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Caso clinicoCaso clinico
Anamnesi:Anamnesi:

−− 49 anni49 anni

−− Menarca 12 aaMenarca 12 aa

−− Cicli mestruali regolari per ritmo quantità e durataCicli mestruali regolari per ritmo quantità e durata

−− PARA 1001 (1 PS nel 1980)PARA 1001 (1 PS nel 1980)

−− Safenectomia dx nel 1993Safenectomia dx nel 1993

Polipectomia isteroscopica nel 2000Polipectomia isteroscopica nel 2000

LPS asportazione cisti ovarica sx e miomectomia nel 2004LPS asportazione cisti ovarica sx e miomectomia nel 2004

−− Tiroidite cronica in terapia con EutiroxTiroidite cronica in terapia con Eutirox



Caso clinicoCaso clinico
Day SurgeryDay Surgery

09/02/05: “Cisti” del monte di Venere09/02/05: “Cisti” del monte di Venere

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::

AsportazioneAsportazione “cisti”“cisti” deldel montemonte didi VenereVenere

EE..II.:.:

SarcomaSarcoma epitelioideepitelioide didi tipotipo prossimaleprossimale aa caricocarico deldel montemonte didi VenereVenere



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (21/02/05Ricovero Ordinario (21/02/05--14/03/05)14/03/05)

21/02/0521/02/05

MarkersMarkers tumoralitumorali::
CEACEA 11..66 ug/lug/l (<(< 55));; TPATPA 1616 U/lU/l (<(< 5555));; CACA 1919--99 5252..99 kU/lkU/l (<(< 3737));; CACA 125125
1414 kU/lkU/l (<(<3535));; CACA 1515--33 1010..33 kU/lkU/l (<(< 3131))

EcografiaEcografia TVTV::
CUCU aa morfologiamorfologia disomogeneadisomogenea perper miomamioma intramuraleintramurale delladella pareteparete anterioreanteriore
didi 3232 mmmm.. SpessoreSpessore endometrialeendometriale didi 33..22 mmmm.. BilateralmenteBilateralmente campicampi annessialiannessiali
liberiliberi.. OvaioOvaio sxsx regolareregolare;; ovaioovaio dxdx concon 33 formazioniformazioni didi cuicui 22 anecogeneanecogene aa
marginimargini nettinetti ee sottilisottili didi 2525 mmmm eded unauna centralecentrale didi 2323..88 mmmm aa marginimargini nettinetti ee
contenutocontenuto disomogeneodisomogeneo concon numerosinumerosi spotspot iperecogeni,iperecogeni, nonnon
vascolarizzazionevascolarizzazione.. NonNon freefree fluidfluid..

RxRx toracetorace::
negativonegativo



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (21/02/05Ricovero Ordinario (21/02/05--14/03/05)14/03/05)

21/02/0521/02/05

TAC torace e addome completo con e senza mdc:TAC torace e addome completo con e senza mdc:

UteroUtero ingranditoingrandito ((77xx66..55 cm)cm) concon profiliprofili bozzutibozzuti eded aspettoaspetto didi tipotipo
fibromatosofibromatoso.. InIn corrispondenzacorrispondenza dell’ovaiodell’ovaio destrodestro alcunealcune formazioniformazionifibromatosofibromatoso.. InIn corrispondenzacorrispondenza dell’ovaiodell’ovaio destrodestro alcunealcune formazioniformazioni
ipodenseipodense didi tipotipo liquidoliquido..

InIn sedesede paramedianaparamediana destradestra disomogeneamentedisomogeneamente ispessiteispessite lele partiparti mollimolli
sottocutaneesottocutanee delladella pareteparete anterioreanteriore ee inferioreinferiore dell’addomedell’addome dada pianipiani passantipassanti
perper lala sinfisisinfisi pubicapubica finofino aa pianipiani passantipassanti perper lala regioneregione inguinaleinguinale inin esitiesiti didi
interventointervento;; alloallo stessostesso livellolivello aa dxdx riconoscibiliriconoscibili linfonodilinfonodi rotondeggiantirotondeggianti eded
ovalariovalari ilil maggioremaggiore aa profiliprofili polibozzutipolibozzuti didi circacirca 11..55 cmcm.. AncheAnche
controlateralmentecontrolateralmente riconoscibiliriconoscibili alcunialcuni linfonodilinfonodi inguinaliinguinali..

NonNon linfoadenomegalielinfoadenomegalie addominaliaddominali ee pelvichepelviche..



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (21/02/05Ricovero Ordinario (21/02/05--14/03/05)14/03/05)

22/02/0522/02/05

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::
VulvectomiaVulvectomia radicaleradicale superioresuperiore concon conservazioneconservazione deldel clitoride,clitoride, delledelle piccolepiccole
labbralabbra ee delladella forchettaforchetta.. LinfadenectomiaLinfadenectomia inguinoinguino--cruralecrurale superficialesuperficiale ee
profondaprofonda bilateralebilaterale

EE..II.:.:
focolaifocolai multiplimultipli didi residuiresidui didi sarcomasarcoma epitelioideepitelioide didi tipotipo prossimaleprossimale infiltranteinfiltrante ilil
sottocutesottocute sinosino aa ridossoridosso deldel marginemargine profondoprofondo lateralelaterale destrodestro didi exeresiexeresi..
1616 linfonodilinfonodi inguinoinguino--cruralicrurali esentiesenti dada metastasimetastasi

COLORAZIONICOLORAZIONI::
AEAE11:: focalefocale ++
AEAE11/AE/AE33:: --
AgAg epitelialeepiteliale didi membranamembrana:: positivopositivo ++++++
CAMCAM5252:: positivopositivo ++

CD 34: CD 34: --
MIB1: positivo > 70%MIB1: positivo > 70%
MNF116: positivo +MNF116: positivo +

Vimentina: positivo +++Vimentina: positivo +++



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (21/02/05Ricovero Ordinario (21/02/05--14/03/05)14/03/05)

08/03/0508/03/05

Consulenza radioterapica: Consulenza radioterapica: 

NNon indicazioni all’esecuzione di RTon indicazioni all’esecuzione di RT

ConsulenzaConsulenza oncologicaoncologica::

ConsigliataConsigliata esecuzioneesecuzione didi CTCT



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (21/02/05Ricovero Ordinario (21/02/05--14/03/05)14/03/05)

