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casistica clinica

Malattia di Dupuytren simulata da un sarcoma epitelioide con atipica
invasione perineurale del nervo mediano. Caso clinico
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RIASSUNTO: Malattia di Dupuytren simulata da un sarcoma
epitelioide con atipica invasione perineurale del nervo mediano.
Caso clinico.
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1 sarcoma epitelioide & un tumore infrequente, specie in corrispon-
denza dell'arto superiore, la cui diffusione nervosa non é comune.

Presentiamo e descriviamo il peculiare caso di un womo di 27 an-
ni con diagnosi iniziale di malattia di Dupuytren. Il paziente era gic
stato sottoposto ad aponeurectomia palmare all’intervento chirurgico
seguiva recidiva della deformiti in retrazione del IV e V dito della ma-
no sinistra. Quando si ¢ presentato alla nostra attenzione, il paziente
¢ stato sottoposto a biopsia chirurgica e nuovo esame istologico che ha
permesso di porre diagnosi di sarcoma epitelioide.

Mettiamo in evidenza essenzialmente due asperti: il ritardo di
diagnosi del tumore, che effettivamente simulava la malattia di Du-
puytren, e la sua particolare diffusione perineurale lungo il nervo me-
diano.

SUMMARY: Dupuytren’s disease simulated by epithelioid sarcoma
with atypical perineural invasion of the median nerve. Case
report.

G. MONACELLI, A.M. SrAaGNOLI, M.I. Rizzo, M. PARDI, 1. CASCIOLI,
S. IRACE

Epithelioid sarcoma is an infrequent tumour, especially in upper
limb, which nerve spread is not common.

We descrive the case of a 27 years old caucasian male with initial
diagnosis of Dupuytren’s disease. He underwent palmar aponeurec-
tomy but the surgical treatment was followed by recurrence of the
deformity in retraction of 4" and 5 finger of the left hand. When he
presented himself at our attention, the patient underwent surgical bio-
psy and new histological examination was made with diagnosis of
epithelioid sarcoma.

We highlight essentially two aspects of this case: the diagnostic de-
lay of tumour caused by simulation of the Dupuytren’s disease and the
avypical perineural spread along the median nerve.
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Introduzione

Il sarcoma epitelioide ¢ una rara neoplasia maligna
dei tessuti molli (1) che si presenta come: lesione isola-
ta nel 70% circa dei casi; nell’8-10% con localizzazioni
locali ricorrenti; nel restante 20% circa con metastatiz-
zazione. Il grado di differenziazione e la localizzazione
non sembrano fattori prognostici, mentre le dimensio-
ni e la chirurgia radicale, in associazione a radio-che-
mioterapia, influenzano nettamente la prognosi (2).
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Si tratta di un tumore infrequente, specie in corri-
spondenza dell’arto superiore. La simulazione della
malattia di Dupuytren ¢ inconsueta (1), e ancor pili ra-
ra ¢ la descrizione di una diffusione perineurale.

Presentiamo e descriviamo il caso di un uomo di 27
anni affetto da sarcoma epitelioide precedentemente
diagnosticato come malattia di Dupuytren della mano
sinistra. Tale paziente era stato sottoposto senza succes-
so ad aponeurectomia palmare e, quindi, ad un succes-
sivo intervento per recidiva con deformita in retrazio-
ne del IV e V dito della mano sinistra.

Caso clinico

Nel 2006, un giovane maschio bianco, di 27 anni, si ricovera-
va nel nostro Day-Hospital, con una contrattura della regione pal-
mare della mano sinistra, una grave deformita in flessione perma-
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nente di IV e V dito della stessa mano, una lesione ulcerativa a li-
vello del polso sinistro e sei tumefazioni nodulari non dolenti loca-
lizzate nella regione volare dell’avambraccio sinistro.

Dall’anamnesi patologica remota si evidenziava che il pazien-
te aveva subito diversi interventi chirurgici: nel 2000 un inter-
vento di decompressione del nervo mediano al canale del carpo
sinistro per diagnosi di sindrome del tunnel carpale; nel 2001
un’aponeurectomia palmare sinistra per diagnosi di malattia di
Dupuytren; nel 2002 un nuovo intervento di aponeurectomia
palmare sinistra per diagnosi di recidiva di malattia di Dupuy-
tren. Nei mesi seguenti, tuttavia, il paziente osservava la ripresa
della retrazione progressiva del palmo della mano sinistra cui si
associava una lesione atrofica tegumentaria a livello della regione
ipotenare della stessa mano.

Quando il paziente giungeva alla nostra attenzione, abbiamo
notato come effettivamente, ad una prima superficiale osservazione,
alcune caratteristiche inducessero il sospetto di malattia di Dupuy-
tren (Fig. 1): la flessione permanente e progressiva di IV e V dito; la
presenza di noduli sottocutanei in corrispondenza di IV e V meta-
carpo; la presenza di cordoni fibrosi in sede palmare e la loro retra-
zione sclerotica; I'irriducibilita della flessione delle dita interessate; la
mancanza di sintomatologia dolorosa; il progressivo danno funzio-
nale. Ad un attento esame, rilevavamo perd che, al quadro clinico
descritto, si associava la presenza di noduli palpabili sulla faccia vo-
lare dell’avambraccio sinistro, di incerta natura. Pertanto si pro-
grammavano una valutazione ecografia estesa al cavo ascellare e un
esame bioptico.

