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RIASSUNTO: Istiocitoma fibroso maligno. Caso clinico.
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Listiocitoma fibroso maligno &un sarcoma aggressivo dei tessuti mol-
li, che compare piit frequentemente nei muscoli degli arti e nella caviti
addominale o nel retroperitoneo di giovani adulti. E di difficile diagnosi
pre-operatoria e ha una prognosi sfavorevole in alcuni casi. Questo la-
voro riporta il caso di un paziente di 94 anni con istiocitoma ad origi-
ne cutanea e sottolinea limportanza della diagnosi precoce ai fini del-
la curabilita.

SUMMARY: Malignant fibrous histiocytoma. Case report.
A. MoRrLINO, M.T. Rossi, T. FABRIZIO, F. SCUTARI

Malignant fibroous histiocytoma (MFH) is an aggressive soft tissue
sarcoma, that most frequently occurs in the muscles of the extremities and
in abdominal or in retroperitoneal space of young adults. It is seldom
confined to the skin and subcutaneous tissue. It is rarely diagnosed befo-
re excision and pathological exam, and has an unfavorable prognostic
in some cases. This work reports the case of a 94 years old patient with
originally cutaneous MFH stressing the importance of the early diagnosis.
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Introduzione

Listiocitoma fibroso maligno (malignant fibrous hi-
stiocytoma, MFH) ¢ un tumore la cui genesi rimane an-
cora oggi sconosciuta. Lorigine cellulare e il cambiamento
pleiomorfico cellulare verso un’evoluzione maligna non
sono stati ancora chiariti. Variabilitd degli aspetti isto-
logici sono osservati in molti sarcomi della cartilagine e
dell’osso e in alcuni linfomi maligni renali. Questi cam-
biamenti caratterizzano diversi sottotipi: condrosarco-
ma, leiomiosarcoma, rabdomiosarcoma e liposarcoma
osteogenico. LMFH ¢ stato considerato pertanto un tu-
more dalle caratteristiche istopatologiche particolari. Con
metodi diagnostici biologici molecolari ¢ possibile va-
lutare le caratteristiche istologiche ed i mutamenti del-
la differenziazione cellulare in molti sarcomi.
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La sensibilita del MFH alla radioterapia ed alla che-
mioterapia ¢ scarsa. Un controllo locale di malattia & pos-
sibile nel 70-90% dei casi se una diagnosi corretta ed
una estesa resezione vengono effettuate tempestivamente.
Per il trattamento dei sarcomi dell’osso e dei tessuti mol-
li una diagnosi e un trattamento precoci sono estrema-
mente importanti.

Il sottotipo istologico, la localizzazione e lo stadio so-
no fattori prognostici indipendenti. La resezione chi-
rurgica e la radioterapia sono le uniche modalita di trat-
tamento per un significativo risultato sulla sopravvivenza.

Caso clinico

Nel mese di gennaio 2008, presso I'U.O.C. di Chirurgia Ge-
nerale dell’Azienda Ospedaliera Ospedale “San Carlo” di Potenza,
giunge alla nostra osservazione un paziente di 94 anni con di una
lesione in regione sovraclaveare destra sulla quale ¢ stata preceden-
temente eseguita una biopsia diagnostica per istiocitoma.

Lesame obiettivo conferma la presenza della lesione, di circa 5-
6 cm di diametro, con ulcerazione centrale, fondo eroso ricoperto
da fibrina, margini eritematosi e rilevati (Fig. 1).

Gli esami di laboratorio sono nella norma. I markers tumorali
sono negativi. Lesame Rx torace evidenzia ispessimenti fibrotici api-
co-sottoapicali a destra e una scleroectasia aortica.
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Fig. 1 - Lesione delle dimensioni di 5-6 cm di diametro, con ulcerazione cen-
trale, fondo eroso ricoperto da fibrina, margini eritematosi e rilevati.

Lecografia delle parti molli descrive una neoformazione necro-
tica, disomogeneamente vascolarizzata, di circa 5,7x3,5x4,5 cm, nel-
la regione sovraclaveare e nel triangolo cervicale posteriore infiltrante
il muscolo trapezio, ma con piani di clivaggio apparentemente con-
servati con I'asse carotideo-giugulare omolaterale, a circa 1 cm di di-
stanza ed a meno di 5 mm dall’asse succlavio omolaterale.

LaTC del collo e del torace & diagnostica per neoformazione con
enhancement dopo iniezione di mezzo di contrasto (m.d.c.).

La RM della spalla destra, senza e dopo somministrazione di
m.d.c., conferma linfiltrazione del muscolo trapezio e la conserva-
zione dei piani di clivaggi adiposi con I'asse carotido-giugulare omo-
laterale (Figg. 2 A-B).

1l paziente viene sottoposto ad intervento chirurgico. Si proce-
de ad ampia demolizione della regione claveoascellare destra con sa-
crificio di alcuni nervi del plesso brachiale. La neoplasia & fortemente
adesa alla vena giugulare interna (Fig. 3A), la cui parete viene in par-
te sacrificata. Si procede ad asportazione di parti infiltrate dei mu-
scoli cleidomastoideo, trapezio, scaleno anteriore con decorticazio-
ne periostale della superficie inferiore della clavicola destra (Fig. 3B).