10/03/0510/03/05

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::
UlterioreUlteriore exeresiexeresi didi 22 cmcm deldel marginemargine esternoesterno dxdx versoverso lala cosciacoscia
perper malattiamalattia residua,residua, asportazioneasportazione finofino alal pianopiano muscolaremuscolareperper malattiamalattia residua,residua, asportazioneasportazione finofino alal pianopiano muscolaremuscolare

EE..II.:.:
frammentiframmenti didi cutecute ee sottocutesottocute senzasenza ulterioriulteriori focolaifocolai residuiresidui didi
neoplasianeoplasia



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (28/04/05Ricovero Ordinario (28/04/05--13/05/05)13/05/05)

02/05/05: Nodulo sottocutaneo inguinale dx02/05/05: Nodulo sottocutaneo inguinale dx

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::
II tempo)tempo) incisioneincisione obliquaobliqua inguinaleinguinale dxdx ee asportazioneasportazione didi nodulonodulo
sottocutaneosottocutaneo concon riscontroriscontro didi coinvolgimentocoinvolgimento delladella venavena femoralefemorale comunecomune..
LinfadenectomiaLinfadenectomia..
IIII tempo)tempo) isolamentoisolamento arteriaarteria ee venavena femoralefemorale comuncomunee..IIII tempo)tempo) isolamentoisolamento arteriaarteria ee venavena femoralefemorale comuncomunee..
IIIIII tempo)tempo) innestoinnesto didi materialemateriale eterologoeterologo (Prolene)(Prolene) susu difettodifetto muscolomuscolo--
fascialefasciale inin regioneregione inguinoinguino--cruralecrurale dxdx..

EE..II.:.:

nodulonodulo sottocutaneosottocutaneo:: recidivarecidiva didi sarcomasarcoma epitelioideepitelioide didi tipotipo prossimaleprossimale
infiltranteinfiltrante massivamentemassivamente ii tessutitessuti molli,molli, fascialifasciali ee ilil muscolomuscolo scheletricoscheletrico ee
localmentelocalmente infiltranteinfiltrante unun troncotronco nervosonervoso.. NeoplasiaNeoplasia estesaestesa finofino aa ridossoridosso
deidei marginimargini didi exeresiexeresi senzasenza superamentosuperamento deglidegli stessistessi..
LinfonodoLinfonodo inguinaleinguinale destrodestro ee linfonodilinfonodi iliaciiliaci esterniesterni:: micrometastasimicrometastasi aa 11
linfonodolinfonodo susu 1111 esaminatiesaminati



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (28/04/05Ricovero Ordinario (28/04/05--13/05/05)13/05/05)

13/05/0513/05/05

ConsulenzaConsulenza radioterapiaradioterapia::

PazientePaziente candidatacandidata aa RTRT postpost chirurgiachirurgia



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (23/05/05Ricovero Ordinario (23/05/05--27/05/05)27/05/05)

23/05/05: Nodulo coscia dx e nodulo coscia sx23/05/05: Nodulo coscia dx e nodulo coscia sx

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::

AsportazioneAsportazione didi nodulonodulo facciafaccia internainterna cosciacoscia destradestra ee ricostruzionericostruzione concon
protesiprotesi inin polipropilenepolipropilene.. AsportazioneAsportazione didi nodulonodulo facciafaccia internainterna cosciacoscia sxsx eeprotesiprotesi inin polipropilenepolipropilene.. AsportazioneAsportazione didi nodulonodulo facciafaccia internainterna cosciacoscia sxsx ee
suturasutura delladella cutecute

EE..II.:.:

TessutoTessuto fibroadiposofibroadiposo concon massivamassiva localizzazionelocalizzazione didi sarcomasarcoma epitelioideepitelioide



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario (23/05/05Ricovero Ordinario (23/05/05--27/05/05)27/05/05)

2323--25/05/0525/05/05

Consulenza oncologicaConsulenza oncologica: : 
SSii consigliaconsiglia esecuzioneesecuzione didi CTCT ee RTRT

ConsulenzaConsulenza radioterapiaradioterapia::
RTRT dopodopo 22 ciclicicli didi CTCT

EsecuzioneEsecuzione CTCT ((66 cicli)cicli) concon EpirubicinaEpirubicina ee IfosfamideIfosfamide

EsecuzineEsecuzine RTRT pelvicapelvica concon 4545 GyGy inin 55 frazionifrazioni aa livellolivello

inguinaleinguinale destrodestro



Caso clinicoCaso clinico

TACTAC addomeaddome ee artiarti inferioriinferiori ((1414//0606//0505))::
BBozzaturaozzatura sospettasospetta deidei muscolimuscoli trasversotrasverso ee obliquoobliquo addominaleaddominale dxdx ((33 cm),cm),
altraaltra formazioneformazione ovoidaleovoidale inin parasinfisariaparasinfisaria ((22..55 cm)cm).. LesioneLesione liquidaliquida allaalla
radiceradice cosciacoscia dxdx aa contattocontatto concon ilil muscolomuscolo gracilegracile compatibilecompatibile concon linfocelelinfocele..

RMNRMN addomeaddome inferioreinferiore ee AAIIAAII ((2626//0909//0505))::RMNRMN addomeaddome inferioreinferiore ee AAIIAAII ((2626//0909//0505))::
IInfiltrazionenfiltrazione deldel mm.. gracilegracile.. DisomogeneitàDisomogeneità inguinaliinguinali ee parasinfisariaparasinfisaria
compatibilicompatibili concon esitiesiti didi RTRT..

TAC (01/12/05): TAC (01/12/05): 
Persistenza della lesione a livello della radice della coscia dx. Non masse a Persistenza della lesione a livello della radice della coscia dx. Non masse a 
livello della parete addominale.livello della parete addominale.



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05--21/01/06)21/01/06)

23/12/0523/12/05

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::

AsportazioneAsportazione didi porzioneporzione prossimaleprossimale deldel mm.. gracilegracile dx,dx, didi tessutotessuto circostantecircostante
ee deldel piccolopiccolo labbrolabbro omolateraleomolaterale..ee deldel piccolopiccolo labbrolabbro omolateraleomolaterale..

EE..II.:.:

RecidivaRecidiva plurinodulareplurinodulare cheche giungegiunge aa ridossoridosso delledelle areearee didi exeresiexeresi.. PiccolePiccole

labbralabbra esentiesenti dada infiltrazioneinfiltrazione..