Fig. 1 - Polso e mano sinistri: malattia di Dupuytren simulata da sarcoma epi-
telioide.
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All'esame ecografico le lesioni apparivano iperecogene e si evi-
denziava, in corrispondenza del cavo ascellare, un’ulteriore forma-
zione nodulare, di circa 3-4 millimetri di diametro massimo. La
biopsia, con accesso a livello della piega del gomito, mostrava una
reazione proliferativa molto intensa, intimamente connessa al ner-
vo mediano, che costringeva ad una neurolisi minuziosa. La diffu-
sione perineurale si mostrava assolutamente particolare e atipica.
Lesame istologico dei noduli asportati deponeva per sarcoma epi-
telioide. Il paziente veniva quindi sottoposto ad esame TC total-
body per evidenziare eventuali metastasi sistemiche.

In accordo con gli oncolog, il paziente ¢ stato quindi sottopo-
sto a trattamento chemio-radioterapico, prima dell’intervento di
amputazione interscapolo-omerale, a seguito del quale era in pro-
gramma un ulteriore protocollo di trattamento medico-oncologi-
co. Purtroppo, il ritardo nella diagnosi non ha consentito di com-
pletare il protocollo terapeutico poiché, per metastatizzazione pol-
monare e pericardica, il sarcoma portava a decesso il paziente.

Discussione

Lintervento chirurgico radicale associato a radio-
chemioterapia resta il trattamento di scelta per neopla-
sie come il sarcoma epitelioide metastatizzante. Nei ca-
si in cui ¢ colpito un arto, si sono registrati, negli ulti-
mi 20 anni, progressi attribuibili alle tecniche di salva-
taggio degli arti ¢ alla qualita residua funzionale degli
stessi grazie anche 'avvento delle tecniche microchi-
rurgiche e dei lembi liberi (3). Anche la chirurgia on-
cologica, nel caso specifico consistente in amputazioni
maggiori, consegue sempre magg10r1 successi (4).

La problematica fondamentale ¢ legata al ritardo che
si pud verificare nella diagnosi, perche il sarcoma epite-
lioide ¢ una neoplasia rara e ingannevole (1), facilmen-
te confusa con altri processi maligni. Una storia di trau-
ma pregresso ¢ stata ipotizzata da molti Autori, ma non
documentata nel nostro caso. In esso si potrebbe perd
ipotizzare che il pregresso trauma chirurgico per la sin-
drome del tunnel carpale possa aver determinato delle
variazioni anatomiche locali, al punto che sul margine
dellincisione cutanea si sia venuta a sviluppare una re-
trazione fasciocutanea assimilabile a un Dupuytren. I
successivi tentativi di eliminare la retrazione e la stessa
diagnosi istopatologica orientavano verso una fibroma-
tosi palmare. Tale evenienza era da noi esclusa per diver-
se ragioni: la presenza di ulcerazioni a livello della regio-
ne palmare sulla aree di retrazione, la giovane eta del
soggetto, la rapida tendenza alla recidiva, le localizzazio-
ni satelliti in sede estensoria e lungo il decorso del ner-
vo mediano. Infatti, era la crescita lenta del tumore lun-
go le strutture tendinee e fasciali che portava ad un at-
teggiamento in flessione della mano, con la contempo-
ranea comparsa di noduli multipli non dolenti ma che
andavano incontro a necrosi ed ulcerazione. La lesione
tumorale primitiva andava a coinvolgere la cute fino al
piano subdermico, emulando in tal modo la malattia di
Dupuytren e inducendo facilmente all’errore diagnosti-
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co. Errore che poteva giustificare la recidiva per inade-
guata asportazione.

Inoltre, l'atipica diffusione metastatica contribuiva
alla simulazione di un evoluzione progressiva di ma-
lattia di Dupuytren, al pari dell'invasione perineurale.
Anche lo sviluppo della metastatizzazione lungo I'arto
poteva mimare i fenomeni della malattia di Dupuy-
tren. La progressione disto-prossimale e la relativa re-
trazione palmare avrebbero dovuto, invece, orientare
verso una fibromatosi aggressiva.

Microscopicamente il tumore mostrava segni carat-
teristici, quali I'organizzazione nodulare delle cellule
tumorali, la tendenza alla necrosi centrale e la loro eo-
sinofilia, causa dell’aspetto epitelioide.

Evans e Baer elencano specifici fattori di prognosi
relativi a metastatizzazione e sopravvivenza a distanza
che includono: grandezza del tumore, linfoadenopatia
regionale, recidiva locale.

Il trattamento del sarcoma epitelioide da noi pro-
grammato era chirurgico radicale (amputazione inter-
scapolo-omerale) con chemio-radioterapia pre- ¢ posto-
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