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PRESENTAZIONE

Alla prima impressione, il tema di questo XXVIII Convegno Nazionale di
Aggiornamento AOOI potrebbe sembrare argomento di “nicchia”, destina -
to a professionalità superspecialistiche ed orientate a settori particolari
della specialità ORL.
Tuttavia è fuor di dubbio che i tumori vascolari del capo e del collo rap -
presentano un capitolo della nostra patologia estremamente ricco di impli -
cazioni culturali e tecniche frequentabile, nella pratica clinica, solo quan -
do si possiede un bagaglio di conoscenze tale da garantire razionalità alla
impostazione diagnostica ed obiettività alle scelte tecnico-terapeutiche.
Infatti  occorre superare le difficoltà di una diagnosi differenziale fre -
quentemente problematica ed assai variegata per pianificare il trattamen -
to nella certezza della natura e della sede della malattia.
Non sono ormai ammissibili indeterminatezza ed improvvisazione, e l’uso
appropriato della moderna diagnostica può senz’altro eliminare il rischio
di inopinate sorprese intraoperatorie  e di affrettate e quanto rischiose scel -
te chirurgiche. 
L’impegno del gruppo di lavoro riunito da Matteo Richichi è stato proprio
quello di proporre in modo semplice ed esauriente una descrizione mono -
grafica completa ed esperta di questa tematica altrimenti dispersa in mille
rivoli della  letteratura della nostra e di altre Specialità.
Il testo è ugualmente fruibile sia dallo specialista di base,  che vi troverà
tutti gli elementi utili a valorizzare la propria professionalità con scelte
ragionate, sia dal chirurgo esperto che identificherà le procedure più
accreditate per ottenere il miglior rapporto costi-benefici, con ovvia soddi -
sfazione delle esigenze del cliente-utente.
La filosofia dell’aggiornamento continuo dei Soci, che  da sempre è nella
mission  dell’AOOI, trova in questo volume una ulteriore validissima dimo -
strazione che certamente sarà apprezzata da tutti.
Sono sinceramente grato ai Redattori del volume (e di sicuro  interpreto i
sentimenti di tutti gli otorinolaringoiatri) per l’impegno disinteressato, l’en -
tusiasmo e  la perizia  profiquamente  messi a disposizione della nostra
Società Scientifica. 

Cesena, Settembre 2004
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PRESENTAZIONE

Proporre ed elaborare una relazione su “I Tumori vascolari della testa e del

collo” significa, prendendo l’avvio dalla ricca ma complessa letteratura sul-

l’argomento, vedere quali e quanti siano oggi, sia sul piano dottrinario che

sul piano clinico, i punti fermi e viceversa le questioni ancora aperte. Ma,

soprattutto, significa mettere a disposizione degli otorinolaringoiatri validi

elementi pratici su cui informare la condotta clinica e terapeutica in una

patologia che, seppur infrequente, non deve considerarsi eccezionale.

Infatti noi tutti abbiamo avuto l’occasione di sospettare, diagnosticare, trat-

tare qualche evenienza patologica di tale tipo, con tutti i dubbi clinici e le

remore operatorie che una sporadica esperienza personale comporta.

Ebbene ho avuto la fortuna di potere raccogliere e proporre in questo volu-

me le personali esperienze chirurgiche di Antonio Mazzoni, di Francesco

Bagattella, di Ezio Colombo, di Giovanni Danesi, di Alberto Dragonetti, di

Roberto Pareschi, di Renato Piantanida. L’intendimento è stato quello di rac-

cogliere in un panorama, per quanto possibile esauriente ed aggiornato, gli

elementi clinico-diagnostici su cui potere fondare una corretta strategia tera-

peutica. La valutazione comparata e sintetica della nostra esperienza e dei

dati della letteratura, consente di evincere dall’insieme di queste acquisizio-

ni i principi dottrinari ed i canoni pratici, evitando, per quanto possibile,

acrobazie speculative e ricordando che in questo campo non si può essere

dogmatici ed è molto facile essere arbitrari. In coerenza con tale intento

questa relazione non contiene una trattazione completa e sistematica, aven-

do scelto argomenti per i quali si è ritenuto necessaria una revisione aggior-

nata delle nozioni più classiche.

MATTEO RICHICHI
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ANATOMIA VASCOLARE CERVICO-CEFALICA

S. MAIRA, V. ACHILLI, M. RICHICHI

U.O. Otorinolaringoiatria  Ospedale Fatebenefratelli e Oftalmico, Milano

VASCOLARIZZAZIONE ARTERIOSA

La vascolarizzazione dei distretti cervico-cefalici dipende da tre grosse arte-

rie che originano dall’arco aortico: 

- tronco brachio-cafalico, a destra, che dopo breve percorso si divide in

arteria succlavia e carotide comune;

- arteria carotide comune sinistra;

- arteria succlavia sinistra.
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Fig. 1: Rami dell’arco aortico. 
Da “Anatomia umana”, Balboni C. B., Bastianini A. et al. edi-ermes, 1993



TRONCO BRACHIOCEFALICO

Il tronco brachiocefalico o arteria anonima è il più voluminoso di tutti i rami

che originano dall’arco aortico.

Origina dal punto in cui la porzione ascendente dell’arco aortico si continua

con quella orizzontale; si dirige, quindi, obliquamente dal basso in alto, in

senso medio-laterale fino alla superficie posteriore dell’articolazione ster-

noclavicolare di destra da dove originano i suoi rami terminali: l’arteria

carotide comune e l’arteria succlavia di destra.

Il tronco brachiocefalico è in rapporto anteriormente con lo sterno e con

l’articolazione sternoclavicolare, posteriormente con la trachea, lateralmen-

te con la pleura e con il polmone di destra, medialmente con l’arteria caro-

tide comune sinistra.

ARTERIA CAROTIDE COMUNE

L’arteria carotide comune è il principale vaso arterioso per l’irrorazione del

d i s t retto testa-collo; a destra origina dal troncobrachiocefalico e a sinistra

d a l l ’ a rco dell’aorta tra il tronco brachiocefalico e l’arteria succlavia di sinistra.

Subito dopo la loro origine, le arterie carotidi comuni decorrono obliqua-

mente verso l’alto e lateralmente per poi assumere un andamento verticale

biforcandosi, in prossimità del margine superiore della cartilagine tiroidea,

nelle arterie carotidi interna ed esterna.

L’arteria carotide comune, lungo il suo decorso nel torace, è in rapporto a

sinistra:

- anteriormente con la vena anonima (tra i due vasi decorrono i nervi car-

diaci superiori del vago);

- medialmente, ad una certa distanza, con la superficie laterale della trachea;

- lateralmente con il nervo frenico anteriormente e con il vago posterior-

mente;

- posteriormente decorre parallelamente al piano prevertebrale in rappor-

to con l’arteria succlavia sinistra e il dotto toracico.

L’arteria carotide comune di destra anteriormente è in rapporto con l’artico-

lazione sternoclavicolare e con lo spazio compreso tra i capi sternale e cla-

vicolare del muscolo sternocleidomastoideo; medialmente ha stretti rap-

porti con la superficie laterale della trachea quando la sua omologa di sini-

stra ne è ancora distante; lateralmente con il nervo frenico (anteriormente)

e con il nervo vago (posteriormente).

Nel collo le due arterie carotidi comuni di destra e di sinistra hanno rap-

porti molto simili e sono contenute nella regione carotidea.
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Quest’ultima, di forma triangolare, è delimitata:

- posteriormente dai processi trasversi delle vertebre cervicali;

- medialmente dalla trachea e dalla laringe anteriormente, dall’esofago e

dalla faringe posteriormente delimitando una doccia longitudinale nel

quale decorrono i nervi ricorrenti;

- antero-lateralmente con il muscolo sternocleidomastoideo e antero-

medialmente con il muscolo omoioideo che incrocia l’arteria a livello del

suo terzo medio dividendola in una porzione inferiore, in stretto rappor-

to con i grossi vasi della base del collo ed una superiore dove si esegue

la sua legatura chirugica;

- anteriormente con la ghiandola tiroide.

ARTERIA CAROTIDE ESTERNA

Si estende dal margine superiore della cartilagine tiroidea al collo del con-

dilo della mandibola, dove si divide in due rami terminali: l’arteria tempo-

rale superficiale e l’arteria mascellare.

All’origine, l’arteria carotide esterna si trova anteriormente e medialmente alla

c a rotide interna, posteriormente al margine anteriore del muscolo stern o c l e i-
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Fig.2: Decorso e rapporti dell’arteria carotide comune e della giugulare interna.
Da “Anatomia umana”, Balboni C. B., Bastianini A. et al. edi-ermes, 1993



domastoideo; lateralmente è incrociata dal nervo ipoglosso e dalle vene lin-

guale, faciale e tiroidea superiore; medialmente ha rapporto con la pare t e

laterale della faringe e con il nervo laringeo superiore. Più in alto, la caro t i d e

e s t e rna decorre medialmente al ventre posteriore del muscolo digastrico, che

i n c rocia ad angolo retto, e al muscolo stiloioideo; penetra quindi nello spes-

s o re della ghiandola parotide dove è posta profondamente rispetto al nervo

faciale. Medialmente ha rapporti con i muscoli stiloglosso e stilofaringeo e

con il nervo glossofaringeo che lo separano dall’arteria carotide intern a .