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05--21/01/06)21/01/06)

10/01/06 : sarcoma plurinodulare coscia destra e parete addominale, 10/01/06 : sarcoma plurinodulare coscia destra e parete addominale, 
deiscenza di ferita chirurgica della coscia destradeiscenza di ferita chirurgica della coscia destra

PazientePaziente sottopostasottoposta adad interventointervento chirurgicochirurgico::
Omentectomia,Omentectomia, escissioneescissione didi tubercolotubercolo pubicopubico aa dx,dx, resezioneresezione parzialeparziale deldel mm..
rettoretto addominaleaddominale ee deidei mm.. lateralilaterali dell’addomedell’addome concon incisioneincisione ombelicoombelico--
pubicapubica.. AsportazioneAsportazione didi pareteparete addominaleaddominale sedesede didi pregressapregressa feritaferita chirurgicachirurgicapubicapubica.. AsportazioneAsportazione didi pareteparete addominaleaddominale sedesede didi pregressapregressa feritaferita chirurgicachirurgica
concon tramitetramite fistolosofistoloso (cicatrice(cicatrice didi pregressopregresso innestoinnesto didi materialemateriale eterologo)eterologo)..
RicostruzioneRicostruzione delladella pareteparete addominaleaddominale concon trasposizionetrasposizione didi lembolembo
peritonealeperitoneale..

EE..II.:.:
PareteParete addominaleaddominale :: sarcomasarcoma epitelioideepitelioide didi tipotipo prossimaleprossimale concon aspettiaspetti didi
invasioneinvasione vascolarevascolare
TubercoloTubercolo pubicopubico:: tessutotessuto fibroadiposofibroadiposo ee muscolomuscolo--scheletricoscheletrico esenteesente dada
infiltrazioneinfiltrazione neoplasticaneoplastica
OmentoOmento:: indenneindenne..



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05Ricovero Ordinario in Chirurgia Generale (22/12/05--21/01/06)21/01/06)

ConsulenzaConsulenza chirurgiachirurgia vascolarevascolare ((1212//0101//0606))::
VVasiasi concon coperturacopertura delladella solasola cutecute ee didi sospensionesospensione peritonealeperitoneale.. SiSi sconsigliasconsiglia
rivascolarizzazionerivascolarizzazione extranatomicaextranatomica perper rischiorischio infettivoinfettivo deldel materialemateriale
protesicoprotesico..

ConsulenzaConsulenza chirurgiachirurgia plasticaplastica ((1717//0101//0606))::
SiSi consigliaconsiglia trasposizionetrasposizione deldel muscolomuscolo sartoriosartorio inin casocaso didi reinterventoreintervento
chirurgicochirurgico perper ripresaripresa delladella malattiamalattia..

TACTAC 0202//0303//0606::
FocalitàFocalità nodularinodulari ipervascolarizzateipervascolarizzate aa livellolivello deidei mm..retti,retti, localizzazionilocalizzazioni aa
livellolivello deldel marginemargine anterioreanteriore delladella crestacresta iliacailiaca dx,dx, delladella regioneregione inguinale,inguinale, deldel
compartimentocompartimento anterioreanteriore delladella radiceradice delladella cosciacoscia.. CatenaCatena grossolanagrossolana
neoplasticaneoplastica avvolgeavvolge lala pareteparete anteroantero--lateralelaterale delladella vescicavescica



Caso clinicoCaso clinico
Ricovero presso lo IOV in data 06/03/06Ricovero presso lo IOV in data 06/03/06

Esecuzione RT palliativa a livello della coscia destra:Esecuzione RT palliativa a livello della coscia destra:

−−21 Gy in 7 frazioni coscia dx 21 Gy in 7 frazioni coscia dx 

per impotenza funzionale arto inferiore destro (Probabile per impotenza funzionale arto inferiore destro (Probabile 
recidiva a livello del m. ileopsoas dx)recidiva a livello del m. ileopsoas dx)recidiva a livello del m. ileopsoas dx)recidiva a livello del m. ileopsoas dx)

−−20 Gy in 5 frazioni cresta iliaca dx20 Gy in 5 frazioni cresta iliaca dx

per localizzazioni a livello cresta iliaca dx per localizzazioni a livello cresta iliaca dx 

Sospesa CT (per mancata guarigione delle ferite chirurgiche)Sospesa CT (per mancata guarigione delle ferite chirurgiche)



Caso clinicoCaso clinico
Eseguite sedute oncologiche in Day Hospital (IOV)Eseguite sedute oncologiche in Day Hospital (IOV)

−−Terapia antiemorragica con RT 15 Gy in 3 frazioniTerapia antiemorragica con RT 15 Gy in 3 frazioni

per comparsa di ematuriaper comparsa di ematuria

−−Terapia antalgica: Oxycontin e Morfina CloridratoTerapia antalgica: Oxycontin e Morfina Cloridrato−−Terapia antalgica: Oxycontin e Morfina CloridratoTerapia antalgica: Oxycontin e Morfina Cloridrato

Decesso in data 20/04/2006Decesso in data 20/04/2006



Caso clinicoCaso clinico
Cronologia degli eventiCronologia degli eventi

09/02/05 Asportaz. “cisti” monte di Venere

22/02/05 Vulvectomia radicale sup., asportaz. lfn inguino-crurali bilat.

10/03/05 Exeresi margine esterno dx fino al piano muscolare

02/05/05 Asportaz. nodulo sottocute, isolamento vasi femorali, innesto (Prolene)

09/02/05 Asportaz.  Omento, tubercolo pubico, 

resez. m. retto e laterali adome, asportaz parete 

addome sede di ferita, trasposiz. lembo peritoneale

23/05/05 Asportaz. noduli coscia dx e sx 

Da maggio ‘05 CT 6 cicli, RT 45 Gy

23/12/05 Asportaz. porzione m. gracile e p. labbro dx

Da marzo ‘06 RT 21 + 5 Gy palliativa

20/04/06 Decesso



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

−− OrigineOrigine mesenchimalemesenchimale
−− TumoriTumori cheche insorgonoinsorgono dada::

muscoli,muscoli, tendini,tendini, sinovie,sinovie, tesstess.. adiposo,adiposo, tesstess.. connettiviconnettivi
−− PiùPiù comunecomune insorgenzainsorgenza dalledalle estremitàestremità ((5050%%)) mama

insorgonoinsorgono ancheanche aa livellolivello delladella cavitàcavità addominale,addominale,insorgonoinsorgono ancheanche aa livellolivello delladella cavitàcavità addominale,addominale,
retroperitoneo,retroperitoneo, tronco,tronco, torace,torace, testatesta ee collocollo

