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Una causa eccezionale di tumefazione laterocervicale

Il timo ectopico & una causa eccezionale di tumefezlaterocervicale. Si tratta di una condiziomaigna,
piuttosto rara, con un centinaio di segnalazioretteratura. Circa il 10% dei casi si verifica fatante ed il
90% dei pazienti giunge alla diagnosi per masssicale laterocervicale, in assenza di altra sintimhogia.
Descriviamo il caso clinico di un lattante con timctopico cervicale.

An uncommon laterocervical mass

Ectopic cervical thymus tissue is an uncommon caafseeck masses in children. It is a rare, benign
condition, with an hundred of case reported inrétare. Ectopic thymus involves infants in 10% of
cases. In 90% of patients ectopic cervical thymsigally manifests as an asymptomatic neck mass. We
report the case of an infant with cervical ectoghigmus.

Introduzione

Il timo ectopico rappresenta una causa eccezidnélenefazione laterocervicale. Si tratta di unadizone
benigna, piuttosto rara, riportata in circa un ioart di segnalazioni in letteratura [1]. Descmi@ il caso
clinico di un lattante giunto all'attenzione deni per massa laterocervicale riferibile a tinotopico.

Caso clinico

Un lattante di 4 mesi viene riferito allambulamrdi Infettivologia Pediatrica della Fondazione
IRCCS Policlinico San Matteo di Pavia nel lugliol20per massa laterocervicale destra e sospetto
diagnostico di linfoadenite. Il piccolo, nato dagdanza gemellare alla 36° settimana di eta gestaz
nale, era stato valutato presso il pronto soccdedospedale di zona all’eta di un mese, quando la
madre aveva notato per la prima volta la presensaaltumefazione laterocervicale destra. L'esame
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emocromocitometrico e gli indici di flogosi erarisultati nella norma ed il piccolo era stato dintess
con diagnosi di “piccola microadenia mobile”. Né&mpi successivi la tumefazione era modestamente
ma progressivamente cresciuta, ed il lattante,iplrenessere e del tutto apiretico, aveva inizéato
presentare un atteggiamento del capo in flessiemeowvdestra. Il problema era stato quindi rivatutat
in occasione di un visita eseguita a due mesitdi piesso il punto nascita, nel contesto del namal
programma di follow-up dei gemelli. La visita nepsachiatria infantile confermava una lieve difficol

ta alla rotazione del capo verso sinistra e veposto il sospetto diagnostico di ematoma del mascol
sternocleidomastoideo. L'ecografia del collo, esagpresso I'ospedale di zona, sembrava confortare
gquesta ipotesi diagnostica, segnalando un’asimanetuiscolare, con aumento del diametro trasversale
del muscolo sternocleidomastoideo destro (dimensipB8.3x2 cm). La visita fisiatrica, infine, sulla
base dell’obiettivita e del referto ecografico, weero posto diagnosi di torcicollo congenito, pper
quale era stata richiesta valutazione ortopedioapr® il collega ortopedico, per primo, aveva [post

in dubbio la natura muscolare della tumefazioneyiando il bambino alla pediatra curante con
l'indicazione ad approfondire altre possibili cawtsla massa del collo. Erano stati quindi eseguiti
accertamenti ematochimici (esame emocromocitonmetrétettroforesi delle sieroproteine, VES e
PCR), che mostrano valori nei limiti per I'eta ext@rtamenti infettivi sierologici (EBV, Toxoplasma,
CMV) che non avevano evidenziato né infezioni to @& la presenza di immunita specifica. Il picco-
lo era stato quindi inviato all'attenzione dellar@ia Pediatrica della Fondazione.

Alla prima valutazione infettivologica pediatridgpaziente si presentava in buone condizioni génera
Non venivano riferiti sintomi di stridore inspirato o di infezioni respiratorie. L’esame obiettiite-
vava una massa di consistenza parenchimatosa enasgblo mandibolare e laterocervicale destra
(terzo superiore), difficilmente delimitabile, poowbile, di consistenza duro-elastica, apparenténen
non dolente, ricoperta da cute normale per tutéiratteri. Il paziente mostrava un atteggiamento de
capo in flessione verso destra ed un ipomobilitBad® superiore omolaterale. L’ecografia del ooll
ripetuta presso la Radiologia Pediatrica della Baimhe, mostrava la presenza di “una formazione
espansiva grossolanamente ovalare, solida, iporaagenargini netti e regolari, con vascolarizzazio-
ne irregolare alla valutazione Color-Doppler, delimensioni di 4x3 cm circa, clivata dalle strugur
anatomiche ad essa contigue (muscolo sternocle&toidao, ghiandola sottomandibolare). Il fascio
vascolo-nervoso del collo non sembra essere dislacaompresso. Si segnala la presenza di pedun-
colo parenchimatoso che si approfonda in corrispord dello spazio paravertebrale e che non risulta
esplorabile con 'ecografia”. Per meglio carattesiz la lesione ed i suoi rapporti anatomici, éasta
richiesta una risonanza magnetica nucleare (RMNd.chlel frattempo sono stati eseguiti ulteriori
accertamenti ematochimici: esame emocromocitongetifdici infiammatori, funzionalitd epatica e
renale, elettrolitemia, dosaggio lattico deidroggriaDH) e radiogramma del torace, tutti risultagi-