Suoi rami collaterali sono:

- l’arteria tiroidea superiore;
- l’arteria faringea ascendente;
- l’arteria linguale;
- l’arteria facciale;
- l’arteria occipitale;
- l’arteria auricolare posteriore.
Prima di emergere dalla superficie della ghiandola parotide, l’arteria caroti-

de esterna si divide nei suoi rami terminali che sono l’arteria temporale
superficiale e l’arteria mascellare. 
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Arteria carotide esterna: territorio di distribuzione, rami collaterali e terminali.

Da “Anatomia umana”, Balboni C. B., Bastianini A. et al. edi-ermes, 1993



Arteria tiroidea superiore

Origina superiormente, talvolta allo stesso livello, della biforcazione dell’ar-

teria carotide comune; qundi si dirige dapprima orizzontalmente in avanti e

medialmente, parallela al grande corno dell’osso ioide per poi piegare infe-

riormente fino a raggiungere l’apice del lobo omolaterale della ghiandola

tiroide dove si risolve nei suoi rami terminali (ramo anteriore e ramo poste-

riore).

All’origine è situata posteriormente al margine anteriore del muscolo ster-

nocleidomastoideo; decorre quindi inferiormente al ventre superiore del

muscolo omoioideo e i muscoli sternoioideo e sternotiroideo. Medialmente

ha rapporto con il muscolo costrittore inferiore della faringe e con la larin-

ge e incrocia il nervo laringeo superiore.

L’arteria tiroidea superiore dà i seguenti rami collaterali:

- arteria sottoioidea;
- arteria sternocleidomastoidea;
- arteria laringea superiore;
- arteria cricotiroidea.

Arteria faringea ascendente (o arteria faringomeningea)

Decorre verso l’alto sulla superficie laterale della faringe fino alla base cra-

nio. I suoi rami collaterali sono tre rami faringei che si distribuiscono alla

faringe, alla tuba uditiva e alla tonsilla palatina e l’arteria timpanica infe -
riore che decorre con il ramo timpanico del nervo glossofaringeo per dis-

tribuirsi alla parete mediale del cavo timpanico. I rami terminali sono i

rami meningei posteriori che attraverso il foro lacero, il foro giugulare e il

canale dell’ipoglosso si distribuiscono alla dura madre della fossa cerebel-

lare.

Arteria linguale

Origina all’altezza del grande corno dell’osso ioide e termina in corrispon-

denza dell’apice della lingua. Decorre dapprima profondamente al ventre

posteriore del muscolo digastrico e al muscolo stiloioideo, si dirige ante-

riormente, inferiormente al muscolo ioglosso che lo separa dal nervo ipo-

glosso, dalla vena linguale e dalla ghiandola sottomandibolare; decorre,

quindi,  verso l’alto tra il muscolo genioglosso e il muscolo ioglosso e, dopo

avere emesso l’arteria sottolinguale, termina come arteria profonda della
lingua.
I rami collaterali dell’arteria linguale sono:

- l’arteria sopraioidea;
- un ramo dorsale della lingua;
- l’arteria sottolinguale.
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Arteria facciale

L’arteria facciale o mascellare esterna origina dalla superficie anteriore della

carotide esterna, al di sopra dell’arteria linguale e termina sulla parete late-

rale del naso esterno, in prossimità dell’angolo interno dell’orbita. Lungo il

suo decorso, adiacente alla parte laterale della faringe, l’arteria facciale

incrocia il polo posteriore della ghiandola sottomandibolare ed il margine

inferiore della mandibola, contornato il quale si dirige alla commissura

labiale e, collocandosi nel solco nasolabiale, termina all’angolo interno del-

l’occhio, anastomizzandosi con l’arteria nasale, uno dei rami terminali del-

l’arteria oftalmica. L’arteria facciale ha un decorso tortuoso necessario per

adattarsi alla motilità della faringe durante la deglutizione e ai movimenti

della mandibola e delle guancie.

Rami collaterali dell’arteria facciale sono:

- l’arteria palatina ascendente (palato molle, tonsilla palatina);
- rami ghiandolari sottomandibolari;
- l’arteria sottomentale;
- l’arteria labiale superiore e inferiore;
Il ramo terminale dell’arteria facciale è l’arteria dell’ala del naso.

Arteria occipitale

Origina dalla superficie posteriore dell’arteria carotide esterna e decorre obli-

quamente ed in alto, lateralmente al muscolo digastrico, sino alla superf i c i e

mediale del processo mastoideo; quindi si  dirige, in senso laterale, verso la

p rotuberanza occipitale poco prima della quale diventa ascendente, perf o r a

il muscolo trapezio e si distribuisce alla cute della regione occipitale.

I rami collaterali dell’arteria occipitale sono:

- rami muscolari per i muscoli sternocleidomastoideo, digastrico, stiloioi-

deo, splenio e lungo della testa;

- un ramo mastoideo per le  cellule mastoidee;

- un ramo auricolare;

- rami meningei per la dura madre della fossa cranica posteriore.

I rami terminali sono i rami occipitali per il muscolo occipitale e per la cute

della regione posteriore del cranio.

Arteria auricolare posteriore

Origina dalla superficie posteriore della carotide esterna, superiormente al

ventre posteriore del muscolo digastrico, penetra per alcuni centimetri nello

spessore della ghiandola parotide distribuendosi al solco auricolomastoi-

deo. Il ramo collaterale è l’arteria stilomastoidea che penetra, attraverso il

foro stilomastoideo, nel canale del nervo facciale e lo percorre fornendo

rami alle cellule mastoidee, al muscolo stapedio e alla cavità del timpano.
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Arteria temporale superficiale

L’arteria temporale superficiale origina in corrispondenza del collo del con-

dilo mandibolare. Si dirige obliquamente ed in alto e lateralmente, decorre

tra il tubercolo zigomatico ed il meato acustico esterno, incrocia superfi-

cialmente l’arcata zigomatica e termina nella regione temporale.

Alla sua origine l’arteria temporale superficiale è ricoperta dalla ghiandola

parotide, dalla quale si separa a livello dell’arcata zigomatica divenendo del

tutto superficiale, sottocutanea (da cui il nome). Decorre con la vena corri-

spondente e il nervo auricolotemporale.

I rami collaterali sono:

- rami parotidei e per l’articolazione temporomandibolare;
- arteria traversa della faccia;
- rami auricolari anteriori;
- arteria zigomaticoorbitale;
- arteria temporale media.
I rami terminali sono il ramo frontale anteriore e il ramo parietale poste -
riore.

Arteria mascellare

L’arteria mascellare si estende dalla regione parotidea, dove origina, al

fondo della fossa pterigopalatina dove termina con l’arteria sfenopalatina.

Immediatamente dopo la sua origine, l’arteria mascellare circonda in senso

medio-laterale il collo del condilo della mandibola, passando nella cosid-

detta bottoniera retrocondiloidea di Juvara, compresa tra il collo mandibo-

lare e il margine posteriore della fascia interpterigoidea (il nervo  auricolo-

temporale decorre al di sopra dell’arteria); quindi prima raggiunge la super-

ficie laterale del muscolo pterigoideo esterno e successivamente, decorren-

do tra questo muscolo ed il muscolo temporale, si addentra nella parte più

alta della fossa pterigopalatina dove termina con l’arteria sfenopalatina.

I rami collaterali dell’arteria mascellare sono: 

- arteria auricolare profonda (cute del c.u.e. e membrana timpanica);

- arteria timpanica anteriore (mucosa della cassa timpanica);

- arteria meningea media: è il più voluminoso dei rami meningei.

Immediatamente dopo la sua origine si dirige verticalmente in alto, attra-

versa le due radici di origine del nervo auricolotemporale e, tramite il foro

spinoso, penetra nella fossa cranica media dove decorre in un solco sca-

vato nella squama dell’osso temporale dividendosi nei suoi rami term i n a-

li: il ramo frontale e il ramo parietale che si distribuiscono alla dura del-

l’osso parietale e della parte squamosa dell’osso frontale e temporale; l ’ a r -
teria alveolare inferiore che tramite i suoi collaterali si distribuisce alla

mandibola, al muscolo omoioideo, all’arcata dentaria inferiore e al mento.   
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- arterie temporali profonde (muscoli della fossa temporale: pterigoidei,

massetere e buccinatore);

- arteria alveolare posteriore superiore (radici dei denti molari e premolari

superiori, gengive e seno mascellare);

- arteria infraorbiataria che si distribuisce alla cavità orbitaria;

- arteria palatina maggiore (osso e mucosa palatina, ghiandole del palato

e gengiva).

Il ramo terminale dell’arteria mascellare è l’arteria sfenopalatina che attra-

versa, insieme con il nervo omonimo, il canale sfenopalatino e penetra nella

cavità nasale dove si divide nelle arterie nasali posteriori mediali o del setto
(setto nasale) e nelle arterie nasali posteriori laterali (cornetti nasali, parte

dei meati, seni paranasali).