−− TumoriTumori rarirari 11%% neoplasieneoplasie etàetà adultaadulta
(Incidenza(Incidenza globaleglobale:: 33--55//100100..000000/anno/anno stabile)stabile)

−− InIn ItaliaItalia 15001500 casi/annocasi/anno
−− 11°° piccopicco inin etàetà pediatrica,pediatrica, poipoi tendenzatendenza adad aumentoaumento

costantecostante concon etàetà daidai 2020 aiai 6060 annianni
−− SopravvivenzaSopravvivenza globaleglobale:: 5555%% aa 55 annianni

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

−− Per lo più sporadiciPer lo più sporadici
−− Alcuni istotipi particolari:Alcuni istotipi particolari:

-- Possono associarsi ad alcune malattie genetiche  Possono associarsi ad alcune malattie genetiche  
(Neurofibromatosi tipo I, Sdr Li(Neurofibromatosi tipo I, Sdr Li--Fraumeni)Fraumeni)(Neurofibromatosi tipo I, Sdr Li(Neurofibromatosi tipo I, Sdr Li--Fraumeni)Fraumeni)

-- del rischio di insorgenza se esposizione lavorativa del rischio di insorgenza se esposizione lavorativa 
ad alcune sostanze (Cloruro di vinile, pesticidi)ad alcune sostanze (Cloruro di vinile, pesticidi)

Sede più frequente di metastatizzazione a distanza:Sede più frequente di metastatizzazione a distanza:
POLMONI (44POLMONI (44--92%)92%)

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

−− Rarità              impossibilità di screeningRarità              impossibilità di screening

−− Sottovalutazione masse dei tessuti molli           ritardoSottovalutazione masse dei tessuti molli           ritardo
diagnosticodiagnostico

−− < volume del sarcoma               > efficacia chirurgia< volume del sarcoma               > efficacia chirurgia

IMPORTANZA DIAGNOSI TEMPESTIVAIMPORTANZA DIAGNOSI TEMPESTIVA

POSSIBILITÀ TERAPIE LOCOREGIONALIPOSSIBILITÀ TERAPIE LOCOREGIONALI

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

PERENTORIOPERENTORIO APPROFONDIMENTOAPPROFONDIMENTO DIAGNOSTICODIAGNOSTICO::
-- MASSE DEI TESSUTI MOLLI CON Ø > 5 cm MASSE DEI TESSUTI MOLLI CON Ø > 5 cm 
-- MASSE PROFONDE DI QUALSIASI DIMENSIONEMASSE PROFONDE DI QUALSIASI DIMENSIONE

In tal modo   interventi inadeguati che possono:In tal modo   interventi inadeguati che possono:In tal modo   interventi inadeguati che possono:In tal modo   interventi inadeguati che possono:

--Rendere necessari interventi di radicalizzazioneRendere necessari interventi di radicalizzazione
--Compromettere fattibilità di interventi conservativiCompromettere fattibilità di interventi conservativi
--Compromettere successivi interventiCompromettere successivi interventi
-- rischio di recidiva localerischio di recidiva locale

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

-- Più di 50 tipi istologici diversiPiù di 50 tipi istologici diversi

-- Incidenza diversa dei diversi tipi istologici in base ad età e sedeIncidenza diversa dei diversi tipi istologici in base ad età e sede

-- Diverso decorso clinico in base alla sede di insorgenzaDiverso decorso clinico in base alla sede di insorgenza

Valery Dronsky, M.D 



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

Non concordanza nell’attribuzione dell’istotipo e del Non concordanza nell’attribuzione dell’istotipo e del 
Grading               Servizi di Anatomia Patologica con Grading               Servizi di Anatomia Patologica con 
esperienzaesperienza

Diagnosi patologica:Diagnosi patologica:
--Descrizione macroscopicaDescrizione macroscopica

--Stato dei margini (radicale, ampio, marginale, intralesionale)Stato dei margini (radicale, ampio, marginale, intralesionale)

--Istotipo WHOIstotipo WHO

--Grado di malignitàGrado di malignità

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli

Classificazione WHO distingue le neoplasie mesenchimali in:Classificazione WHO distingue le neoplasie mesenchimali in:

-- Neoplasie benigneNeoplasie benigne
-- Neoplasie a comportamento biologico intermedioNeoplasie a comportamento biologico intermedioNeoplasie a comportamento biologico intermedioNeoplasie a comportamento biologico intermedio
-- Neoplasie maligneNeoplasie maligne

Neoplasie a comportamento biologico intermedio: Neoplasie a comportamento biologico intermedio: 
-- localmente aggressive non metastatizzanti (fibromatosi aggressiva)localmente aggressive non metastatizzanti (fibromatosi aggressiva)
-- t. con tasso di metastatizzazione <2%t. con tasso di metastatizzazione <2%

Linee Guida AIOM 2007



Sarcomi dei tessuti molliSarcomi dei tessuti molli
ClassificazioneClassificazione

Neoplasie a differenziazione: Neoplasie a differenziazione: 

Adipocitaria
Fibroblastica/miofibroblastica
“Fibroistiocitaria”

Liposarcoma (18%)Liposarcoma (18%)
Fibrosarcoma (11%)Fibrosarcoma (11%)
Istiocitoma fibroso maligno (18%)Istiocitoma fibroso maligno (18%)“Fibroistiocitaria”

Muscolare liscia
Muscolare striata
Vascolare
Condro-ossea
Sinoviale
Neuroectodermica
Incerta

Istiocitoma fibroso maligno (18%)Istiocitoma fibroso maligno (18%)
Leiomiosarcoma (17%)Leiomiosarcoma (17%)
RabdomiosarcomaRabdomiosarcoma
Angiosarcoma, S. KaposiAngiosarcoma, S. Kaposi
Condrosarcoma, osteosarcomaCondrosarcoma, osteosarcoma
Sarcoma sinoviale (7%)Sarcoma sinoviale (7%)
Melanoma malignoMelanoma maligno
S. Ewing, S. epitelioide
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Classificazione:Classificazione:

Neoplasie a differenziazione incerta:Neoplasie a differenziazione incerta:

