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Tumore fibroso solitario extrapleurico del cavo orale: case report

I tumori fibrosi solitari sono tumori mesenchimabttomesoteliali fibroblasto-simili che tipicamersiesvilup-
pano in corrispondenza della pleura parietale oevide. Tuttavia, il tumore si pud presentare annhsiti e-
xtrapleurici tra cui il peritoneo, il mediastindgrbita, e la cavita orale. Con I'avvento dei testmunoistochimi-
ci, alcuni tumori possono essere piu facilmentatidieabili; tuttavia la diagnosi deve essere digirdagli studi

di imaging e anatomopatologici. Descriviamo un caso di unoenfibroso solitario della cavita orale, con la
presentazione clinica, le caratteristichénahging la descrizione istologica ed immunoistochimica.

Extrapleural solitary fibroustumor of the oral cavity: case report

Solitary fibrous tumors are submesothelial mesematyfibroblastic tumors that typically occur in agbn to
parietal or visceral pleura. However, the tumopaiscurs in extrapleural sites, including the perum, me-
diastinum, orbit, and oral cavity. With the adveitimmunohistochemical testing, certain tumors niay
more readily identifiable; however, the diagnosien must be reached by histomorphology and imaging
studies. We describe a case of a solitary fibrausar of the buccal space, including clinical prasen
tion, imaging characteristics, and histopatholodgscription.

Introduzione

Il tumore fibroso solitario (SFT), descritto perddama volta da Klemperer e Rabin nel 1931 [1]na u
rara neoplasia benigna delle cellule fusate dédlarp. Si ritiene che il tumore fibroso solitariogini
dalle cellule mesenchimali sottomesoteliali, fideso-simili, piuttosto che da tessuti epitelialine-
soteliali, come venivano invece classificati ingse dall’Organizzazione mondiale della sanita [2].

Il SFT si ritrova piu frequentemente a livello defileura viscerale o parietale, anche se in |¢tiera
sono stati segnalati numerosi casi in sedi extuajglee come: peritoneo, mediastino, polomone, naso
e seni paranasali, epiglottide e spazio parafavingigazio intra- ed epidurale, orbita, tiroide e ae-
ree superiori. L'assenza di mesotelio in queste sedlapleuriche € un ulteriore elemento di con-
ferma dell’origine mesenchimale di questo tumoré]3

Witkin e collaboratori nel 1991 furono i primi asdbeivere il SFT del distretto cervico cefalicouna
serie di 6 casi che coinvolgevano le cavita nagaihofaringe ed il setto nasale [6].
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Darren P. e Collaboratori nel 2010 hanno pubblicat® review in merito allo studio sul tumore fibro-
so solitario extrapleurico del distretto cervicdati@o [7]. Gli autori hanno analizzato in maniesia
stematica tutti gli studi pubblicati in lingua iege dal 1991 al 2008, prendendo in considerazizne e
sesso, sede, dimensione, risultati immunoistochjroécatteristiche cliniche e prognosi. In quedto s
dio sono stai presi in considerazione 153 casielli piu colpite erano la cavita orale (26%), lesto
nasali (9%), lo spazio faringeo (8%), la lingua §7% spazio orbitario (6%). L'eta media alla diagn

si era di 50 anni ed il rapporto uomo-donna erd:8li La dimensione media delle masse tumorali era
di 2.6cm (ange 0.5-15 cm). L’espressione citoplasmatica di C[284 presente in tutti i campioni.
Gli autori concludono sostenedo che I'importants, tamori fibrosi solitari della testa e del colio,
che la recidiva appare piu legata alla escissiooenpleta rispetto al grado microscopico.

Caratteristiche cliniche

| sintomi sono generalmente aspecifici o correddiha massa occupante spazio nel 90% dei casi
[8-10]. Occasionalmente il tumore fibroso solitagatrapleurico (e pleurico) presenta ipogli-
cemia refrattaria che si risolve in seguito allaseaone del tumore [9].

