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Osservazioni a proposito di un caso di cisti gigante della milza
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RIASSUNTO: Osservazioni a proposito di un caso di cisti gigante
della milza.
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Gli Autori, prendendo spunto dall' osservazione di un caso di cisti
gigante della milza con positivita dei markers tumorali, analizzano alcuni
aspetti epidemiologici e clinici delle cisti spleniche non parassitarie. Si confer-
ma la priorita - dell'indicazione chirurgica conservativa seguita da un ade-
guato follow-np, anche se nel caso in esame la scelta terapentica adottata ¢
stata radicale non esistendo parenchima residuno.

In accordo con i dati desunti dalla letteratura e sulla base dei  risnltati
ottenuti, gli approcci conservativi vengono rivalutati alla luce delle moderne
acquisizioni sul ruolo funzionale ricoperto dalla milza. L'approccio conserva-
1o non puo essere sicuramente adottato nei casi di: malattia neoplastica,
anmento dei livelli sierici dei markers tumorali ed occupazione totale da parte
della formazione cistica del parenchima splenico.

SUMMARY: Observations about a case of giant splenic cyst.

S. BONVENTRE, B. DI TRAPANI, G. FURGIUELE, P. PASSARIELLO,
A. TAVORMINA, G. VETRI, M. TODARO, E. MANNINO,
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The Authors, on the basis of a case of giant spleen cyst with positive
tumoral markers, analyse some epidemiological and clinical aspects related to
splenic non parasitic cysts. They affirm the priority of the conservative sur-
gery, whenever possible, followed by an appropriate follow-np, although in
this case their therapentic choice was radical, due to the lack of residual
parenchyma.

In accordance with the data of several publications, as well as on the
basis of the results obtained, the conservative approaches have been revalua-
ted, above all in view of the modern findings related to the function of the
spleen. The conservative approach cannot be carried out in the following
cases: neoplastic diseases, increase of the tumoral markers serum levels, total
involvement of the splenic parenchyma by cysts.

Ky Worbps: Cisti splenica - Markers tumorali - Splenectomia.
Spleen cyst - Tumoral markers - Splenectomy.

Premessa

La patologia cistica della milza costituisce un argo-
mento di notevole interesse per la rarita della sua inci-
denza e per il ruolo che il parenchima splenico svolge
nel mantenimento dell'omeostasi immunitaria dell'or-
ganismo.

Prendendo spunto dall'osservazione di un caso di
cisti splenica gigante con una positivita per alcuni
markers tumorali (CA 125 e CA 19.9), si ¢ ritenuto
opportuno, dopo una revisione della letteratura sull'at-
gomento, sottolineare alcuni importanti aspetti clinici
di tale patologia. In particolare, pur concordando con
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diversi autori su un orientamento chirurgico conserva-
tivo anche nelle cisti spleniche giganti, nei casi di
riscontrata positivita dei markers tumorali e di occupa-
zione pressoché totale del parenchima l'atteggiamento
conservativo appare meno condivisibile.

Caso clinico

V. M. 19 anni, di sesso femminile. Gentilizio negativo per
patologie ematologiche, linfoproliferative e neoplastiche, anamnesi
negativa per traumi addominali.

La paziente riferiva da circa un mese un dolore gravativo all'i-
pocondrio sinistro, borborigmi, digestione lenta, senso di ripienez-
za post-prandiale.

Le indagini siero-ematologiche di routine erano nella norma, la
sierologia per echinococco negativa; I'unico parametro alterato era
rappresentato dal D-dimero dosato ad 801 ng/ml (v.n. 10-280). 11
dosaggio dei marker tumorali dimostrava un considerevole aumen-
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Fig. 1 - TC preoperatoria: voluminosa cisti splenica.

to del CA 125 e del CA 19.9, con valori rispettivamente di 285.50
U/ml (v.n. 0-35) ¢ di 1056 U/ml (v.n. 0-37).

Un esame ecografico dell' addome dimostrava nell'ipocondrio
sinistro la presenza di una voluminosa formazione ovalare, a margi-
ni regolari, di circa 18 cm di diametro massimo, anecogena, a con-
tenuto omogeneo, da riferire a cisti splenica gigante. La formazione
dislocava verso il basso il rene sinistro.

La TC dell'addome con m.d.c. confermava la presenza della
voluminosa cisti splenica, di 18 cm di diametro, occupante intera-
mente l'ipocondrio sinistro e l'epigastrio, ed inoltre metteva in evi-
denza una cisti ovarica destra del diametro di 25 mm (Figg. a e b).