ARTERIA CAROTIDE INTERNA

L’arteria carotide interna, secondo ramo di biforcazione del’arteria carotide

comune, si distribuisce alla superficie anteriore e superiore dell’encefalo, al

globo oculare ed ai suoi annessi.
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Fig.3: Decorso e rami dell’arteria mascellare destra.
Da “Anatomia umana”, Balboni C. B., Bastianini A. et al. edi-ermes, 1993



Nel collo l’arteria ha origine all’altezza di un piano orizzontale che passa 1

cm al di sopra del margine superiore della cartilagine tiroidea. Inizialmente

decorre lateralmente e posteriormente all’arteria carotide esterna ricoperta

dal muscolo sternocleidomastoideo. Successivamente si localizza in un

piano più profondo, posteriormente al ventre posteriore del muscolo diga-

strico e stiloioideo. Questo segmento è contenuto in uno spazio nel quale

decorrono anche il nervo vago e la vena giugulare interna, delimitato poste-

riormente dalla fascia cervicale profonda e, tramite questa, dai muscoli pre-

vertebrali; medialmente dalla parete laterale della faringe; lateralmente dai

muscoli stiloglosso e stilofaringeo; anteriormente dal prolungamento farin-

geo della ghiandola parotide.

L’arteria carotide interna è incrociata, inoltre, dai nervi glossofaringeo ed

ipoglosso: più precisamente il nervo glossofaringeo (che fuoriesce dal cra-

nio attraverso il forame giugulare) decorre, inizialmente, posteriormente

all’arteria carotide interna per poi incrociarla lateralmente. Il nervo ipoglos-

so (che fuoriesce dal cranio attraverso il forame dell’ipoglosso) nella por-

zione superiore è posteriore e mediale all’arteria, in quella inferiore incro-

cia la superficie posteriore di questo vaso per decorrere, successivamente,

in un piano più superficiale.

L’arteria carotide interna penetra nel cranio attraverso il forma carotico in

corrispondenza della superfcie inferiore della rocca, anteriormente al pro-

cesso stiloideo, medialmente alla fossa giugulare, posteriormente alla por-

zione della tuba di Eustachio corrispondente all’unione dei segmenti carti-

lagineo ed osseo. Attraversa, quindi, il canale carotico all’uscita del quale

penetra nel seno cavernoso iniziando il suo decorso intracranico incro-

ciata latero-inferiormente dal nervo abducente e lateralmente dai nervi tro-

cleare, oculomotore comune ed oftalmico.

Fuoriuscita dal seno cavernoso, il vaso decorre all’interno del cranio inizial-

mente lungo la parete laterale del corpo dello sfenoide, quindi incrocia il

nervo ottico e prosegue medialmente al processo clinoideo anteriore rag-

giungendo la superficie inferiore dell’encefalo dove si distribuisce con i suoi

rami.

L’arteria carotide interna non fornisce rami collaterali nel collo. 

Nel canale carotico i  rami collaterali sono:

- ramo caroticotimpanico per il cavo del timpano;

- ramo pterigoideo che entra nel canale pterigoideo con il nervo omo-

nimo;

- rami cavernosi per il ganglio semilunare e le pareti del seno caver-

noso;

- rami ipofisari per l’ipofisi e la porzione ventrale dell’ipotalamo.

Nella cavità cranica il ramo collaterale è l’arteria oftalmica.
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I rami terminali dell’arteria carotide interna sono:

- l’arteria coroidea anteriore;
- l’arteria cerebrale anteriore;
- l’arteria cerebrale media;
- l’arteria comunicante posteriore.

Arteria corioidea anteriore

E’ un piccolo ramo per l’irrorazione arteriosa del plesso corioideo. Fornisce

rami al tratto ottico, al corpo genicolato laterale, al nucleo pallido, al brac-

cio posteriore della capsula interna, alle radiazioni ottiche, all’ippocampo.

Arteria cerebrale anteriore

Origina a livello della scissura laterale, si dirige in avanti e medialmente,

verso la linea mediana e si anstomizza, prima di raggiungerla, con l’arteria

cerebrale anteriore del lato opposto per mezzo dell’arteria comunicante

anteriore. Quindi decorrendo verso l’alto, parallelamente all’arteria del lato

opposto, circonda il ginocchio del corpo calloso e si ramifica sulla superfi-

cie mediale dell’emisfero cerebrale corrispondente.

Lungo il suo decorso originano:
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- le arterie centrali (rostro del corpo calloso, setto pellucido, parte

anteriore del putamen, testa del nucleo caudato);

- le arterie corticali (lobo frontale).

Arteria cerebrale media

Decorre nella scissura di Silvio fino a raggiungere la superficie dell’insula

dove fornisce rami corticali superficiali. 

Rami collaterali dell’arteria cerebrale media sono:

- le arterie centrali o perforanti (nuclei della base);

- le arterie corticali (circonvoluzioni pre e post-rolandica).

Arteria comunicante posteriore

Origina dalla parete posteriore dell’arteria carotide interna e si dirige oriz-

zontalmente antero- posteriormente e in senso latero-mediale anastomiz-

zandosi, in corrispondenza del margine anteriore del ponte, con l’arteria

cerebrale posteriore (ramo dell’arteria basilare), partecipando alla costitu-

zione del circolo del Willis.

ARTERIA SUCCLAVIA

F o rma il tronco arterioso principale per l’arto superiore. Fornisce rami

collaterali per la testa (arteria vertebrale), il collo e la parte superiore del

t o r a c e .

I rami collaterali sono:

- l’arteria vertebrale;
- l’arteria basilare;
- l’arteria toracica interna (o arteria mammari interna);
- il tronco tireo-cervicale;
- il tronco costo-cervicale;
- l’arteria trasversa del collo.

Il ramo terminale dell’arteria vertebrale è l’arteria ascellare.

Arteria vertebrale

Origina dalla prima porzione dell’arteria succlavia, risale in alto, posterior-

mente e lateralmente fino al forame trasverso della sesta vertebra cervicale

proseguendo  lungo i forami trasversi delle vertebre sovrastanti sino al foro

occipitale attraverso il quale penetra nella cavità cranica. 

All’interno del cranio l’arteria vertebrale, attraversata la dura madre e l’arac-

noide, decorre tra clivo dell’osso occipitale e il midollo allungato (anterior-

mente alle radici del nervo ipoglosso) a livello della faccia ventrale del
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quale si anastomizza con quella controlaterale per formare un unico vaso,

l’arteria basilare.

I rami collaterali dell’arteria vertebrale si distinguono in:

- cervicali: le arterie spinali per la vascolarizzazione dello speco vertebrale,

delle meningi e del midollo spinale del tratto cervicale, rami muscolari per

i muscoli prevertebrali, spinodorsali e intertrasversari;

- intracranici: rami meningei per la dura madre della fossa cerebellare,

l’arteria spinale anteriore e posteriore per il midollo spinale, l’arteria cere -
bellare inferiore posteriore per l’emisfero cerebellare inferiore e il verme

cerebellare.

Arteria basilare

Si estende dal solco bulbo-pontino al margine superiore del ponte. Termina

dividendosi nelle due arterie cerebrali posteriori.

I rami collaterali sono:

- l’arteria cerebellare inferiore anteriore che si dirige postero-lateralmente,

inferiormente ai nervi encefalici 6°, 7° e 8°, per distribuirsi alla superficie

inferiore degli emisferi cerebellari;

- l’arteria uditiva interna che si distribuisce all’orecchio interno;

- rami pontini per il ponte;

- l’arteria cerebellare superiore per l’emisfero cerebellare superiore, ponte,

epifisi.

I rami terminali sono le due arterie cerebrali posteriori che contribuiscono

alla costituzione del circolo del Willis.

Circolo arterioso del Willis

La cerebrale anteriore anastomizzata con l’omonima del lato opposto, le

due comunicanti posteriori anastomizzate da ciascun lato con le due arterie

cerebrali posteriori (rami di biforcazione del tronco basilare), formano alla

base dell’encefalo un circuito chiuso indicato come circolo arterioso di

Willis. Attraverso le anastomosi vascolari del poligono del Willis si attua un

continuo conguaglio di pressione fra arteria carotide interna e arteria verte-

brale con una uniforme distribuzione del sangue a tutto l’encefalo.

E’ importante ricord a re come sotto il controllo del circolo anastomotico

dell’encefalo sono anche le arterie che irrorano l’apparato della vista (arte-

ria oftalmica) e quelle dirette al labirinto membranoso (arteria uditiva

i n t e rn a ) .
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Tronco tireocervicale

E’ un’arteria breve e voluminosa che origina dalla prima porzione dell’arte-

ria succlavia e si divide immediatamente nelle arterie tiroidea inferiore, cer -
vicale ascendente, cervicale superficiale e trasversa della scapola.