Caratteristiche istopatol ogiche ed immunoistochimiche

I tumori fibrosi solitari solitamente misurano mediol0 cm, sono lesioni ben circoscritte, capsulate
uniformemente lobulate e con una consistenza etadtologicmaente presentano un alternanza di
aree densamente cellulate ad aree con abbonddlatgeoe interstiziale e tessuto fibroso, ed aree al
tamente vascolarizzate che sono costituite da ragneasi sanguigni di dimensioni variabili (da pic-
coli a medi) [11-12]. Le cellule dei tumori fibrosolitari hanno un fenotipo mesenchimale e sono
caratteristicamente immunorattive per il CD34 (88P0-95% dei casi), antigene normalmente
espresso dai precursori delle cellule mieloidil@a&kellule endoteliali normali e neoplastiche e
da alcune cellule mesenchimali primitive [13].

Caratteristiche radiologiche

Alla risonanza magnetica (RMN) la maggior parte tienori (80%) mostra un segnale ipodenso in
T1. Le immagini T2 pesate sono caratteristicamemiéto utili nell'identificare il contenuto fibroso
delle lesioni che da un segnale ipodenso in T2ineagini T1 pesate e le immagini TC escludono
I'emosiderina e le calcificazioni come cause dghsée basso in T2.

Nei tumori fibrosi solitari a scarso contenuto fibo le scansioni T2 pesate hanno un segnale da
intermedio ad iperintenso, le lesioni a diffuso monto di stroma lasso mixoide appaiono
anch’esse iperintense nelle scansioni T2 pesate.Bl & eterogeneo (con un aspetto a carta ge-
ografica) nella magior parte dei casi [10, 14-15].

Caso clinico

Il paziente, maschio di 40 anni, giunge all'attemz dell’'U.O.C. di Otorinolaringoiatria della Fonda
zione IRCCS Policlinico S. Matteo di Pavia nel Ma2009 riferndo faringodinia e comparsa di una
tumefazine a livello del cavo orale. Anamnesi féand negativa per malattie geneticamente trasmissi-
bili, 'anamnesi fisiologica e I'anamnesi patologicemota non hanno rilevato nulla di significativo,
paziente ex fumatore cqotusnegativo e con riferite allergie a graminacee @diake.
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Esame obiettivo

All'esame obbiettivo riscontro di tumefazione adiko del cavo orale e pilastro palatino ante-
riore di destra di circa 4x3 cm, di consistenzagpahimatosa, non dolente né dolorabile, rico-
perta da mucosa integra e apparentemente ben aagzeaita; non presenza di adenopatie late-
rocervicali palpabili. All'esame endoscopico vallde glossoepiglottiche libere, morfologia e

mobilita cordali nella norma, seni piriformi libegidistensibili.

Studio radiologico

TC collo

Neoformazione espansiva a margini netti di 39x25 imeorrispondenza del pilastro palatino anterio-
re di destra, contrast enhancement (C.E.) vivadea@dogeneo per la presenza di aree ipodense nodu-
lari. La lesione mostra peduncolo craniale, addossiéa mucosa della branca montante della mandi-
bola. Caudalmente raggiunge il margine superiolla tlensilla palatina, modicamente piu globosa ma
non dotata di C.E. Lungo il margine esterno deiohe & apprezzabile un piccolo vaso con aspmttsi-e

co, verosimile arteria di diramazione dell'artamandibolare, che termina nella porzione piu craniglla
lesione stessa. Lo spazio parafaringeo omolaigpglare improntato ma non infiltrato (Figure 1 e 2).

RMN massiccio facciale

Si conferma presenza di formazione di circa 39x2% amargini netti, ipointensa in T1w (Figure 3 e
4) , disomogeneamente iperintensa in T2w (Figueet}, in corrispondenza del pilastro palatino ante-
riore del palato molle di destra. In fase precoopalmdc presenta vivace ed intenso arricchimen-
to contrastografico, che subisce parzialae ma omegevuotamento nelle fasi successive con
persistenza di porzione vascolare centrale. Latessmostra peduncolo craniale, addossato alla
mucosa della branca montante della mandibola. N@videnzia coinvolgimento della tonsilla
palatina omolaterale, non presenti linfonodi sospet