−− T. ialinizzante angiectatico delle parti molliT. ialinizzante angiectatico delle parti molli
−− Istiocitoma fibroso angiomatoideIstiocitoma fibroso angiomatoide

−− Sarcoma a cellule chiareSarcoma a cellule chiare
−− Condrosarcoma mixoide extrascheletricoCondrosarcoma mixoide extrascheletrico−− Istiocitoma fibroso angiomatoideIstiocitoma fibroso angiomatoide

−− T. fibromixoide ossificanteT. fibromixoide ossificante
−− MioepiteliomaMioepitelioma
−− Sarcoma intimaleSarcoma intimale
−− Sarcoma epitelioideSarcoma epitelioide
−− Sarcoma alveolare delle parti molliSarcoma alveolare delle parti molli

−− Condrosarcoma mixoide extrascheletricoCondrosarcoma mixoide extrascheletrico
−− Condrosarcoma mesenchimaleCondrosarcoma mesenchimale
−− Mesenchimoma malignoMesenchimoma maligno
−− T. desmoplastico a piccole cellule rotondeT. desmoplastico a piccole cellule rotonde
−− T. rabdoide extrarenaleT. rabdoide extrarenale
−− PecomaPecoma
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−− I sarcomi più comuni sono il liposarcoma e l’istiocitoma I sarcomi più comuni sono il liposarcoma e l’istiocitoma 
fibroso malignofibroso maligno

−− A livello del retroperitoneo le forme più comuni sono il A livello del retroperitoneo le forme più comuni sono il 
liposarcoma e il leiomiosarcomaliposarcoma e il leiomiosarcomaliposarcoma e il leiomiosarcomaliposarcoma e il leiomiosarcoma

−− A livello viscerale si repertano quasi esclusivamente A livello viscerale si repertano quasi esclusivamente 
sarcomi dello stroma gastointestinalesarcomi dello stroma gastointestinale

Brennan MF, Lewis JJ: Diagnosis of  extremity soft tissue sarcoma. Ann Surg Oncol 4:425, 1997
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Comportamento biologicoComportamento biologico

−− Comportamento biologico Comportamento biologico 

molto variomolto vario

−− Grado istologico è fattore Grado istologico è fattore −− Grado istologico è fattore Grado istologico è fattore 

prognostico determinante eprognostico determinante e

si basa su: si basa su: 

numero delle mitosinumero delle mitosi

cellularitàcellularità

presenza di necrosipresenza di necrosi

differenziazionedifferenziazione

contenuto stromalecontenuto stromale
Ann Surg Oncol 1997
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GradingGrading

Sarcomi a basso grado: Sarcomi a basso grado: 
−− Ben differenziatiBen differenziati
−− Minor cellularitàMinor cellularità
−− Tendenza alla somiglianza al tessuto di origine per alcuni aspettiTendenza alla somiglianza al tessuto di origine per alcuni aspetti−− Tendenza alla somiglianza al tessuto di origine per alcuni aspettiTendenza alla somiglianza al tessuto di origine per alcuni aspetti
−− Anomalie citologiche meno evidentiAnomalie citologiche meno evidenti
−− Basso indice mitoticoBasso indice mitotico
−− Crescita più lentaCrescita più lenta
−− < rischio di metastasi< rischio di metastasi
−− Alto rischio di ricorrenza locale dopo chirurgiaAlto rischio di ricorrenza locale dopo chirurgia

Brennan MF, Lewis JJ: Diagnosis of  extremity soft tissue sarcoma. Ann Surg Oncol 4:425, 1997
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GradingGrading

Sarcomi ad alto grado: Sarcomi ad alto grado: 
−− Scarsamente differenziatiScarsamente differenziati
−− Alta cellularitàAlta cellularità
−− Cellule mesenchimali poco differenziate con anomalie nucleari Cellule mesenchimali poco differenziate con anomalie nucleari −− Cellule mesenchimali poco differenziate con anomalie nucleari Cellule mesenchimali poco differenziate con anomalie nucleari 

marcatemarcate
−− Alto indice mitoticoAlto indice mitotico
−− AnaplasiaAnaplasia
−− Crescita rapidaCrescita rapida
−− Invasione localeInvasione locale
−− Metastasi precoci per via ematogenaMetastasi precoci per via ematogena
−− In genere fataliIn genere fatali

Brennan MF, Lewis JJ: Diagnosis of  extremity soft tissue sarcoma. Ann Surg Oncol 4:425, 1997
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GradingGrading
Classificazione della “French Federation of Cancer Centers”:Classificazione della “French Federation of Cancer Centers”:
-- Grado I: basso gradoGrado I: basso grado
-- Grado II: grado intermedioGrado II: grado intermedio
-- Grado III: alto gradoGrado III: alto grado

Classificazione in 4 gradi (meno raccomandata):Classificazione in 4 gradi (meno raccomandata):
-- Grado IGrado I
-- Grado IIGrado II
-- Grado IIIGrado III
-- Grado IVGrado IV

basso gradobasso grado

alto gradoalto grado
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EvoluzioneEvoluzione
−− Metastasi linfonodali in meno del 3% dei sarcomi dei tessuti molli Metastasi linfonodali in meno del 3% dei sarcomi dei tessuti molli 

dell’età adultadell’età adulta
−− Le forme di basso grado sono considerate avere un basso rischio Le forme di basso grado sono considerate avere un basso rischio 

di metastasi a distanza (<15%)di metastasi a distanza (<15%)di metastasi a distanza (<15%)di metastasi a distanza (<15%)
−− Le forme di alto grado hanno un elevato rischio di metastasi a Le forme di alto grado hanno un elevato rischio di metastasi a 

distanza (>50%)distanza (>50%)
−− Nelle lesioni delle estremità il polmone risulta la principale sede di Nelle lesioni delle estremità il polmone risulta la principale sede di 

metastasi per i sarcomi di alto gradometastasi per i sarcomi di alto grado
−− Nelle forme viscerali il fegato risulta la principale sede di metastasiNelle forme viscerali il fegato risulta la principale sede di metastasi

-1Fong Y, Coit DG, Woodruff JM, Brennan MF: Lymph node metastasis from soft tissue sarcoma in adults: Analysis of data from a prospective database 
of 1772 sarcoma patients. Ann Surg 217:72, 1993.
-Gadd MA, Casper ES, Woodruff JM, et al: Development and treatment of pulmonary metastases in adult patients with extremity soft tissue sarcoma. Ann 
Surg 218:705, 1993.
-DeMatteo RP, Lewis JJ, Leung D, et al: Two hundred gastrointestinal stromal tumors: Recurrence patterns and prognostic factors for survival. Ann Surg 
231:51, 2000.
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DiagnosiDiagnosi
SEMPRE!!SEMPRE!! APPROFONDIMENTOAPPROFONDIMENTO DIAGNOSTICODIAGNOSTICO SESE::

