CLINICA

Elastofibroma dorsale:
casl clinici dalla medicina generale

La comparsa di tumefazioni del dorso, soprattutto bilaterali, in sede angolo scapolare
deve far sospettare la presenza di elastofibroma dorsale (ED). In genere la lesione ¢ visibile
all'ispezione, altre volte si potrebbe parlare di “tumefazione fantasma”: sono i pazienti
che riferiscono un rigonfiamento occasionale. Con alcune manovre il Mmg puo facilitare
la comparsa dell’ED che si accompagna, a volte, alla caratteristica sensazione di “scatto”
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ella pratica quotidiana del
N medico di medicina gene-

rale non é raro il riscontro
di formazioni/tumefazioni al dorso
visibili all'ispezione in corso di una
vista medica per motivi vari (au-
scoltazione del torace, dorsalgie,
ecc) o perché riferito dal paziente.
Molto spesso ci si imbatte in lesio-
ni che il paziente ignora, altre volte
si scoprono lesioni che hanno dei
comportamenti particolari.
E il caso di una tumefazione angolo
sottoscapolare destra che era as-
sente a riposo e che compariva, in
tutta la sua compiutezza, con parti-
colari movimenti del braccio. Natu-
ralmente osservare tale tipo di le-
sione induce a fare ipotesi diagno-
stiche che spaziano dalle piu sem-
plici a quelle piu serie.

Approfondimento

La ricerca in letteratura di tali neo-
formazioni conduce ad un partico-
lare tipo di lesione: I'elastofibroma
dorsi (ED). L'ED viene descritto co-
me una rara formazione, benigna,
della parete toracica che elettiva-
mente si localizza nella regione
profonda infra/sottoscapolare ade-
sa al piano toracico tra i muscoli
grande romboideo, grande rotondo
e latissimo del dorso'2. In lettera-

tura pare siano stati descritti circa
300 casi di ED, cio ne giustifiche-
rebbe la relativa rarita.

Nella pratica clinica personale mi
sono imbattuto in quattro casi di
ED che sicuramente sono stati mo-
tivo di preoccupazione, discussio-
ne e approfondimenti diagnostici
per la diagnosi differenziale che tali
lesioni possono evocare. Infatti,
sebbene ad un esame sommario,
possono sembrare dei semplici li-
pomi le caratteristiche, consisten-
za, non facile spostabilita sui piani
cutanei e muscolari profondi, a vol-
te la rapida crescita creano dubbi
diagnostici portando a considerare
la eventualita di lesioni sarcomato-
se o ad altri tipi di neoplasie.
Istologicamente I'ED si caratterizza
per la presenza di fibre collagene in-
timamente commiste a fibre elasti-
che e ad isole di tessuto adiposo
maturo. La diagnosi anatomo-pato-
logica di elastofibroma € in genere
lapidaria, non essendoci varieta
istologiche della lesione né tanto
meno, vista la benignita della stes-
sa, problematiche di gradazione.
Circa la natura dell'ED alcuni la riten-
gono una neoplasia vera e propria al-
tri una lesione similtumorale dovuta
alla proliferazione di tessuto collage-
ne conseguenza di sollecitazioni mi-
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crotraumatiche croniche che deter-
minerebbero una iperproliferazione
di fibre collagene e contemporanea
degenerazione di fibre elastiche.
Infatti, secondo alcuni AA, la lesio-
ne sarebbe piu facilmente osserva-
bile in soggetti occupati in lavori
manuali di un certo impegno. Altri
la ritengono |'espressione di una
anomalia familiare e/o genetica del-
la fibrillogenesi che spiegherebbe i
casi di ED presenti in pit familiari.
Lipotesi di origine neoplastica ¢ sta-
ta recentemente riconsiderata e riva-
lutata sulla base di evidenti anormali-
ta genetiche e cromosomiche®*. Nel
2006 Hisaoka e Hashimoto hanno
evidenziato una proliferazione mono-
clonale di cellule mesenchimali
(CD34-positive) in molti casi di ED.
A prescindere dalla eziopatogenesi
I'ED & una neoformazione benigna
con una maggiore incidenza nel ses-
so femminile (rapporto femmine-
maschi 13/1)® e a comparsa general-
mente oltre i 55 anni. Lopinione oggi
pit condivisa € quella che riconosce
nella lesione una verosimile predi-
sposizione genetica o un difetto en-
zimatico che spiegherebbe localizza-
zioni in sedi diverse rispetto alla sca-
polare e non escluderebbe I'azione
patogenetica di microtraumi cronici®.
Si descrivono di seguito 4 casi clinici.