Gestione del paziente

A Settembre 2010 si sottopone il paziente ad emba#iione selettiva della lesione e due giorni

dopo si procede all'intervento chirurgico di asparone della neoformazione robot assistita per
via transorale: si incide la mucosa sovrastaniedsone con evidenza di discreto sanguinamen-
to, per via smussa si enuclea la massa neoplasticastasi accurata con monopolare e median-
te applicazione di clips metalliche. Si applicarglitabotamp medicato con ac. Tranexamico

nella cavita e si sutura la mucosa con Vicryl 2{fuati staccati.

Risultati anatomopatol ogici

Macroscopicamente: campione grossolanamente nedtil@olore biancastro di 40x30x20 mm.
Microscopicamente: neoformazione capsulata sotioa,alternanza di aree densamente cellulate, aree
con abbondante collagene interstiziale ed areestoma lasso mixoide, caratterizzate da cellule di
piccole-medie dimensioni da ovoidalfesatge con scarso citoplasma e nuclei ovali regolagpais-

te a numerose strutture vascolari, di dimensiorialdi, talora di aspetto ramificato. La lesiongutta
intensamente e diffusamente immunoreattiva per CD3dntre I'espressione di CD31 e limitata
all’ematotelio vascolare. Focale espressione dDS€gativita per Actina e Desmina.

Il profilo immunoistochimico ed i caratteri morfagizi della lesione sono compatibili con un tumore
fibroso solitario extrapleurico. Indice prolifenai valutato con anticorpo monoclonale MIB1-Ki67
inferiore all’1%. Rare mitosi (inferiori ad 1 pe@ tampi ad alto ingrandimento).
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Conclusioni

Sebbene la maggior parte dei tumori fibrosi salisgnalati hanno un decorso benigno, circa il
10% - 15% si comportano in modo aggressivo; irelatiura sono segnalati rari casi in cui tu-
mori fibrosi solitari si sono trasformati in sarcodi alto grado [16].

Il comportamento aggressivo € solitamente assoadtsioni di grosse dimensioni, ipercellularita,
elevato numero di mitosi, presenza di pleomorfistairosi, emorragie, tuttavia nessuna di queste ca-
ratteristiche e affidabile per prevedere il comporento della lesione [17-18].

Il fattore prognostico piu importante € la reseligbdella lesione [6]. Margini positivi rappresand

il 40% delle recidive locali e il 75% delle metastH 9], quindi il fattore che piu influenza I'owme
clinico é la completa escissione delle lesioni p@rgini di resezione indenni [20-21].

Il caso clinico da noi presentato aveva carattehististologiche, immunoistochimiche eidiaging
sovrapponibili a quanto riportato in letteratufgaziente ha avuto un decorso post operatorio alerm
ed al controllo eseguito a 4 mesi dalla data dediivento € asintomatico e senza segni di ripresa d
malattia. A causa della rarita e dellimprevediaitiel comportamento biologico di questi tumoriaseeces-
sario un programma di follow-up a lungo terminegimanto anche dopo la resezione radicale & peskibil
sviluppo di recidive 0 metastasi a distanza anope cholti anni dall'intervento chirurgico [22].

Tabelle e figure

Figura 1. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione coronale immagine TC.Contrast enhance-
ment vivace ed inomogeneo per la presenza di aree ipade nodulari.
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Figura 2. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione sagittale immagine TC. Contrast enhance-
ment vivace ed inomogeneo per la presenza di argmidense nodulari.
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Figura 3. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione assiale immagine RMN. Ipointensita
del segnale nellimmagine T1 pesate con vivace C.E.
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Figura 4. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione coronale immagine RMN. Ipointensita
del segnale nellimmagine T1 pesata con vivace C.E.
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Figura 5. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione assiale immagine RMN. Iperintensita
del segnale nellimmagine T2 pesata.
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Figura 6. Tumore fibroso solitario extrapleurico, proiezione coronale immagine RMN. Iperintensi-
ta del segnale nellimmagine T2 pesata.
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