�� MASSE DEI TESSUTI MOLLI CON Ø > 5 cm MASSE DEI TESSUTI MOLLI CON Ø > 5 cm 

�� MASSE PROFONDE DI QUALSIASI DIMENSIONEMASSE PROFONDE DI QUALSIASI DIMENSIONE

FORTE 
SOSPETTO

La diagnosi deve essere radiologica e patologicaLa diagnosi deve essere radiologica e patologica
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− In genere si presentano come una massa 
indolente

− Il dolore può essere presente comunque 
fino al 33% dei casifino al 33% dei casi

− Il ritardo diagnostico è frequente
− Diagnosi differenziale con comuni masse 

delle estremità e del tronco (ematoma, 
stiramento muscolare)

Brennan MF, Lewis JJ: Diagnosis of  extremity soft tissue sarcoma. Ann Surg Oncol 4:425, 1997
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Diagnostica per immagini (diagnosi e stadiazione):Diagnostica per immagini (diagnosi e stadiazione):

Ecografia (+ mdc): Ecografia (+ mdc): 
-- DimensioniDimensioni
-- Rapporti con la fasciaRapporti con la fascia
-- Forma, margini, ecostrutturaForma, margini, ecostruttura
-- VascolarizzazioneVascolarizzazione

RM:RM:
-- Dimensioni, morfologiaDimensioni, morfologia
-- Evidenzia il contrasto tra tessuto tumoraleEvidenzia il contrasto tra tessuto tumorale
e tessuto sanoe tessuto sano-- VascolarizzazioneVascolarizzazione

TAC senza e con mdc:TAC senza e con mdc:
-- Dimensioni, estensioneDimensioni, estensione
-- Compartimento anatomico interesatoCompartimento anatomico interesato
-- Rapporti con il fascio vascoloRapporti con il fascio vascolo--nervosonervoso
-- Distanza dai reperi anatomiciDistanza dai reperi anatomici
-- Delimitazione della massa rispetto Delimitazione della massa rispetto 
all’edema peritumoraleall’edema peritumorale

-- Eventuale interessamento scheletricoEventuale interessamento scheletrico

e tessuto sanoe tessuto sano
-- Compartimento anatomico interessatoCompartimento anatomico interessato
-- Rapporti con il fascio vascoloRapporti con il fascio vascolo--nervoso e nervoso e 

con la fascia muscolarecon la fascia muscolare
-- Distanza dai reperi anatomiciDistanza dai reperi anatomici
-- Delimitazione della massa rispetto Delimitazione della massa rispetto 
all’edema peritumorale e pseudocapsulaall’edema peritumorale e pseudocapsula

-- Eventuale interessamento scheletricoEventuale interessamento scheletrico
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Diagnostica per immagini (stadiazione):Diagnostica per immagini (stadiazione):

�� TAC con mdc del torace        TAC con mdc del torace        

Metastasi polmonari Metastasi polmonari 

�� Ecografia/TAC addome a discrezione in assenza Ecografia/TAC addome a discrezione in assenza 
di sintomi, obbligatori se presenti sintomidi sintomi, obbligatori se presenti sintomi

MetastasiMetastasi addominaliaddominali oo epaticheepatiche
bassabassa probabilitàprobabilità (ma(ma nonnon escludibili)escludibili)
inin assenzaassenza didi lesionilesioni polmonaripolmonari
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La diagnosi è patologica !La diagnosi è patologica !

-- Citologico: agoaspiratoCitologico: agoaspirato

-- Biopsia con ago trancianteBiopsia con ago tranciante

Non considerato attendibile. 
Giustificato solo in sedi critiche
o con difficile accesso.

Affidabilità diagnostica superiore.
Rischio contaminazione circostante.
Rischio sottostima del grading.

-- Biopsia incisionaleBiopsia incisionale

-- Biopsia escissionaleBiopsia escissionale

-- Accertamento intraoperatorio Accertamento intraoperatorio 
(congelatore)(congelatore)

Rischio sottostima del grading.

Rischio contaminazione circostante.

Non raccomandata.
Asportazione eseguita in genere in 
assenza di preventiva diagnosi patologica

Può consentire intervento oncologico
adeguato se preceduto da idonea 
stadiazione radiologica 
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La diagnosi è patologica !La diagnosi è patologica !

La scelta della metodica bioptica dipende da:La scelta della metodica bioptica dipende da:
--Sede della lesioneSede della lesione
--Tipo di lesioneTipo di lesione
--EsperienzaEsperienza--EsperienzaEsperienza

LaLa biopsiabiopsia devedeve seguireseguire lele regoleregole delladella chirurgiachirurgia oncologicaoncologica perper
permetterepermettere l’asportazinel’asportazine inin bloccoblocco alal momentomomento dell’interventodell’intervento
ancheanche deldel tramitetramite biopticobioptico

Fondamentale è Fondamentale è l’esame istologicol’esame istologico e il e il profilo immunoistochimicoprofilo immunoistochimico
per la corretta diagnosiper la corretta diagnosi
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StadiazioneStadiazione

GradingGrading

G1 Ben differenziatoBen differenziato

G2 Moderatamente Moderatamente 
differenziatodifferenziato

G3 Scarsamente Scarsamente 
differenziatodifferenziato

G4 IndifferenziatoIndifferenziato

StadioStadio

T1a-T1b T2a T2bG4 IndifferenziatoIndifferenziato

TNMTNM

T1 < 5 < 5 
cmcm

a: Superficialea: Superficiale

b: Profondob: Profondo

T2 > 5 > 5 
cmcm

a: Supeficialea: Supeficiale

b: Profondob: Profondo

N1 Metastasi linfonodaliMetastasi linfonodali

M1 Metastasi a distanzaMetastasi a distanza

T1a-T1b T2a T2b

G1-G2 Stadio IAStadio IA Stadio IBStadio IB Stadio IIAStadio IIA

G3-G4 Stadio IIBStadio IIB Stadio IICStadio IIC Stadio IIIStadio III

N1
Stadio IVStadio IV

M1
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TerapiaTerapia

Malattia locale limitataMalattia locale limitata
ChirurgiaChirurgia
−−Trattamento di prima istanzaTrattamento di prima istanza
−−Controllo locale della malattia (Controllo locale della malattia (±± RT) nell’85RT) nell’85--90% a 5 anni90% a 5 anni
−−Deve avere margini sicuri e di qualitàDeve avere margini sicuri e di qualità
−−Necessario intervento radicale o ampio con resezione di tutto il Necessario intervento radicale o ampio con resezione di tutto il −−Necessario intervento radicale o ampio con resezione di tutto il Necessario intervento radicale o ampio con resezione di tutto il 
compartimento anatomico in cui è situato il sarcomacompartimento anatomico in cui è situato il sarcoma