la norma. Il dosaggio dell’enolasi neurone speaifidSE) e dell'acido vanilmandelico urinario sono
risultati invece di scarsa utilitd clinica in quariargamente inficiati dalle difficolta di campianan-

to. L'RMN del collo confermava la presenza di “dnamazione di 3.7x2.7x3 cm, solida, omogenea, a
margini netti, regolari ma polilobati, senza enleament dopo iniezione endovenosa di mezzo di con-
trasto paramagnetico, con micro lacuna liquidaredstLa massa, situata in sede laterocervicale de-
stra, occupa lo spazio paralaringeo, a contattoiaimente con lo scudo cartilagineo tiroideo, cra-
nialmente con il polo inferiore della ghiandolagtade destra, anteriormente con la fascia supalégi
improntando e dislocando lateralmente la vena dguiguesterna di destra, regolarmente perfusa; po-
steriormente non presenta rapporti di contiguita leostrutture paravertebrali, clivata dalla fagusa
ravertebrale profonda. Risulta altresi situatar@on®mente al muscolo sternocleidomastoideo di destr
comprimendolo senza infiltrarlo; viene segnalaévdi compressione del fascio vasculo-nervoso del
collo posteriormente”. Il radiologo pediatra ponekaque il sospetto di massa laterocervicale &-cara
tere verosimilmente benigno, di origine incerta n@a-neuroma? tumore mesenchimale?).
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L'intervento chirurgico € stato eseguito a breva&atiza di tempo. La procedura ha presentato notevol
difficolta tecniche, in quanto la neoformazioneldava e dislocava il nervo ipoglosso e si poneva a
stretto contatto con il fascio vascolo nervosoaidlo. Tuttavia la massa € stata asportata completa
mente con successo. Il decorso post-operatorichagiresentato problemi e fin dalle prime ore dopo
il risveglio non si sono evidenziati deficit comblli ad eventuali esiti dell'intervento. Il refert
dell’esame anatomo-patologico relativo alla neofione, alquanto sorprendente, recitava: “tessuto
di tipo linfoepiteliale circoscritto da capsularisa, a struttura multilobata, entro la quale soow-
noscibili un’organizzazione in regione corticalen&lollare. La componente epiteliale assume aspetti
variabili, in alcuni campi organizzata in strutturganoidi, tipo corpuscoli di Hassal, mentre lpgo
lazione linfoide risulta costituita in netta presata da linfociti T di piccole dimensioni (CD3+,
CD7+, TdT+). Reperti coerenti con la diagnosi didiectopico”.

Discussione

Il timo ectopico rappresenta una condizione mo#t@r In letteratura sono riportati circa 100 casi
ma, vista la bassa frequenza della patologia, oo glisponibili dati epidemiologici sicuri. La pa-
tologia e piu frequente in eta pediatrica, tralbenni e circa il 10% dei casi si registra nekblate;
non mancano pero casi di pazienti adulti. La freqaeé maggiore nel sesso maschile. Il 90% dei
pazienti presenta una tumefazione cervicale pdipasituata anteriormente al muscolo sternoclei-
domastoideo, in assenza di sintomatologia sistemisaggettiva. Solo raramente vengono riportati
casi con sintomatologia riferibile alla compress&aelle strutture anatomiche vicine (stridore inspi
ratorio nei lattanti) oppure conseguente a compleainfettive e/o emorragiche, che portano ad un
rapido aumento delle dimensioni della massa. B stagnalato che infezioni respiratorie delle alte
vie spesso precedono la comparsa della tumefapiaipabile. Inoltre, in coincidenza di infezioni o
delle procedure di immunizzazione, si puo verificam transitorio aumento di dimensioni della
massa. Il timo ectopico costituisce una patologiaridjine disembriogenetica, secondaria ad un di-
fetto del processo di migrazione del timo dalla sede primitiva lungo il collo.

Il timo origina tra la 4° e la 5° settimana di e@stazionale, nel periodo di formazione delle tasch
degli archi branchiali, nella parte ventrale d8ltee della 4° tasca faringea. Da queste taschegna