Arteria tiroidea inferiore

L’arteria tiroidea inferiore decorre verso l’alto anteriormente al muscolo sca-

leno anteriore, fino all’altezza della cartilagine cricoide; decorre, successi-

vamente, posteriormente passando a livello del tubercolo anteriore del pro-

cesso trasverso della sesta vertebra cervicale, anteriormente ai vasi verte-

brali e posteriormente al fascio vascolonervoso del collo; discende, infine,

per raggiungere il polo inferiore del lobo inferiore della tiroide. Contrae
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Fig.4: Il circolo del Willis e i rami intracranici dell’arteria carotide interna, 
dell’arteria vertebrale e dell’arteria basilare.

Da “Anatomia umana”, Balboni C. B., Bastianini A. et al. edi-ermes, 1993



rapporti con il nervo laringeo inferiore che, nella maggior parte dei casi,

decorre posteriormente l’arteria a sinistra e anteriormente a destra. 

I  rami collaterali sono:

- rami muscolari per i muscoli sottoioidei, lungo del collo, scaleno anterio-

re e costrittore inferiore della faringe;

- rami esofagei per la porzione cervicale dell’esofago;

- l’arteria laringea inferiore per la vascolarizzazione dei muscoli intrinseci

e per la mucosa laringea;

- rami faringei per la porzione inferiore della faringe;

- rami tracheali per la trachea.

I rami terminali sono i rami ghiandolari inferiore e posteriore per le rispet-

tive aree della ghiandola tiroide.

Arteria cervicale ascendente

E’ un esile ramo che invia rami muscolari e rami spinali che penetrano nel

canale vertebrale.

Arteria cervicale superficiale

Si distribuice principalmente al muscolo trapezio

Arteria trasversa del collo

Si distribuisce ai muscoli posteriori del collo e ai muscoli della spalla e del

dorso.

VASCOLARIZZAZIONE VENOSA

Tutto il sangue venoso refluo dal cranio, dalla faccia e dalla superficie ante-

riore del collo, cioè posta al davanti della colonna vertebrale, drena attra-

verso tre tronchi principali: la vena giugulare interna, la vena giugulare
esterna e la vena giugulare anteriore; quello refluo dalla superficie poste-

riore del collo, dalla colonna vertebrale e dalla nuca confluisce nel plesso
rachideo, nella vena vertebrale e nella vena giugulare posteriore. 
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SISTEMA DELLE VENE GIUGULARI INTERNE (O SISTEMA VENOSO

PROFONDO)

Le vene del sistema giugulare profondo corrispondono ai rami arteriosi del

sistema carotideo. La vena giugulare interna origina dai seni del cranio che

rappresentano lo sbocco delle vene dell’encefalo e delle vene dell’orbita;

convergendo fra loro ulteriormente, terminano in un tronco comune, uno

per lato, il seno sigmoideo (porzione terminale del seno trasverso o seno

laterale) che si continua, a livello del forame giugulare, nella vena giugula-

re interna. I seni cranici sono sprovvisti di valvole cioè il sangue venoso cir-

cola dal seno dove la pressione è maggiore verso il seno dove è minore.

I seni della dura madre vengono classificati, secondo Quain e Langer, in un

gruppo posteriore e superiore ed un gruppo anteriore e inferiore.

Il  primo gruppo comprende:

- il seno saggitale superiore o seno longitudinale superiore;
- il seno saggitale inferiore o seno longitudinale inferiore;
- il seno retto;
- i seni trasversi;
- i seni occipitali.

Il secondo gruppo comprende: 
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1. Vene frontali

2. Vene parietali

3. Vene occipitali

4. V. temporale superficiale

5. V. mascellare

6. V. auricolare posteriore

7. Vena angolare

8. Vena facciale

8’ Plesso venoso masseterino

9 V. giugulare interna

10 Anastomosi tra questa vena e la v.

facciale

11 Vena linguale

12 V. tiroidea superiore

13 V. giugulare anteriore

14 A. carotide

15 V. giugulare interna

16 N. vago

Fig.5: Vene superficiali e della faccia viste lateralmente
Da “Anatomia umana”, Testut L., Latarjet A., Unione tipografico-editrice torinese, 1972



- il seno cavernoso;
- il seno coronarico;
- la vena oftalmica;
- i seni sferoparietali di Berchet;
- i seni petrosi superiori;
- i seni petrosi inferiori;
- il seno occipitale trasverso;
- i seni carotidei;
- i seni petrooccipitali.

Dalla sua origine in corrispondenza dell’orifizio esterno del forame giugu-

lare, la vena giugulare interna discende verso il collo con direzione quasi

verticale ponendosi, poco dopo la sua origine, sulla parete posteriore del-

l’arteria carotide interna che in seguito contorna per porsi su quella latera-

le. Termina a livello dell’articolazione sternoclavicolare anastomizzandosi

con la vena succlavia omolaterale per formare la vena brachio-cefalica.

Alla sua origine presenta una dilatazione, il golfo della vena giugulare che

occupa l’omonima fossa del margine postero-inferiore e della superficie

inferiore dell’osso temporale. 

La porzione superiore della vena giugulare interna, che si estende dal

golfo fino all’angolo della mandibola, è posta nello spazio retrostiliano ante-

riormente ai processi trasversi delle vertebre cervicali, medialmente al ven-

tre posteriore del muscolo digastrico, posteriormente al setto stiliano, late-

ralmente alla faringe. L’arteria carotide interna, mediale ed anteriore alla

vena, in questa regione si allontana dalla giugulare interna dirigendosi ante-

riormente verso il canale carotico. Nello spazio determinato dal divaricarsi

di questi vasi decorrono i nervi glossofaringeo, vago ed accessorio spinale.

I nervi glossofaringeo e vago hanno sopratutto rapporti con l’arteria caroti-

de interna; l’accessorio spinale, con il suo ramo laterale, incrocia la vena

giugulare sia anteriormente che posteriormente; il nervo ipoglosso è in rap-

porto con la parete mediale della vena; il simpatico cervicale decorre su un

piano posteriore e mediale rispetto alla vena.

La porzione mediale della vena giugulare interna si estende dall’angolo

della mandibola all’altezza dell’incrocio del vaso con il muscolo omoioideo;

è contenuta nella doccia carotidea, medialmente al muscolo sternocleido-

mastoideo. Decorre lungo il margine laterale dell’arteria carotide interna ed,

in seguito, dell’arteria carotide comune, contenuta nella medesima guaina

fibrosa; il nervo vago è posteriore a questi vasi. La branca discendente del

plesso cervicale incrocia la parete laterale della vena, per anastomizzarsi

con il ramo discendente del nervo ipoglosso sulla parete  anteriore.

La porzione inferiore si estende dal punto dove il muscolo omoioideo
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incrocia la vena giugulare interna fino alla sua terminazione nella vena bra-

chiocefalica.

Tronco tireo-linguo-faringo-facciale

All’arterie tiroidee superiori, linguale, facciale, faringea inferiore (rami

della carotide esterna), corrispondono altrettante vene che confluiscono

nella vena giugulare interna. Frequentemente la vena tiroidea, la vena lin-

guale e la facciale si riuniscono per form a re un tronco comune denomi-

nato tronco tireo-linguo-facciale. In alcuni casi la vena facciale e la tiro i-

dea si uniscono, mentre la vena facciale rimane separata; in altri casi tutte

e tre rimangono separate fino alla loro terminazione nella vena giugulare

i n t e rna. 

Vena retromandibolare

Origina dalla confluenza delle vene temporali e delle vene mascellari a

livello del collo della mandibola, discende nello spessore della parotide,

emergendo a livello dell’angolo mandibolare. Confluisce nel tronco della

vena giugulare interna, sia separatamente sia dopo essersi anastomizzata

alle vene facciale, linguale e tiroidea superiore.

Tronco auricolo-occipitale

Le vene auricolari e le vene occipitali presentano numerose irregolaritá

nella loro disposizione. In certi casi si riuniscono in un tronco unico, il tron-

co auricolo-occipitale, che confluisce nella vena giugulare interna separata-

mente oppure dopo essersi anastomizzato alla vena retro-mandibolare.
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A. Seno sfenoidale

B. Processo mastoideo

C. Condotto uditivo esterno

D. Processo stiloideo

E. P rocesso trasverso dell’atlante

F. Esofago

G. Trachea

a) M. lungo della testa

b) M. retto anteriore della testa

c) M. lungo del collo

d) M. retto laterale della testa

e) M. sternocleidomastoideo

f) M. digastrico

g) M. scaleno anteriore

h) Muscoli scaleni, medio e

posteriore

i) M. elevatore della scapola

j) M. omoioideo

1)  A. succlavia
2)  A. carotide comune
3)  A. carotide interna
4)  A. carotide esterna
5)  A. tiroidea inferiore
6)  A. vertebrale
7)  Tronco tireocervicale
8)  V. giugulare interna
9)  V. succlavia
10) V. brachiocefalica
11) Dotto toracico
12) Linfonodi
13) N. vago
14) Catena del simpatico con I

suoi tre gangli cervicali
15) N. facciale
16) N. accessorio spinale
17) N. Glossofaringeo
18) N. ipoglosso
19) N. ricorrente
20) Rami del plesso cervicale
21) Plesso brachiale



VENE GIUGULARI ESTERNE E ANTERIORI O VENE SUPERFICIALI

Le vene giugulari esterne ed anteriori non costituiscono dei tronchi collet-

tori, ma piuttosto dei larghi vasi di derivazione estesi da un punto all’altro

del sistema venoso profondo.