−−Integrabile con RT (esterna, brachiterapia, IORT) o CTIntegrabile con RT (esterna, brachiterapia, IORT) o CT

Intervento RADICALE: Intervento RADICALE: 
--sequele funzionali invalidantisequele funzionali invalidanti

--non eseguibile se non insorge in un compartimento non eseguibile se non insorge in un compartimento 
anatomico circoscrittoanatomico circoscritto

Intervento Intervento 
AMPIO + RTAMPIO + RT
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TerapiaTerapia

Malattia locale limitataMalattia locale limitata
ChirurgiaChirurgia
Intervento AMPIO:Intervento AMPIO:
−−Margini di tessuto sano di almeno 1 cm in tutte le direzioniMargini di tessuto sano di almeno 1 cm in tutte le direzioni
−−In prossimità di strutture non sacrificabili almeno 1 mm di tessuto di qualità In prossimità di strutture non sacrificabili almeno 1 mm di tessuto di qualità 
(periostio, perinevrio, avventizia vasale, fasce muscolari)(periostio, perinevrio, avventizia vasale, fasce muscolari)

Intervento MARGINALE:Intervento MARGINALE:
−−La resezione cade nella zona reattiva circostante alla pseudocapsula tumoraleLa resezione cade nella zona reattiva circostante alla pseudocapsula tumorale
−−Accettabile solo se non migliorabile (se non a costo di gravi danni)Accettabile solo se non migliorabile (se non a costo di gravi danni)
−−Sempre seguita da RTSempre seguita da RT

Intervento INTRALESIONALE:Intervento INTRALESIONALE:
−−Residuo macroscopico di malattiaResiduo macroscopico di malattia
−−Va radicalizzato, non sanabile con RTVa radicalizzato, non sanabile con RT
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TerapiaTerapia

Malattia locale limitataMalattia locale limitata

RTRT
−−Finalizzata al controllo locale della malattiaFinalizzata al controllo locale della malattia
−−Pre o post operatoriaPre o post operatoria
−−Non può sanare un intervento chirurgico inadeguatoNon può sanare un intervento chirurgico inadeguato

Alto gradoAlto grado
Sede profondaSede profonda Chirurgia sempre completataSede profondaSede profonda
Ø > 5 cmØ > 5 cm

CTCT
−−Pochi farmaci moderatamente attivi: Pochi farmaci moderatamente attivi: 
Antracicline (Adriamicina, Epirubicina), Ifosfamide, DacarbazinaAntracicline (Adriamicina, Epirubicina), Ifosfamide, Dacarbazina

−−Efficacia in base all’istotipoEfficacia in base all’istotipo
−−Controversa l’utilità di CT adiuvante dopo chirurgia radicaleControversa l’utilità di CT adiuvante dopo chirurgia radicale
−−Chirurgia condotta in modo errato non può essere sanata da CT adiuvanteChirurgia condotta in modo errato non può essere sanata da CT adiuvante
−−In casi selezionati può essere applicata CT neoadiuvanteIn casi selezionati può essere applicata CT neoadiuvante

Chirurgia sempre completata
da RT locale
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TerapiaTerapia

Malattia localmente avanzataMalattia localmente avanzata
Tumore non operabile oppure operabile solo con intervento demolitivoTumore non operabile oppure operabile solo con intervento demolitivo

Chirurgia demolitiva va considerata se possibileChirurgia demolitiva va considerata se possibile

CT preoperatoriaCT preoperatoria
−−Scopo citoriduttivo per consentire intervento chirurgicoScopo citoriduttivo per consentire intervento chirurgico
−−Scopo neoadiuvante per sterilizzare eventuali foci metastaticiScopo neoadiuvante per sterilizzare eventuali foci metastatici−−Scopo neoadiuvante per sterilizzare eventuali foci metastaticiScopo neoadiuvante per sterilizzare eventuali foci metastatici
−−Tasso di risposta 30Tasso di risposta 30--40%, possibilità di intervento più conservativo 2040%, possibilità di intervento più conservativo 20--30%30%

RT preoperatoriaRT preoperatoria
−−Scopo citoriduttivo Scopo citoriduttivo 
−−Aggiunta a CT concomitante   efficacia, ma   effetti tossici locali e sistemiciAggiunta a CT concomitante   efficacia, ma   effetti tossici locali e sistemici

CT locoregionaleCT locoregionale
−−Perfusione ipertermicoPerfusione ipertermico--antiblastica con TNF o farmaci antiblastici (per controllo antiblastica con TNF o farmaci antiblastici (per controllo 
locale della malattia, non a distanza)locale della malattia, non a distanza)
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TerapiaTerapia

Malattia in fase metastaticaMalattia in fase metastatica

Malattia metastatica polmonare operabileMalattia metastatica polmonare operabile
−−Chirurgia Chirurgia se nse n°° limitato metastasi se intervento ha possibilità di essere completo limitato metastasi se intervento ha possibilità di essere completo 
e fx accettabilee fx accettabile

−−Importanza per chirurgia: nImportanza per chirurgia: n°° metastasi, posizione, sincrone o metacrone,  tempo metastasi, posizione, sincrone o metacrone,  tempo 
di progressionedi progressionedi progressionedi progressione

−−CT pre o postoperatoriaCT pre o postoperatoria
−−Possibilità di Possibilità di metastasectomie reiteratemetastasectomie reiterate in caso di ricadutain caso di ricaduta