Le dimensioni della formazione splenica inducevano ad esegui-
re un intervento chirurgico di splenectomia per via laparotomica.
La massa cistica occupava l'emiaddome supetiore sinistro, determi-
nando la dislocazione della flessura sinistra del colon, del rene sini-
stro e dello stomaco (Fig. 2). La superficie cistica era aderente agli
organi intraperitoneali dislocati ed alle supetfici sierose del perito-
neo parietale e del meso. All'esplorazione chirurgica erano presenti
sulle superfici dei meso alcune piccole milze accessorie (Fig. 3).
Dopo la lisi delle aderenze e la legatura dell'arteria e della vena sple-
nichea, si procedeva alla splenectomia. Esplorazione dell'ovaio di
destra ed escissione della cisti evidenziata con la TC.

Il decorso postoperatorio era regolare. La dimissione avveniva
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in IV giornata, in assenza di complicanze. In VIII giornata si pro-
cedeva alla rimozione ambulatoriale della sutura cutanea. L'esame
istologico conferma la diagnosi di cisti splenica semplice, a rivesti-
mento sieroso, localmente epidermoidizzata (immunoistochimica:
cheratina positiva, fattore VIII negativo, CD 34 negativo) (Fig. 4) .

La paziente ¢ stata sottoposta a controlli clinici periodici, prima
trimestrali e successivamente semestrali, per circa due anni. Il fol-
low-up ha compreso la valutazione dell'emocromo, dei fattori della
coagulazione e dei marker tumorali controlli ecotomografici addo-
minali, tutti con esito negativo.

Discussione

Le cisti spleniche possono essere classificate come
cisti parassitarie e non parassitarie. Tra le prime, le pit
frequenti sono certamente le cisti da echinococco che,
nei paesi ad elevata endemia, costituiscono il 60-70%
del totale. L'incidenza delle cisti non parassitarie invece
¢ molto bassa, costituendo di fatto una patologia rara.
Le cisti non parassitarie vanno distinte in: a) cisti pri-
mitive o cisti vere, rivestite da uno strato epiteliale; b)
pseudocisti, di solito secondarie ad un trauma, sprovvi-
ste di rivestimento cellulare e circondate da un ispessi-
mento fibroso di tipo capsulare con fenomeni di orga-
nizzazione di un ematoma intraparenchimale (1, 2).
Tale carattere distintivo non rappresenta una condizio-
ne di differenziazione inequivocabile, perché le cisti
vere possono perdere parzialmente 'originale rivesti-
mento epiteliale per fenomeni degenerativo-regressivi.
Fanno parte delle cosiddette cisti vere: le cisti dermoidi
ed epidermoidi, gli emangiomi, 1 linfangiomi cistici (3).

La classificazione delle cisti spleniche di
Morgenstern (4), che € oggi quella pit accettata, viene
riportata nella (Tab. 1).

TABELLA 1 - CLASSIFICAZIONE DELLE CISTI SPLENI-
CHE NON PARASSITARIE SECONDO MORGENSTERN
(2001).

Congenite
- con strato cellulare di tipo mesoteliale,
(cisti epidermoide o di transizione)
- con aspetto simil-massa (trabecolatura interna),
malgrado la mancanza di uno strato cellulare dimostrabile

Neoplastiche

Neoplastiche di tipo endoteliale

- linfangioma

- emangioma

Tumori cistici primitivi o metastatici
Traumatiche

Cisti in cui ¢ presente una chiara evidenza di tessuto splenic-
normale dopo trauma documentato, di solito dopo un ema-
toma subcapsulare non riassorbito

Infarto splenico cistico
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Fig. 2 - Reperto intraoperatorio.

La diagnosi ¢ quasi sempre accidentale, di regola in
corso di esplorazione ecotomografica dell'addome.
L'ecografia dell'addome consente, oltre alla identifica-
zione della formazione e della sua sede, la diagnosi diffe-
renziale tra massa parenchimale e formazione cistica. E
possibile anche lo studio del profilo diaframmatico a
dimostrazione di eventuali coinvolgimenti pleurici o
unicamente toracici di tipo infiammatorio o semplice-
mente reattivo (5, 0).

La TC dell'addome con mdc consente di confermare
1 dati ecotomografici e di dimostrare eventualmente casi
di malattia policistica. L'esame TC ¢ utile per la selezione
dei pazienti candidati ad una chirurgia conservativa;
infatti, consente di valutare con precisione le dimensioni
della cisti e la quantita del parenchima splenico residuo.