Vena giugulare esterna

Posta nella parete laterale del collo, ha una direzione che può essere rap-

presentata da una linea retta  che si estende dall’angolo della mandibola alla

porzione mediale della clavicola. Lungo il suo decorso incrocia obliqua-

mente la superficie laterale del muscolo sternocleidomastoideo per rag-

giungere, successivamente, il triangolo sopraclaveare. In alto è contenuta,

inizialmente, nello spessore della ghiandola parotide per decorrere, succes-

sivamente, in posizione più superficiale, ricoperta soltanto dalla cute e par-

zialmente dal muscolo platisma. Lungo il suo decorso riceve vene superfi-

ciali che originano dalla zona postero-laterale del collo. Termina nella vena

succlavia. 

Vena giugulare anteriore

La vena giugulare anteriore si comporta come la vena giugulare esterna:

collega sistemi venosi posti in piani differenti. Origina dalla regione

sopraioidea, discende verticalmente in prossimità della linea mediana ed, a

circa 1-2 cm sopra l’incisura sternale,  piega bruscamente ad angolo retto

per decorrere orizzontalmente in direzione laterale e terminare nella vena

succlavia. Riceve come affluenti numerose venule che provengono dai

muscoli e dai tegumenti del collo.
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TUMORI VASCOLARI DELLA TESTA E COLLO

S. PERICOTTI

U.O. Anatomia Patologica - Ospedali Riuniti Bergamo

I tumori vascolari sia superficiali che profondi sono tra le neoplasie dei tes-

suti molli più frequenti del capo e del collo. Escludendo le lesioni superfi-

ciali cutanee, i tumori vascolari, in prevalenza benigni, sono presenti a livel-

lo delle mucose del cavo orale e delle fosse nasali. Nell’ambito dei tumori

benigni ricordiamo l’emangioma capillare, l’emangioma cavernoso,  il gra-

nuloma piogenico, l’emangioma di Masson e l’emangioma epitelioide. Si

tratta di neoformazioni ad istologia abbastanza familiare caratterizzata da

proliferazione o di piccoli vasi capillari o di vasi dilatati ed addossati (caver-

noso) o di vasi con endotelio prominente associati ad infiltrato infiammato-

rio (epitelioide).

L’emangioendotelioma epitelioide è invece una neoplasia a malignità inter-

media in grado di recidivare e dare metastasi, caratterizzata istologicamen-

te da corte filiere o nidi solidi di elementi rotondeggianti o fusati che for-

mano lumi intracellulari e sono disposti in uno stroma scleroialino o mixoi-

de. La diagnosi differenziale si pone spesso con neoplasie completamente

differenti anche dal punto di vista prognostico,come il melanoma ed il car-

cinoma. Spesso è soltanto con l’ausilio dell’immunoistochimica che si può

g i u n g e re ad una corretta diagnosi (positività per markers vascolari

CD31,CD34 eFVIII nell’emangioendotelioma; per citocheratine nel carcino-

ma, per proteina S-100 ed HMB45 nel melanoma).

Il sarcoma di Kaposi è una neoplasia maligna definita endemica nel bacino

del Mediterraneo, ma per la quale si è osservato un aumento di incidenza in

associazione con l’infezione da HIV. Spesso le manifestazioni orali sono il

primo segno della malattia che è morfologicamente del tutto simile alla con-

troparte cutanea. Si caratterizza per la proliferazione di piccoli vasi in minia-

tura che circondano vasi ectasici di maggior calibro (fase precoce). Nella

fase più avanzata (placca 9, sono presenti elementi fusati separati da sottili

vasi a fessura. Sono comuni depositi di emosiderina, infiltrato infiammato-
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rio e vasi dilatati alla periferia del nodulo. Caratteristici sebbene non speci-

fici sono i globuli ialini PAS- positivi diastasi sensibili, si intra che extracito-

plasmatici .

L’angiomatosi bacillare, proliferazione vascolare correlata all’AIDS, è una

forma pseudoneoplastica sostenuta da un’infezione da Bartonella e si carat-

terizza istologicamente da aggregati globulari di vasi di medio calibro con

endotelio prominente, epitelioide a citoplasma chiaro.Possono essere pre-

senti moderate atipie citologiche ed alcune figure mitotiche. In sede inter-

stiziale vi è un infiltrato di granulociti .

Un’entità tipica in soggetti di età inferiore all’anno di vita, in passato defini-

ta emangioendotelioma benigno infantile, di riscontro nelle ghiandole sali-

vari ed in particolare nella parotide è l’emangioma giovanile.E’ una forma

di emangioma capillare immaturo caratterizzato da elementi cellulari fitta-

mente stipati nei lobuli ghiandolari, con aree che mostrano una differenzia-

zione vascolare limitata a piccoli ed in cospicui lumi.  Nel corso della matu-

razione, alla periferia, si formano piccoli canali e vasi più grandi con pare-

te sottile. L’endotelio appare prominente ma privo di atipie e con modesto

numero di mitosi. E’ possibile la regressione spontanea contrariamente a

quanto avviene per l’emangioma cavernoso.

L’angiosarcoma dei tessuti molli profondi del capo e del collo è un’entità

abbastanza rara ed in buona parte si tratta di un’estensione in profondità del

più fraquente angiosarcoma cutaneo. Circa 1/3 dei casi si sviluppa in asso-

ciazione con malattie ereditarie come la neurofibromatosi, la sindrome di

Klippel – Trenaunay e la sindrome di Maffucci. Sempre contrariamente alla

controparte cutanea, in sede profonda assume spesso una morfologia epi-

telioide con possibile espressione immunoistochimica di citocheratine.

I tumori originati dai vasi linfatici sono relativamente poco frquenti. Si stima

che circa il 50-60% siano presenti alla nascita ed in alcuni casi si associano

alla sindrome di Maffucci ed alla sindrome di Turner. Una delle sedi più

comuni dei linfangiomi è il collo dove tipicamente si collocano in fossa

sovraclaveare nel triangolo posteriore.Possono assumere aspetto cistico o

cavernoso. In ogni caso si osservano vasi linfatici dilatati rivestiti da un

endotelio in cospicuo; nella parete si possono osservare aggregati linfoidi,

mentre nel lume è presente materiale proteinaceo. La variante maligna è

molto rara (linfangiosarcoma).

I tumori che originano dalle cellule di supporto dei vasi, i periciti, sono nel
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complesso poco frequenti e si dividono in due gruppi: i tumori glomici

(varianti tumore glomico, glomangioma, glomangiomioma) le cui contro-

parti maligne sono molto rare e l’emangiopericitoma.

La diagnosi di emangiopericitoma si basa su un aspetto architetturale tipico

caratterizzato da elementi con nuclei vescicolosi, ipercromatici e citoplasma

a limiti indistinti riconducibili ai periciti di Zimmerman e da proliferazione

di vasi di calibro variabile con il classico aspetto ramificato detto “ a corna

di cervo”. Tuttavia essendo questo un reperto morfologico presente anche

in altre neoplasie mesenchimali benigne e maligne, è stata suggerita la pos-

sibilità che l’emangioperictoma, piuttosto che un’entità tumorale, possa rap-

presentare un pattern comune in neoplasie distinte. Da alcuni anni è stata

introdotta un’entità denominata tumore fibroso solitario con aspetto vasco-

lare di tipo pericitario e con positività immunoistochimica per CD34 come

l’emangiopericitoma. In base ad alcuni rilievi clinico-patologici, attualmen-

te si ritiene l’emangiopericitoma una lesione a se stante di cui esistono alcu-

ne varianti. L’emangiopericitoma del passaggio nasale e dei seni paranasali

è una di queste e sembra essere completamente differente da quella dei tes-

suti molli. E’ caratterizzata istologicamente da corti fasci di cellule fusate

attorno ad un’elaborata architettura vascolare. Le figure mitotiche sono scar-

se o assenti. L’unico marker immunoistochimica positivo è la vimentina,

benché in una certa quota di casi possano esprimere actina e desmina. Il

decorso è benigno anche se sono stati descritti rari casi di recidiva.

Il fibroangioma rinofaringeo è un tumore fibrovascolare poco frquenti che

si riscontra prevalentemente in maschi adolescenti. Molti originano dall’area

supero-laterale del rinifaringe e crescono estendendosi nella parte poste-

riore delle fosse nasali e superiormente nel seno sferoidale.Aumentando

progressivamente di volume può coinvolgere il forame pterigo-palatino ed

interessare lateralmente le fosse pterigo-mascellare ed infratemporale.