» Formazioni angolo scapolari

CASI CLINICI

FF, maschio, 67 anni, attivita lavorativa pregressa metalmeccanico, at-
tualmente pensionato. Riferisce la presenza di tumefazione asintoma-
tica angolo scapolare destra da vari anni (circa 10). Da circa 5 anni in-
cremento della lesione con sintomi dolorosi che si manifestano sia du-
rante particolari movimenti della spalla che, oramai, anche a riposo.

e Esame obiettivo: presenza a livel-
lo dorsale di tumefazioni angolo sca-
polari bilaterali; altre tumefazioni re-
gione lombare e inguinale a sinistra. |l
riscontro di tumefazioni del dorso au-
mentate di consistenza induce a chie-
dere approfondimenti diagnostici.

¢ Indagine ecografica: evidenzia a

livello angolo scapolare bil. in sede di
tumefazioni palpabili - a Dx; neofor-
mazione ovalare disomogenea adesa
alla parete toracica di 60 x 35 mm cir-
ca, a Sx; neoformazione ovalare diso-
mogenea adesa alla parete toracica
di 50 x 22 mm. Le caratteristiche
ecografiche sono simili per le due tu-
mefazioni angolo scapolari: struttura
striata con fondo normo/ipoecogeno
e strie iperecogene interposte. | mar-
gini appaiono sfumati rispetto ai tes-
suti adiacenti senza chiari fenomeni
di infiltrazione e/o erosione ossea.

e TAC: le due formazioni angolo sca-
polari alla TC, con tecnica spirale
multistrato in condizioni di base, ven-
gono descritte come formazioni soli-
de delle dimensioni assiali massime
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rispettivamente di8 x 3.8 cmadx e
6.3 x 3.3 cm a sinistra, compatibili in
prima ipotesi per elastofibromi. Nel
contesto muscolo infraspinato di sx
presenza di formazione ovalare a
densita adiposa delle dimensioni as-
siali massime di 2.6 x 1 cm, compati-
bile in prima ipotesi con lipoma.

Il paziente € in attesa di intervento
chirurgico.

Ecografia reg.angolo-scapolare dx

Ecografia reg.angolo-scapolare sx

» Neoformazione dorso regione scapolo omerale

LG, maschio, 65 anni. Da circa 8 anni riferisce presenza di tumefazioni
dorsali bilaterali. Impiego lavorativo, portalettere. Attualmente in pen-
sione. In anamnesi pregressa frattura piede destro, valido trauma con-
tusivo spalla sinistra. Malattia di Werlof, diabete tipo 2 in trattamento
con ipoglicemizzanti orali. Ipertensione arteriosa in trattamento farma-
cologico. Ottobre 2018 aumento di volume della tumefazione angolo
scapolare sinistra, che appare di consistenza teso elastica con caratteri
di fissita ai piani profondi e piani superficiali facilmente scorrevoli.

* Indagine ecografica (gennaio
2017): coincidente con la tumefazione
palpabile & riconoscibile tra il piano
sottocutaneo e quello muscolare for-
mazione disomogenea, in parte ipo ed
in parte iperecogena di forma ovalare
a maggior asse di 3.3 cm con spesso-
re massimo di 8.2 mm. Tale neofor-
mazione presenta contorni indistinti
ed é riferibile in prima ipotesi ad ED.

* TAC torace senza mdc: ED del
dorso bilaterale; si estendono in sen-
S0 cranio-caudale per 7.5 cm circa, |l
dx, che ha margini sfumati in alcuni
tratti, ha diametri massimi sul piano
assiale di 8 x 2.4 cm circa, mentre |l
sinistro di 8.5 x 2.8 cm circa.

» Trattamento e decorso clinico:
per la comparsa di sintomatologia

TAC torace senza mdc
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dolorosa persistente il paziente &
stato sottoposto nell'agosto 2019
ad intervento di asportazione neo-
formazione del dorso regione sca-
polo omerale sinistra. || 30 agosto

per vasto sieroma sottocutaneo il
paziente & stato sottoposto ad
aspirazione di circa 100 ml di liqui-
do siero ematico. Successive me-
dicazioni con I'ultima a settembre

2019 che si conclude con la dia-
gnosi di “ferita in ordine”.
Permane a destra presenza di tu-
mefazione con le caratteristiche
della precedente.