un prolungamento caudale, detto condotto timo ¢gir) che, attorno all’ottava settimana di gestazio-
ne, consente la migrazione dei lobuli timici daiifige al mediastino anteriore, secondo un tragitto
obliguo-discendente, anteriormente ai vasi profo@dinti caudalmente alla ghiandola tiroidea, ii lob
di destra e sinistra vanno a fondersi a livelldedkhea mediana del mediastino retrosternalamot
raggiunge le sue massime dimensioni relative 2rad i 4 anni di eta e le maggiori dimensioni assol
te alla puberta, andando in seguito incontro adlumrone. Occasionalmente, un lobulo timico o un
residuo minore, solido o cistico, non completa Igrazione verso il mediastini lungo il condotto ti-
mo-faringeo. Residui di tessuto timico possono djuassere reperiti a livello del piano dei vasi-pro
fondi cervicali 0 nel mediastino superiore; pitaraente, a livello della base cranica, del sendopiri
me, dello spazio retrofaringeo o della biforcazitnaeheale. Nel 50% dei casi € possibile rinveunire
tragitto fibroso o di tessuto timico che corrisperadcio che resta del condotto timo-faringeo. Lg-ma
gior parte dei casi di timo ectopico riportati &tteratura sono cistici, mentre la variante sotida
supera il 10%. La componente cistica pud esser® umiltiloculata e contiene un liquido aranciato,
ricco di cristalli di colesterolo che derivano dalfasformazione dei corpuscoli di Hassall. Il tisw
topico si localizza in genere nel terzo inferioed dollo, anteriormente al muscolo sternocleidoma-
stoideo; solo nel 50% dei casi raggiunge il mediaststologicamente, il timo ectopico solido centi
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ne tessuto linfoide con corpuscoli di Hassall. Gamaalmente, pud contenere tessuto ghiandolare pa-
ratiroideo, che si forma nella vicina area della&@ca faringea. Il timo ectopico solido entra ia-d
gnosi differenziale con altri tipi di masse cenliicenalformazioni linfatiche a contenuto liquidorde

so; adenomegalie; patologie linfoproliferative; emibni, neoplasie (teratomi, lipomi, lipoblastomi,
neuroblastomi, rabdomiosarcomi) [2]. A livello delzo medio inferiore del collo un timo ectopico
solido puo simulare una neoplasia tiroidea. Il tiewbopico cistico entra invece in diagnosi differen
ziale con: cisti del terzo arco branchiale, malfarzioni linfatiche (igroma cistico), cisti paratidaie e

cisti del tireoglosso. Sono stati riportati casilagi di timomi o adenocarcinomi originati da resid
timici cervicali, per lo piu in soggetti di sessenfminile. Un timoma originato in prossimita della
ghiandola tiroide, pud simulare un carcinoma tieaighell'adulto. Gli accertamenti radiologici rappre
sentano un prezioso strumento di orientamento dstgo. All’eco-color-Doppler la scarsa vascola-
rizzazione permette di escludere neoplasie e nma#pioni vascolari. Alla RMN il tessuto timico ap-
pare solido, omogeneo, con intensita simile al tmexiastinico; nelle sequenze T1 il segnale e piu
intenso di quello muscolare, mentre in T2 l'intéaglel segnale € minore di quella del tessuto adipo
[3]. Le cisti timiche appaiono invece iperintensdla sequenze T2 e, quando coesista un sanguina-
mento intracistico, iperintense nelle sequenzealdgusa del contenuto di metaemoglobina.

Eccezione fatta per I'evidenza della massa, la moaggrte dei pazienti con timo ectopico e delatutt
asintomatica. Se il sospetto clinico di timo eatopé confortato dal referto istologico di un agogsia,
I'asportazione chirurgica € sempre consigliabile, ger evitare eventuali complicanze emorragiche o
infettive a carico della massa, sia per la sepgmota possibilita di trasformazione maligna. Nenba

ni, prima di procedere all’asportazione di una radassica ectopico, & opportuno confermare la prasen
del timo nel mediastino, affinché il paziente nemga completamente privato di un organo indispensa-
bile al normale sviluppo dell'immunita [4]. Anche B letteratura non sono riportati casi di immusod
ficienza secondaria ad asportazione di timo eatpgiocesta evenienza non deve essere sottovalutata,
soprattutto laddove si consideri, quale esempexgerimentum naturae, la sindrome di Di George, ca-
ratterizzata appunto da un anomalo sviluppo delliitere derivanti dalla 3° e 4° tasca branchiethe, puo
associare alla ipoplasia o aplasia timica, anordalipalato, difetti cardiaci ed ipoparatiroidisf&b

Nel nostro caso I'asportazione chirurgica é stétdtaata senza che la diagnosi di timo ectopiaséo
stata preceduta da un accertamento anatomo-paolognimamente invasivo. Tuttavia, gia la radio-
grafia del torace mostrava la presenza di tesgmiod in sede tipica [6-7]. Nel lattante, infaftica-
ratteristico slargamento del mediastino craniale genere riferibile al’ombra del timo, a quesiiet
fisiologicamente ipertrofico (segno della vela)diiia 2). L'indagine RMN, inoltre, estesa anche al
torace superiore, dimostravano inequivocabilmesfarésenza di tessuto timico nella sua sede norma-
le. Gli esami ematochimici post-intervento hannose documentato normali valori di calcemia.

Conclusioni

Nonostante la sua rarita e la presentazione spesistomatica, soprattutto in eta pediatrica, ilatim
ectopico cervicale dovrebbe essere tenuto in ceraiibne nella diagnostica differenziale delle mass
del collo. Questo consente di prevedere tutte godpne valutazioni cliniche e radiologiche pre-
operatorie, volte soprattutto a scongiurare le qmgdi complicanze di una asportazione completa del
tessuto timico, organo indispensabile per lo syitup la differenziazione del sistema immunitario.
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Tabelleefigure

Figura 2. Rx torace del paziente con segno della vela.
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