IL CASO CLINICO

Una donna di 35 anni si presenta presso I'’Ambulatorio
chirurgico con una storia di ripetuti interventi in
regime ambulatoriale di asportazione di "‘cisti
sebacee" del cuoio capelluto, effettuati nell'arco degli
ultimi 3 anni.Nelle varie asportazioni non fu mai
eseguito un esame istologico. Alla visita presenta una
vasta cicatrice del vertice capo evidenziata dopo
diradamento dei capelli, su di essa e presenta una
tumefazione arrossata della consistenza duro elastica
ed ai lati di questa altre due tumefazioni piu piccole in
parte confluenti tra loro. Si consiglia alla paziente un
ricovero per asportazione chirurgica In sala
operatoria, per la necessita di eseguire esami istologici
estemporanei durante I'intervento chirurgico.

Il giorno dell'intervento viene eseguita ampia
tricotomia del capo definendo cosi con maggior
precisione la sede e i limiti di dette tumefazioni.






Con la presenza in sala operatoria dell’anatomo
patologo si procedette all’interveto chirurgico
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Dopo aver asportato tutte e tre le neoformazioni e
tessuto cutaneo e sottocutaneo apparentemente sano
ma sede di cellule di aspetto dubbio secondo il
responso dell'Istologo che pone diagnosi probabile di

, residua una
ampia perdita di sostanza che rende piu impegnativa
la successiva ricostruzione
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1 e un
sarcoma molle raro del tessuto che si presenta
solitamente come massa cutanea nodulare sul tronco e
sull'estremita prossimale ma anche sul capo. Da una
disamina della letteratura internazionale: testa 45%o,
collo,tronco ed estremita 55%.11 tumore si sviluppa
lentamente, puo essere multicentrico. Il trattamento
standard e l'asportazione locale larga con almeno un
margine di 3 centimetri. La ricorrenza regionale e
recidiva locale e fino a 50%, per cui e imperativo
lasciare dei margini sani larghi per il controllo locale.
Nelle ricorrenze, il tumore puo presentarsi
multinodulare e puo sviluppare lesioni satelliti
regionali. Una piccola piccola percentuale di DFSP
puo dar luogo a metastasi, infatti all'esame istologico
tali tumori hanno le caratteristiche piu dei
fibrosarcomi piuttosto che DFSP. La patogenesi piu
accreditata: riorganizzazione cromosomica che
coinvolge 1 cromosomi 17 e 22, in cui il gene del
collageno lalphal e fuso al gene per la B-catena
piastrina-derivata del fattore di sviluppo (PDGF).
L 'espressione disregolarizzata risultante di PDGFB,
conduce all'attivazione continua della chinasi della



proteina-tirosina del ricevitore di PDGF di beta
(PDGFRbeta) che promuove lo sviluppo delle cellule
del tumore di DFSP. Studi recenti suggeriscono di
effettuare durante I'intervento sezioni sottili In
paraffina ed una valutazione microscopica istologica
tridimensionale per ottimizzare il trattamento.
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