Istologicamente si caratterizza per numerosi canali vascolari nel contesto di

uno stroma connettivale fibroso poco cellulato che può assumere aspetti

ialini o mixoide, costituito da cellule fusate o stellate, prive di atipie. Rare le

figure mitotiche. I vasi possono essere a fessura o dilatati, talora circondati

da rari elementi muscolari lisci. Quelli situati in periferia mostrano una

lamina elastica ben visibile quasi di tipo arterioso. Il fibroangioma ha decor-

so benigno anche se talvolta si comporta in modo più aggressivo con reci-

dive che possono distruggere le strutture ossee adiacenti.

I paragangliomi pur essendo tumori molto vascolarizzati, non sono neopla-

sie vascolari perché derivano dai paragangli extra-adrenalici, cellule specia-

29



lizzate della cresta neurale associate al sistema nervoso autonomo. A livello

della testa e del collo sono definiti in base alla sede di origine. Spesso si tro-

vano in vicinanza di strutture vascolari. Paragangliomi che si sviluppano da

due o più paragangli di una stessa area spesso si associano alla malattia di

Von Hippel – Lindau o sono componenti di neoplasie endocrine multiple.

L’aspetto istologico dei paraganglioni è simile indipendentemente dalla

sede di origine e sono caratterizzati da aggregati di cellule cuboidali sepa-

rati da setti connettivali molto vascolarizzati. Le singole cellule hanno cito-

plasma abbondante, granulare e basofilo. Occasionalmente può essere pre-

sente del pigmento brunastro simil- melanico. Si possono osservare nuclei

bizzarri e pleomorfi e quadri di invasione vascolare senza che questi aspet-

ti si correlino a malignità. Lo stroma di sostegno può essere abbondante e

spesso ialino. Con metodiche immunoistochimiche i paraganglioni risulta-

no positivi per enolasi neuronale specifica (NSE), cromogranina, neurofila-

menti ed altri peptici. Inoltre vi è positività per proteina S-100 nelle cellule

sustentacolari. Le citocheratine sono praticamente sempre negative e que-

sto è un dato importante nelle di gnostica differenziale. La maggior parte dei

paragangliomi ha decorso benigno con un’incidenza di malignità valutata

attorno al 10%. Tuttavia follow-up più lunghi hanno evidenziato una più

alta percentuale di malignità soprattutto per alcune localizzazioni. L’elevata

attività mitotica e la perdita della capacità di sintetizzare neuropeptidi si cor-

relano con un comportamento biologico aggressivo, anche se non esistono

criteri morfologici sicuramente predittivi di malignità.

Paraganglioma del corpo carotideo: è il più frequente ed è localizzato alla

biforcazione della carotide comune.

Paraganglioma timpano-giugulare: spesso denominato tumore del glomo

giugulare è situato lateralmente nell’osso temporale e, attraverso l’erosione

del pavimento dell’ipotimpano, si può estrinsecare nell’orecchio medio e

nel condotto uditivo esterno.

Paraganglioma vagale (intravagale): situato tipicamente nella porzione

antero-laterale del collo in vicinanza del forame giugulare, si suppone ori-

gini dal paraganglio intravagale vicino al ganglio nodoso.

Paraganglioma nasofaringeo: escludendo quelli originati dai distretti vicini

(glomo giugulare e corpo vagale) che si possono estrinsecare in questa

sede, quelli che originano dai gangli sottomucosi sono rari.

Paraganglioma laringeo: prende origine dai gangli presenti nei tessuti molli

della laringe.Quelli superiori sono situati a livello del margine superiore

della cartilagine tiroidea, mentre quelli inferiori si trovano sul bordo delle

cartilagini tiroidea e cricoidea.
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ANESTESIA E SUE PROBLEMATICHE NELLA CHIRURGIA
DEI TUMORI VASCOLARI DELLA TESTA E DEL COLLO

F. COLOMBO, M. PAGANI, L. RESTELLI

Servizio di Anestesia I - Azienda Ospedaliera “Ospedale Civile di Legnano”

I tumori vascolari del collo sono prevalentemente rappresentati dai tumori

glomici, o paragangliomi, e dall’angiofibroma rinofaringeo giovanile.

I paragangliomi (definiti anche chemodectomi, glomus caroticum o recep-

toma) sono rari, rappresentando meno dello 0,5% di tutte le neoplasie. Si

sviluppano da cellule epitelioidi derivate dalla cresta neurale migrate assie-

me a cellule dei gangli autonomici.

I più frequenti sono quelli del glomo carotideo, struttura di forma ovalare

collocata sulla superficie posteriore della biforcazione carotidea ed irrorato

dalle ramificazioni di un piccolo vaso originante dalla biforcazione caroti-

dea e da rami della carotide esterna. L’innervazione è assicurata da rami

afferenti provenienti dal n. glossofaringeo, dal nervo vago e dai gangli sim-

patici cervicali.

I paragangliomi possono comunque svilupparsi nell’orecchio medio, nella

laringe, lungo il decorso del X nervo cranico, nel bulbo della vena giugula-

re, a livello dell’arco aortico, nei visceri addominali (fegato, vescica, duode-

no) ed infine sulla superficie del polmone [1]. Tali tumori sono in genere

singoli, scarsamente aggressivi e la malignità, intesa come disseminazione

metastatica, limitata al 5-10% dei casi con diffusione prevalente ai linfonodi

regionali. Possono tuttavia essere interessati anche i polmoni, il fegato, i

reni, il pancreas, la tiroide, il cuore e il tessuto osseo.

Esistono casi di paraganglioma bilaterale o multicentrico in cui si può

riscontrare familiarità della malattia con una ereditarietà di tipo autosomica

dominante [2] [3] [7].

Le indagini istochimiche hanno evidenziato la produzione di neuropeptidi

e di un enzima glicolitico (enolasi neurone-specifica) [4].

Trattandosi di tumori nei quali, anche se rara, l’ attività endocrina è presen-

te (5% dei pazienti affetti) [5], la presenza di sintomi quali ipertensione arte-

riosa, aritmia, cefalea, fotofobia, diaforesi, rende necessario il dosaggio dei

metaboliti urinari delle catecolamine. Facendo riferimento a questa attività
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secernente alcuni Autori distinguono tali tumori in cromaffini e non cro-

maffini [6].

Il 10% dei paragangliomi cervicali è associato a deficit dei nervi cranici VII,

lX, X e XI per cui è opportuna la loro valutazione funzionale preoperatoria

al fine di determinare, ad esempio, il possibile rischio di inalazione secon-

daria a compromissione dei meccanismi di protezione delle vie aeree.

Clinicamente i tumori del glomo carotideo si presentano come masse pul-

santi ma non espandibili a livello del triangolo anteriore del collo. La non

espansibilità permette la diagnosi differenziale con gli aneurismi.

La diagnosi strumentale è effettuata mediante ecocolorDoppler, TAC, RMN

ed angiografia, che permettono l’individuazione della lesione e la sua esten-

sione verso la base del cranio.

In corso di angiografia viene effettuata l’embolizzazione delle lesioni più

estese [8]. La riduzione delle dimensioni che ne deriva rende più agevole la

resezione con minori perdite ematiche. Viene effettuato anche il test di

occlusione ogni volta che si preveda la chiusura dell’arteria carotide o più

raramente dell’arteria vertebrale.

L’angiofibroma rinofaringeo giovanile (juvenile nasopharingeal angiofibro-

ma) è un tumore vascolare che origina dal tessuto connettivo delle coane e

da quello che riveste il forame sfeno-palatino [9]. Colpisce prevalentemen-

te pazienti di sesso maschile di età compresa tra gli 8 e i 30 anni [10]; la dia-

gnosi precoce consente di evitare l’estensione del tumore alle strutture limi-

trofe, orbite e base del cranio, e permette di effettuare una resezione com-

pleta della neoplasia.

I sintomi di esordio sono rappresentati dall’ostruzione nasale e da episodi

recidivanti di epistassi.

Anche in questo caso la diagnosi strumentale viene effettuata mediante eco-

grafia, TAC, RMN ed angiografia con eventuale embolizzazione delle lesio-

ni più estese [11].

Tecniche di Anestesia

In questi casi la condotta anestesiologica non differisce in maniera signifi-

cativa da quella tenuta per tutti i pazienti per i quali è programmato un

intervento chirurgico.

La valutazione preoperatoria comporta:

✔ la stesura di una scheda personale riportante i dati anamnestici del

paziente, ponendo particolare attenzione alla presenza di familiari-

tà per la stessa patologia, di malattie metaboliche, cardiovascolari,

respiratorie, epatiche, renali, diatesi emorragiche ed allergiche,

patologie neuromuscolari, epilessia, accidenti ischemici cerebrali,

pregressi interventi chirurgici ed eventuali problematiche anestesio-
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logiche (quali un’intubazione difficile, un risveglio prolungato. rea-

zioni avverse a farmaci, ipertermia), all’assunzione cronica di far-

maci (dosaggi, efficacia, tolleranza), stupefacenti, tabagismo.

Nella scheda vengono riportati i risultati di eventuali consulenze

specialistiche, dei test di laboratorio e delle indagini strumentali, l’e-

same obiettivo e vengono date indicazioni specifiche sulla prepara-

zione del paziente: preanestesia, somministrazione di farmaci (ipo-

tensivi, antiepilettici, antibiotici, gastroprotettori, etc.).