» Fibroelastoma sottoscapolare

SA, maschio, 57 anni. Attivita lavorativa sabbiatore, verniciatore (attivi-
ta lavorativa pesante molto impegnativa specie sul cingolo scapolo-
omerale). Attualmente in pensione. In anamnesi bronchite cronica,
ipertensione arteriosa in trattamento farmacologico.

e Esame obiettivo: nel marzo
2012 visita per tumefazione dorsa-
le angolo scapolare di destra che
presenta la caratteristica di compa-
rire solo in seguito a determinati
movimenti della spalla ed accom-
pagnarsi a sensazione di scatto.

* Indagine ecografica: a livello
della tumefazione visibile & presen-
te formazione nodulare a margini
sfumati e ad ecostruttura disomo-
genea ipoecogena (diametro circa
30 mm) da riferite in prima istanza
ad elastofibroma.

Regione angolo-scapolare sx e dx post -intervento

o RM: fibroelastoma sottoscapola-
re di destra di cm 2.5 x cm 5; fibro-
elastoma sottoscapolare sinistro
del diametrodicm 1.3 x4 cm.

e Trattamento: sottoposto nel
2012 ad intervento di asportazione
di ED destro e nel settembre 2013
a sinistra.

» Diagnosi istologica: frammento
irregolare brunastro di cm 8.5 x
7x2 a contorni irregolari in paziente
gia sottoposto ad asportazione di
ED sx di 8.5x8x2 cm, con le stesse
caratteristiche.

Risonanza magnetica

» Tumefazione sui piani muscolari profondi

PA, maschio, 72 anni. Attivita lavorativa gasista (non molto impegnativa come
attivita fisica sul cingolo scapolo omerale). Attualmente in pensione. In anam-
nesi diabete tipo 1, ipertensione arteriosa. in dicembre 2019 visita ambula-
toriale per comparsa di tumefazione del dorso in angolo scapolare sinistra.

Prima e dopo la manovra
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e Esame obiettivo: tumefazione
non dolente, difficilmente sposta-
bile sui piani profondi Non aderen-
ze ai piani cutanei superficiali. Nel
sospetto di ED si richiede ecogra-
fia regione dorsale.

* Ecografia regione dorsale: in
regione sotto scapolare sinistra for-

Ecografia regione dorsale

mazione ipoecogena disomogenea
adesa alla parete toracica di 60 x
15 mm circa sotto il piano muscola-
re come in ED.

» Seconda visita: ritorna a visita
gennaio 2020 riferendo la scom-
parsa della tumefazione che effetti-

vamente a prima vista sembrereb-
be vera. Invito il paziente a solleva-
re in alto il braccio ed ecco che
compare la tumefazione. Nel so-
spetto di bilateralita della lesione
invito il paziente a compiere lo
stesso movimento con l'arto supe-
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riore destro ed ecco che compare
anche a destra una tumefazione
fissa sui piani muscolari profondi,
di consistenza teso elastica, non
dolente, con i piani cutanei superfi-
ciali che scorrono facilmente.

Caso in osservazione.

Discussione e conclusioni

L'ED € una lesione benigna che in let-
teratura viene descritta come rara,
ma, sebbene la sua incidenza sia sti-
matatrail 2% e il 24% negli adulti?, ri-
teniamo sia sicuramente sottostima-
ta. E caratterizzata dal punto di vista
anatomo-patologico da iperprolifera-
zione fibroblastica e un anomalo affa-
stellamento di fibre elastiche.

La sua caratteristica ¢ la localizzazio-
ne, preferibilmente angolo scapolare
a livello del tessuto connettivo com-
preso tra la parte piu inferiore della
scapola e la parete toracica. | casi cli-
nici riportati evidenziano che l'inci-
denza sia maggiore in soggetti dediti
a lavori che impegnano maggiormen-
te il cingolo scapolo omerale.