Malattia metastatica polmonare non operabile o extrapolmonareMalattia metastatica polmonare non operabile o extrapolmonare
−−Prognosi infausta in pochi mesi (sopravvivenza mediana 10Prognosi infausta in pochi mesi (sopravvivenza mediana 10--12 mesi)12 mesi)
−−Non evidenza di efficacia di chirurgia per malattia metastatica solo extrapolmonareNon evidenza di efficacia di chirurgia per malattia metastatica solo extrapolmonare
−−CT palliativa CT palliativa 
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Sarcoma epitelioideSarcoma epitelioide

Caratteristiche generaliCaratteristiche generali

−−Descritto la prima volta nel 1970 (Enzinger)Descritto la prima volta nel 1970 (Enzinger)

−−Raro sarcoma dei tessuti molli Raro sarcoma dei tessuti molli 

Si presenta in genere come una massa sottocutanea o del derma Si presenta in genere come una massa sottocutanea o del derma −−Si presenta in genere come una massa sottocutanea o del derma Si presenta in genere come una massa sottocutanea o del derma 
profondo a livello delle regioni distali e delle estremitàprofondo a livello delle regioni distali e delle estremità

−−In genere in adolescenti e giovani adultiIn genere in adolescenti e giovani adulti

−−I pazienti spesso sviluppano molte ricorrenze locali di malattia di I pazienti spesso sviluppano molte ricorrenze locali di malattia di 
lunga durata con conseguenti metastasi nel 30lunga durata con conseguenti metastasi nel 30--50% dei casi50% dei casi

Tadashi H, Yoshihiro M, 2001



Sarcoma epitelioideSarcoma epitelioide

Aspetto e caratteristiche anatomoAspetto e caratteristiche anatomo--patologichepatologiche

−−Uno o più piccoli noduli duri a lento accrescimento non dolentiUno o più piccoli noduli duri a lento accrescimento non dolenti

−−A volte aderenti ai pianiA volte aderenti ai piani

−−A volte possibile ulcerazione superficialeA volte possibile ulcerazione superficiale−−A volte possibile ulcerazione superficialeA volte possibile ulcerazione superficiale

−−Macroscopicamente si presentano di colorito biancoMacroscopicamente si presentano di colorito bianco

−−Microscopicamente: struttura similMicroscopicamente: struttura simil--granulomatosa con noduli di granulomatosa con noduli di 
cellule fusiformi ed epitelioidi che circondano aree con ialinizzazione cellule fusiformi ed epitelioidi che circondano aree con ialinizzazione 
e necrosi centralee necrosi centrale

−−Istogenesi sconosciutaIstogenesi sconosciuta

Tadashi H, Yoshihiro M; Modern Pathology 2001
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Diffusione e decorso clinicoDiffusione e decorso clinico

−−Disseminazione locale lungo aponeurosi, tendini, vasi e nerviDisseminazione locale lungo aponeurosi, tendini, vasi e nervi

−−Tendenza alla diffusione in senso centripetoTendenza alla diffusione in senso centripeto

−−Decorso lento con tendenza a recidivare anche dopo molti anniDecorso lento con tendenza a recidivare anche dopo molti anni−−Decorso lento con tendenza a recidivare anche dopo molti anniDecorso lento con tendenza a recidivare anche dopo molti anni

−−MetastasiMetastasi

per via linfatica                 linfonodiper via linfatica                 linfonodi

per via ematogena            polmoni, encefaloper via ematogena            polmoni, encefalo

Prognosi grave: 75% recidive locali, 50% metastasi a distanzaPrognosi grave: 75% recidive locali, 50% metastasi a distanza



Sarcoma epitelioideSarcoma epitelioide

TrattamentoTrattamento

Chirurgia con escissione generosa + linfadenectomia + RT + CTChirurgia con escissione generosa + linfadenectomia + RT + CT



Sarcoma epitelioide di tipo prossimaleSarcoma epitelioide di tipo prossimale

−−FormaForma rararara didi sarcomasarcoma epitelioideepitelioide
−−ElevataElevata aggressivitàaggressività (superiore(superiore allaalla
formaforma classicaclassica distale)distale)

−−DettoDetto “prossimale”“prossimale” oo aa “grandi“grandi
cellule”cellule”

−−AppareAppare comecome unauna massamassa situatasituata
profondamenteprofondamente neinei tessutitessuti mollimolli ininprofondamenteprofondamente neinei tessutitessuti mollimolli inin
partiparti prossimaliprossimali deldel corpocorpo

−−MostraMostra stratistrati didi cellulecellule larghelarghe concon
nucleolinucleoli prominentiprominenti (che(che lolo fannofanno
somigliaresomigliare adad unun carcinomacarcinoma
scarsamentescarsamente differenziatodifferenziato )) ee
frequentementefrequentemente concon unun fenotipofenotipo
rabdoiderabdoide

−−DDDD altrealtre lesionilesioni epitelioidiepitelioidi

Tadashi H, Yoshihiro M; Modern Pathology 2001
Gentilucci A, Iannotta U, Urologia 2006
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Tipo prossimale 

(Assiale) 

-Pelvico, perineale e del tratto  
genitale
-Adulti giovani e di media età

-Estremità (mano, polso)
-Giovani adulti
-A lenta crescita

Tipo classico 

(Distale) 

-Adulti giovani e di media età
-Spesso massa solitaria profonda 
dei tessuti molli
-Spesso manca di una struttura di 
tipo granulomatoso ma ricco di 
cellule 
-Aggressività maggiore
-Metastasi più precoci

-A lenta crescita
-Formazione singola o multipla,  
superficiale o profonda 
-Pattern granulomatoso con cellule 
epitelioidi e fusiformi
-Metastasi: 40%

Am J Surg Pathol 21(2): 130-146, 1997



ConclusioniConclusioni

-- !!! masse dei tessuti molli di grandi dimensioni (!!! masse dei tessuti molli di grandi dimensioni (Ø Ø 

> 5 cm) > 5 cm) o profondeo profonde

-- In caso di sospetto: accurato iter diagnosticoIn caso di sospetto: accurato iter diagnostico

Scelta della procedura bioptica più opportunaScelta della procedura bioptica più opportuna-- Scelta della procedura bioptica più opportunaScelta della procedura bioptica più opportuna

-- Valutazione in accordo con chirurgo, oncologo e Valutazione in accordo con chirurgo, oncologo e 
radioterapista del migliore percorso terapeuticoradioterapista del migliore percorso terapeutico

-- Importanza della radicalità della chirurgiaImportanza della radicalità della chirurgia

-- Adeguato followAdeguato follow--up post chirurgicoup post chirurgico