✔ l’esame obiettivo, ponendo attenzione a:

a. segni vitali, pressione arteriosa, frequenza cardiaca e respi-

ratoria;

b. condizioni delle vie aeree, con particolare riferimento alla

dimensione della bocca e della lingua, alla presenza di pro-

tesi, alla capactà di apertura della bocca, alla mobilità del

collo sia in flessione che in estensione, alla distanza tiro-

mentoniera, alla lunghezza del collo, alla posizione della

trachea (se mediana o deviata), alla presenza di alterazioni

morfologiche che possono far prevedere un’intubazione dif-

ficoltosa (gozzo, micrognazia, palato ogivale, ipoplasia

mandibolare); in questi casi, pur disponendo di tutti i presi-

di necessari per IOT difficile, si preferisce programmare una

tracheotomia in elezione in anestesia locale.

c. apparato cardiovascolare: segni di coronaropatie, valvulo-

patie, vasculopatie arteriose o venose, attuali o pregresse.

Durante la valutazione del distretto arterioso viene sempre

effettuato il test di Allen, perché è previsto il monitoraggio

cruento intraoperatorio della pressione arteriosa.

d. apparato respiratorio: segni di BPCO, asma, processi infiam-

matori in atto.

e. sistema nervoso centrale e periferico: in particolare segni di

deficit dei nervi cranici e di ipertensione endocranica.

Esami di routine

a. elettrocardiogramma;

b. Rx Torace;

c. esami di laboratorio: esame emocromocitometrico, prove di coagu-

lazione, emogruppo e type e screen, test di funzionalità epatica e

renale, elettroliti, glicemia, colinesterasi o numero di dibucaina,

elettroforesi sieroproteica. In pazienti che assumono cronicamente

alcuni farmaci quali teofillina, carbamazepina, barbiturici, digossina,

viene richiesta la loro concentrazione ematica. Nei pazienti affetti da
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patologie della tiroide anche TSH, FT3, FT4. Nei pazienti diabetici il

profilo glicemico delle 24 ore e l’esame delle urine. Se l’esame obiet-

tivo del paziente induce il sospetto di iperincrezione di catecolami-

ne, ne vengono dosati i metaboliti urinari;

d. prove di funzionalità respiratoria ed emogasanalisi nei pazienti

BPCO o affetti da altre patologie respiratorie.

Se l’esame obiettivo e gli esami di routine evidenziano problematiche parti-

colari, si procede ad ulteriori analisi e visite specialistiche.

Nel corso della valutazione preoperatoria si analizzano anche i risultati delle

indagini diagnostiche specifiche (angiografia, TAC, RMN); si valutano con il

chirurgo il tipo d’approccio alla lesione, la possibile durata dell’intervento,

e le complicanze prevedibili. Trattandosi di tumori altamente vascolarizzati,

le emorragie intraoperatorie possono essere massive e rapide. Pertanto, se

le condizioni cliniche del paziente lo consentono, si programma nelle tre

settimane precedenti l’intervento il predeposito di 2-3 unità di emazie con-

centrate. Così facendo si sfruttano i vantaggi della trasfusione autologa e si

arriva all’intervento in fase di massima stimolazione eritropoietica.

Premedicazione: allo scopo di abolire o ridurre lo stato d’ansia, e facilita-

re l’induzione dell’anestesia si somministra diazepam per os 0.2 mg/kg

associato ad atropina 0.02 mg/kg IM per ridurre la secrezione salivare, 30-

40 minuti prima dell’ingresso in sala operatoria. Nei pazienti con diatesi

allergica si associa prometazina 25-50 mg IM eventualmente associata ad

anti-H2. Con la premedicazione vengono somministrati anche i farmaci

assunti cronicamente specie antipertensivi, antiaritmici, nitrati, betabloccan-

ti, a meno che non vi siano contro indicazioni specifiche.

Posizionamento del paziente: l’accesso chirurgico a tali tumori avviene

per via infratemporale per i tumori glomici di maggiori dimensioni, e per via

transfacciale per l’angiofibroma rinofaringeo giovanile; pertanto l’interven-

to viene eseguito con paziente supino, in lieve antitrendelemburg con capo

ruotato controlateralmente alla lesione ed iperesteso. Allo scopo di evitare

lesioni da decubito (l’intervento è di durata medio/lunga) i punti di appog-

gio/scarico vengono protetti con appositi presidi. Si pone molta cura ad evi-

tare fenomeni di compressione/stiramento dei nervi periferici e dei vasi

onde evitare fenomeni di stasi venosa e difetti di perfusione distrettuale.

Questa posizione si associa a minime variazioni emodinamiche: stasi veno-

sa con riduzione del ritorno venoso, riduzione della pressione arteriosa che

accentua il calo pressorio indotto dalla ventilazione meccanica e dall’effet-

to vasoplegico degli anestetici.

Monitoraggio: prevede:

a. misurazione in continuo della PA. La sede del vaso da incannulare
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viene scelta preoperatoriamente ed il sito di puntura viene prepara-

to con una medicazione anestetica allo scopo di evitare il vasospa-

smo e le reazioni emodinamiche da dolore. La traccia della PA può

dare informazioni sulla contrattilità, la gittata sistolica e la volemia.

L‘accentuazione delle variazioni respiratorie della PA a parametri

ventilatori costanti è indice di volemia inadeguata, così come le

variazioni della morfologia (onda appuntita, triangolare con abbas-

samento dell’onda dicrota) sono indice di inadeguatezza del volu-

me circolante. Il prodotto PA sistolica x FC è considerato un indica-

tore della richiesta miocardica di ossigeno. Si raccomanda di man-

tenere tale prodotto tra 16000 e 20000, o comunque al di sotto dei

valori calcolati prima dell’induzione dell’anestesia. La presenza

della cannula arteriosa consente l’esecuzione di regolari controlli

emogasanalitici, biochimici ed ematici.

b. monitoraggio dei parametri ventilatori: tidal volume, frequenza

respiratoria, volume minuto, pressioni di picco e di plateau.

c. analisi dei gas respiratori: end tidal CO2, FiO2, concentrazione

in/espiratoria degli anestetici volatili. In particolare il monitoraggio

dell’ETCO2 serve da guida alla regolazione dei parametri di ventila-

zione, serve da allarme precoce ed affidabile di apnea e di decon-

nessione del circuito, consente la rilevazione di rirespirazione, con-

tribuisce alla diagnosi di embolia gassosa, ipertermia maligna ed

ipovolemia.

d. saturimetria mediante pulsossimetro: indice di corretta ventilazione,

adeguatezza degli scambi alveolari, buona volemia.

e. diuresi: la diuresi oraria è un indice indiretto della perfusione visce-

rale e dell’adeguatezza della volemia.

f. temperatura corporea mediante sensore vescicale: tale monitorag-

gio è fondamentale in quanto l’anestesia modifica profondamente i

meccanismi di omeostasi termica; le più sensibili variazioni si attua-

no nel corso della prima ora e tendono a stabilizzarsi nelle ore suc-

cessive. Una moderata ipotermia, intorno ai 35° C è generalmente

ben tollerata ed in alcune fasi operatorie addirittura ricercata (pro-

tezione contro l’ischemia e le ipossie cerebrale come effetto della

riduzione del CMRO2) Tuttavia gli effetti negativi a livello cardiova-

scolare, metabolico e coagulatorio inducono a mantenere la nor-

motermia, adottando tutte le cautele per evitare la dispersione di

calore: riscaldamento cutaneo mediante coperte elettriche o a con-

vezione forzata di aria calda, adeguando la temperatura della sala

operatoria, preriscaldando i liquidi di perfusione e gli emoderivati.

g. Pressione venosa centrale: in genere il catetere venoso centrale
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viene posizionato il giorno precedente l’intervento. In tal modo è

possibile verificarne il corretto posizionamento e verificare l’assen-

za di danni iatrogeni (PNX, emotorace); solitamente si tratta di un

catetere bilume in vena succlavia o monolume in vena basilica. La

PVC è un indice della pressione di riempimento del ventricolo

destro ed è influenzata dalle variazioni della pressione intratoracica

indotte dalla ventilazione meccanica (soprattutto se si ulilizza la

PEEP), dalla funzionalità del ventricolo destro e da numerosi altri

fattori estrinseci. Nonostante ciò questa misura riveste un valore

significativo nel trattamento delle alterazioni volemiche. Il catetere

venoso centrale inoltre consente l’aspirazione di bolle d’aria in caso

di embolia gassosa, complicanza possibile degli interventi condotti

con l’estremità cefalica in posizione proclive.

h. ECG ad una o più derivazioni: in genere D2 e V5 secondo la confi-

gurazione CM5 con le quali si possono verificare la presenza, la con-

tinuità e  la regolarità dell’attività elettrica cardiaca, le caratteristiche

alterazioni del segmento ST da ischemia, le modificazioni dell’onda

P, indice dell’attività atriale.

i. stetoscopio precordiale: rivela il transito di bolle d’aria in caso di

embolia gassosa-

La ragione di un monitoraggio così esteso è quella di scoprire e quindi cor-

reggere le alterazioni cardiovascolari, respiratorie e metaboliche che si pos-

sono sviluppare in corso di anestesia, che contribuiscono alla morbilità e

mortalità operatoria; di adottare con relativa sicurezza procedure indispen-

sabili per il corretto espletamento dell’atto chirurgico (nel caso specifico l’i-

potensione controllata); guidare l’idratazione.