Pud essere confusa inizialmente con
un semplice lipoma. L'aumento di
consistenza e la fissita ai piani profon-
di con piani cutanei superficiali che
scorrono agevolmente sulla tumefa-
zione possono essere motivo di pre-
occupazione. In genere la lesione &
monolaterale se bilaterale indirizza
piu facilmente verso la diagnosi di
ED8. Si consiglia, comunque, di ricer-
camne la bilateralita. E piu frequente il
riscontro nel sesso femminile nell’eta
adulta dopo i 50 anni®. In alcuni casi &
stata descritta una predisposizione
familiare'®. Sebbene la localizzazione
dell'ED e quella, appunto, dorsale, ed
in particolare angolo scapolare, sono
descritte in letteratura altre localizza-
zioni (ascellare, tuberosita dell’ischio,
regione inguinale, ecc.).8°

In genere la lesione ¢ visibile all'ispe-
zione guando raggiunge dimensioni
di una certa entita a causa dell’accre-

scimento lento. Altre volte, come nel
caso clinico 3 e 4, si potrebbe parlare
di “tumefazione fantasma". Infatti in
questi casi i pazienti riferivano che
occasionalmente compariva sul dor-
so una sorta di rigonfiamento che
scompariva da sola.

Alla visita medica l'arcano & stato
svelato invitando il paziente ad ad-
durre l'arto superiore ruotandolo in
avanti o comunque invitandolo a
compiere movimenti che permette-
vano il materializzarsi della lesione.
Questi movimenti spostando la sca-
pola in alto e lateralmente permetto-
no e/o facilitano la comparsa dell’'ED
che si accompagna, a volte, ad una
caratterista sensazione di “scatto”.
In genere la lesione ¢ clinicamente
asintomatica. Puo dare segno di sé
quando aumenta notevolmente di
dimensioni, determinando sintomi
compressivi, 0 quando va incontro
a fenomeni flogistici.

La diagnosi clinica, abbastanza agevo-
le, va comungue accertata con esa-
me ecografico, approfondita con TC o
RM". Ecograficamente al di sotto del
piano muscolare si rileva, general-
mente, una struttura striata caratteriz-
zata da fondo ipoecogeno di tipo adi-
poso con interposte strie lievemente
iperecogene con margini a volte ben
delimitati altre sfumati. Mancano se-
gni di infiltrazione/erosione ossea. La
RM, tra le metodiche strumentali, pa-
re sia quella pit indicata per la possibi-
litd di descrivere le caratteristiche
dell’ED cioe: margini sfumati, con se-
gnali di intensita simili a quelli dei mu-
scoli scheletrici ed interposizione di
segnali di intensita maggiore tipici del
tessuto adiposo'>™. Alcuni autori so-

stengono, comunque, che una dia-
gnosi di certezza e, quindi, differenzia-
le (con lipomi, liposarcomi, tumori de-
smoidi, ecc) richieda una agobiopsia.
Sebbene la lesione sia descritta piu
frequentemente nel sesso femmini-
le nella pratica clinica personale i ca-
si osservati sono stati nel sesso ma-
schile. La diagnosi di ED &€ importan-
te ai fini terapeutici.

Posta diagnosi e qualora necessiti
una rimozione chirurgica, questa de-
ve essere fatta in idonee strutture e
in anestesia generale per la difficolta
e il tempo di durata dell'intervento.
In genere I'intervento é risolutivo e
privo di conseguenze. Tra le conse-
guenze piu frequenti € la raccolta di
liquido sieroematico (sieroma) in se-
de di ferita chirurgica che puo esse-
re agevolmente trattata.

In conclusione la comparsa di una tu-
mefazione del dorso, specie, in sede
angolo scapolare deve far sospettare
la presenza di ED, diagnosi che appa-
re ancora piu certa se si tratta di le-
sioni bilaterali. Nella casistica perso-
nale I'incidenza € risultata maggiore
nel sesso maschile in eta adulta e
sempre bilaterale. Il trattamento di ta-
li lesioni & chirurgico indicato quasi
esclusivamente nei casi clinicamente
sintomatici o qualora esistano motivi
di tipo estetico soprattutto nel sesso
femminile. La dissezione chirurgica
va fatta nelle divisioni chirurgiche con
degenza ed in anestesia generale per
gli stretti rapporti dell'ED con le strut-
ture muscolari ed ossee della parete
toracica al fine di evitare inutili soffe-
renze al paziente.
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