Nella programmazione degli interventi conservativi,
dati precisi sulla modalita e sulla topografia vascolare del
parenchima splenico si possono acquisite con l'angio-
grafia selettiva. Tuttavia oggi la integrazione dell'ecogra-
fia di base con il color-Doppler, in associazione alla TC
con mdc, consente un'accurata valutazione dell'albero
arterioso splenico, evitando I'indagine strumentale inva-
siva.

La diagnosi differenziale tra forme benigne e mali-
gne, parassitatie e non, spesso non ¢ agevole, perché esi-
stono molti caratteri comuni. In alcuni casi, in assenza di
sicuri precedenti anamnestici e di dati sierologici ed
ematologici certi ed inequivocabili, appare difficile
anche la diagnosi delle forme parassitarie, come l'idati-
dosi. Le calcificazioni, ad esempio, non sono prerogativa
esclusiva dell'idatidosi, potendosi riscontrare, sia pur
meno frequentemente, anche nei linfangiomi cistici,
nelle cisti epidermoidali, nelle pseudocisti e dopo pro-
cessi inflammatori (7, 8). Inoltre, l'irregolare ecogenicita
dei contenuti cistici, in rapporto alla presenza di matetia-
le di diversa natura, pud essere interpretata come segno
di patologia di tipo disontogenetico, ponendo problemi

Fig. 3 - Reperto di milze accessorie.

di diagnosi diferenziale tra cisti epidermoidali (unghie,
ciuffi di peli, ecc.), cisti di tipo inflammatorio acuto e
cronico, cisti di tipo emorragico e cisti di tipo neoplasti-
co colliquativo o necrotico.

La ricerca dei marker tumorali puo dare un grande
contributo per la diagnosi differenziale di natura (9, 11).
Per quanto concerne le “non parasitic splenic cyst”
(NPSC), esse possono essere associate ad elevati livelli
ematici di alcuni marker tumorali, quali CEA, CA 19.9,
CA 125 e TPA, in quanto derivano da un'invaginazione
della capsula splenica che si fa strada a spese dei follicoli
e che in un secondo tempo subisce un processo di
metaplasia squamosa (12). 11 rivestimento cellulare delle
NPSC risulta positivo per la produzione di cheratina evi-
denziabile con metodo immuno istochimico, negativo
per la produzione di fattore VIII. Altri studi immunoi-
stochimici hanno dimostrato il ruolo tivestito dallo stra-
to epiteliale della cisti nella produzione del CA 19.9 (13-
17); non si puo escludere, tra l'altro, 'elevato potenziale
degenerativo dell'epitelio cistico, in grado di produrre
proteine di de-differenziazione. Dopo rimozione della
cisti, la normalizzazione dei livelli sierici dei marker ne
conferma la provenienza (18, 19). Lesioni cistiche con
incrementi ematologici degli stessi marker sono state
descritte in altri organi (20). Nel presente caso, lo studio
clinico preoperatorio, i risultati degli esami istologici e
quelli ottenuti durante il follow-up hanno dimostrato
che l'incremento dei markers era dovuto alla sola pre-
senza della cisti, in assenza di altre patologie. La determi-
nazione del CA 19.9 nel siero e nel fluido cistico assume
importanza clinica rilevante nel caso di cisti splenica ad
etiologia ignota.

Le difficolta di una diagnosi di certezza sulla natura
della cisti e le possibili complicanze cui essa puo anda-
re incontro giustificano il ricorso al trattamento chi-
rurgico, se possibile conservativo (21, 22). E infatti
ormai dimostrata (23) I'importanza del ruolo esercita-
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Fig. 4 - Esame istologico della parete della cisti con negativita per il fatto-
re VIII (40x).

to dalla milza nella modulazione della risposta dell'or-
ganismo alle infezioni e nella regolazione dell'emoca-
teresi (24, 25, 20).

Conclusioni

La tendenza ad una chirurgia conservativa (27)
della milza ¢ in rapporto con l'esigenza di una minore
invasivita e con la consapevolezza delle importanti
funzioni svolte dall'organo. Sono state messe a punto, e
proposte per tale scopo, diverse tecniche che prendono
in considerazione la riparazione del parenchima spleni-
co dopo rottura traumatica e le resezioni parziali nel
caso in cui l'interessamento dell'organo non sia com-
pleto e la natura della cisti lo consenta (28-30).
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