Fig. 2 A-B - RM della spalla destra: infiltrazione del muscolo trapezio; conservazione dell’asse carotido-giugulare.

Fig. 3 A-B - Rapporti tra neoplasia e vena giugulare interna (A) e muscoli (B).
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Fig. 4 - Plastica con lembo mio-cutaneo del muscolo pettorale maggiore “ad
isole”.
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Fig. 5 A-B - Aspetto anteriore (A) e posteriore (B) della neoformazione asportata.

Si confezione plastica con lembo mio-cutaneo del muscolo pet-
torale maggiore “ad isole” (Fig. 4). Vengono posizionati due drenaggi
in aspirazione, successivamente rimossi rispettivamente in 4* gior-
nata ed in 5" giornata post-operatoria. Il decorso ¢ senza complicanze
ed il paziente viene dimesso in 9* giornata.

Lesame istologico definitivo conferma la diagnosi di istiocito-
ma fibroso maligno pleiomorfo/sarcoma pleiomorfo indifferenzia-
to di alto grado con ulcerazione dell'epidermide, infiltrante I'ipoderma
¢ localmente fasci di fibre muscolari (Fig. 5), con estese aree di ne-
crosi e 5 linfonodi con iperplasia linfonodale; i margini laterali so-
no indenni da neoplasia.

Discussione

L istiocitoma fibroso maligno (MFH) ¢ stato descritto
per la prima volta nel 1960 (1-3). Dopo la pubblicazione
di Kempson e Kyriakos del 1972 (4), 'MFH ¢ stato am-

piamente accettato come specifico isotipo di sarcoma dei
tessuti molli (STS) (5-7).

La descrizione microscopica ¢ stata riconosciuta uni-
versalmente come 'esame fondamentale per la diagno-
si di MFH, con quattro varianti: mixoide, a cellule gi-
ganti, inflammatorio e angiomatoide; le ultime tre so-
no rare, descritte e morfologicamente definite fra il 1972
e il 1979. Da allora il MFH ¢ stato accettato general-
mente come il tipo pitt comune di STS (8-12).

Loriginale classificazione OMS (19) dei tumori fi-
broistiocitici del 2005 ¢ riportata nella Tabella 1. Tut-
tavia, per anni, ci sono state discussioni circa l'istoge-
nesi o la linea di differenziazione mostrata dal MFH (13-
15). Tra le varie teorie che sono state proposte, ci sono
quelle di un tumore fibroblastico o di un tumore dop-
pio fibroblastico-istiocitario o di origine dalle cellule me-
senchimali primitive capaci di grande variabilita di dif-

Sousu

ferenziazione. Nessuna di queste teorie ¢ stata accettata
universalmente malgrado la vasta applicazione di metodi
diagnostici, compresi la microscopia elettronica, I'isto-
chimica, immunoistochimica e la citogenetica.

Uno studio retrospettivo americano pubblicato nel
2001 (16) ed eseguito su 100 pazienti affetti da MHF
ha dimostrato come il pili comune istiocitoma fibroso
maligno puo essere subclassificato secondo diversi cri-
teri e che tale “tipizzazione” ¢ clinicamente importante.
Infatti i risultati presentati nel lavoro americano hanno
confermato che il STS pleiomorfo miogenico ¢ il piti ag-
gressivo.

Un altro studio giapponese eseguito su 25 pazienti
di etd superiore a 65 anni ha dimostrato come nei pa-
zienti anziani il trattamento chirurgico deve essere ef-
fettuato con pitt ampi margini di resezione e preferibil-
mente per neoplasie di basso grado. Infatti questi tumori,
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TaBLE 1 - CLASSIFICAZIONE WHO 2005 DEI TUMORI FI-
BROISTIOCITICI (in originale).

Benign
1. Fibrous histiocytoma (FH),
synonym: dermatofibroma (DF)
la. Cellular fibrous histiocytoma (CFH)
1b. Atypical (pseudosarcomatous)
fibroushistiocytoma (APFH)
le.  Aneurysmatic (also termed hemosiderotic)
fibrous histiocytoma (AFH)
1d. Epithelioid fibrous histiocytoma (EFH)
2. Dermatomyofibroma (synonym: plaque-like
dermal fibromatosis) (DMF)

3. Benign (juvenile) xanthogranuloma (XG)

Intermediate

4. Plexiform fibrohistiocytic tumor

5. Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)
6. Atypical fibroxanthoma (AFX)

Malignant
7. Malignant fibrous histiocytoma (MFH)

sia di basso che di alto grado, devono essere escissi com-
pletamente per evitare recidive e quindi ulteriori tratta-
menti chirurgici (17).

Nei pazienti con tumori metastatici I'associazione di
gemcitabina e docetaxel rappresenta un trattamento che
aumenta le possibilita terapeutiche in campo oncologi-
co (18).

La radioterapia adiuvante, dopo terapia chirurgica,
dovrebbe essere somministrata nei pazienti affetti da
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