Induzione e mantenimento dell’anestesia: la sequenza seguita per l’in-

duzione dell’anestesia è la seguente:

a. controllo della scheda personale del paziente e verifica della corret-

ta esecuzione di tutte le indicazioni preparatorie (preanestesia, ben-

daggio degli arti inferiori, rimozione di protesi,  etc.)

b. controllo dei farmaci, del ventilatore, dei monitor e del materiale

necessario per l’intubazione.

c. posizionamento di cateteri venosi ed arteriosi in anestesia locale,

posizionamento di elettrodi e pulsossimetro, trasferimento del

paziente in sala operatoria.

d. preossigenazione volontaria.

e. somministrazione di un morfinico (Fentanyl 1-2 microg/kg o

Remifentanil 0,1 microg/kg).

f. Propofol 1,25-2,5 mg/kg in 2-3 minuti o Tiopentone sodico 3-6

mg/kg.
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g. curaro non depolarizzante (Cisatracurium 0,15 mg/kg o Vecuronio

0, 08-0, 1 mg/kg).

h. venlilazione controllata sino a completo rilasciamento.

i. intubazione

j. auscultazione del torace per verificare la simmetria della ventilazio-

ne, indice del corretto posizionamento del tubo tracheale, che deve

essere saldamente fissato, infatti il votlo del paziente non è facil-

mente accessibile in corso d’intervento.

k. collegamento al respiratore .Normalmente viene impostato un volu-

me corrente di 8-10 ml/kg con una frequenza respiratoria di 12-14

atti/min ed un rapporto inspirazione/espirazione 1:2. FiO2 0,4-0,5.

L’adeguatezza dei parametri impostati viene verificata riascoltando

il torace del paziente e controllando i dati del monitoraggio ETCO2,

SpO2, PA e FC.

l. si proteggono le cornee con pomate antibiotiche e chiusura delle

palpebre. Se richiesto si posiziona SNG.

m. si procede al posizionamento definitivo del paziente facendo atten-

zione che la rotazione e l’estensione del capo non siano tali da pro-

vocare ostacolo al deflusso venoso, compressione carotidea o stira-

mento del plesso brachiale. La posizione a capo proclive viene rag-

giunta lentamente, a campo operatorio allestito, controllando le

eventuali variazioni emodinamiche : l’ipotensione da riduzione del

ritorno venoso può essere prevenuta con un adeguato riempimen-

to.

Mantenimento dell’anestesia: adottiamo la classica anestesia bilanciata

ed in base alle condizioni cliniche del paziente e  alla durata prevista del-

l’intervento, possiamo scegliere tra una anestesia totalmente endovenosa

oppure anestetici volatili associati ad anestetici endovenosi. La curarizza-

zione viene evitata se il Chirurgo deve identificare il nervo facciale median-

te stimolazione diretta, l’immobilità del paziente viene assicurata dal man-

tenimento di livelli molto profondi di anestesia. La dose di mantenimento

dei curari è di 0,025 mg/kg per il vecuronio e di 0,03 mg/kg per cisatracu-

rio. 

Se adottiamo l’anestesia totalmente endovenosa scegliamo l’associazione

Propofol - Remifentanil alle dosi rispettivamente di 5-6 mg/kg/ora per il

Propofol e di 0.3-0.5 microgr/kg/min per il Remifentanil. La caratteristica di

entrambi gli anestetici è la maneggevolezza e la modulabilità degli effetti,

dosedipendenti, che vengono sfruttati ad esempio per indurre una modera-

ta ipotensione con rapido ripristino delle condizioni basali, senza ricorrere

a farmaci vasoattivi quali nitroprussiato, nitrati, alfalitici, ganglioplegici.

In questo caso la miscela gassosa è costituita da 02/Aria
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Se adottiamo l’associazione anestetico volatile-anestetico endovenoso, sce-

gliamo Sevoflurano con una concentrazione inspiratoria dell’ 1,5- 2 % e

Remifentanil alla dose di 0.1-0.3 microgr/kg/min.

Il Sevoflurano, pur avendo effetto inotropo negativo, pur modificando pre

e post carico e l’attività del sistema nervoso autonomo, garantisce buona

stabilità emodinamica ed influenza in modo meno evidente il ritmo cardia-

co rispetto ai suoi predecessori. Anche in questo caso la miscela respirato-

ria è costituita da aria /02.

Il protossido d’azoto viene raramente utilizzato nella miscela respiratoria

per l’effetto deleterio qualora si manifestasse embolia gassosa, complicanza

temibile in caso di lesione venosa durante interventi condotti con estremità

cefalica proclive.

Risveglio: la decisione di risvegliare il paziente in sala operatoria è condi-

zionata da diversi fattori:

a. condizioni generali del paziente.

b. intervento di media durata.

c. decorso intraoperatorio non complicato ed escissione del tumore

non difficoltosa.

In ogni caso il decorso post operatorio per le prime 12-24 ore avviene in

Terapia Intensiva dove è possibile il proseguimento del monitoraggio dei

parametri vita/i e la sorveglianza neurologica. La tendenza comunque è

quella di trasferire il paziente in terapia intensiva al termine dell’intervento

e li procedere gradualmente al risveglio ed estubazione. L’ analgesia posto-

peratoria viene iniziata prima della conclusione dell’intervento e si avvale

dell’associazione di morfina, in infusione continua mediante pompa elasto-

merica, alla dose di 10-30 mg/die, con FANS (Ketorolac 90 mg/die). Il tra-

sferimento del paziente in reparto di degenza avviene entro 24 ore, ed in

assenza di deficit dei nervi misti che potrebbe determinare turbe della

deglutizione, l’alimentazione enterale viene ripresa dopo 24 ore. 

Complicanze intraoperatorie: come già detto l’ablazione di questi tumo-

ri è gravata dal rischio di emorragie rapide e massive [12]. Nella nostra espe-

rienza la perdita media per paziente è di 500±600 ml per interventi della

durata media di 5-7 ore. La contenutezza delle perdite è legata al fatto che

vengono adottate tutte le misure atte a limitare il sanguinamento. Le lesioni

più estese vengono embolizzate prima dell’intervento; durante l’anestesia la

PAM viene mantenuta tra 60-70 mmHg; in genere tali valori vengono rag-

giunti approfondendo il livello anestetico, raramente usando ipotensivi. Se

le condizioni del paziente lo consentono si pratica I’emodiluizione

pre/intraoperatoria. Il ricorso a trasfusioni omologhe è ridotto dalla pratica

del predeposito che come già detto viene attuata nelle 3 settimane prece-

denti, l’intervento. Se in corso d’intervento si rendono necessari la chiusura
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della carotide o valori di PAM inferiori a quelli indicati, il rischio di ischemia

cerebrale da inadeguata perfusione aumenta, specie nei pazienti con circo-

lo cerebrale compromesso; si ricorre quindi alla somministrazione di barbi-

turico immediatamente prima del periodo di massima ipotensione. 250-500

mg di tiopentone sodico sembrano garantire una buona protezione cere-

brale per circa 10 minuti [13].

Tutti gli interventi eseguiti in posizione seduta o comunque a capo solleva-

to espongono al rischio, in presenza di una breccia venosa, di embolia pol-

monare, a causa del gradiente pressorio tra testa ed atrio destro. Le conse-

guenze vanno dalla semplice aspirazione di poche bolle d’aria, asintomati-

ca, al blocco meccanico a livello dell ‘arteria polmonare o del ventricolo

destro, sino all’embolia paradossa in presenza di pervietà del forame ovale.

II solo modo per prevenire l’embolia è di avere una PVC così alta da impe-

dire l’ingresso d’aria, ciò significa per un adulto medio una PVC di 25-30 cm

H20, valori non raggiungibili senza complicanze emodinamiche. Tecniche

alternative possono essere la compressione addominale, l’utilizzo di una

PEEP moderata (da 5 a 7 cmH20), che riduce ulteriormente il ritorno veno-

so. Chiaramente fondamentale è l’attenzione del Chirurgo. Qualora, non-

ostante queste misure, si verificasse embolia con ripercussioni emodinami-

che sistemiche e polmonari, si avverte il Chirurgo che in un primo tempo

copre la breccia, si ventila il paziente con 02 puro, si riporta il letto in posi-

zione orizzontale, si aumenta la PEEP, si comprimono le giugulari, si aspira

l’aria dal catetere venoso centrale, si somministrano amine vasoattive a

seconda delle condizioni del paziente.

Aritmie, in particolare bradiaritmie [14], possono manifestarsi durante la

manipolazione dei tumori glomici, soprattutto i paragangliomi vagali; un

accorgimento atto a limitare gli effetti vagali a livello cardiaco è quello di

infiltrare con anestetici locali (lidocaina) prima di procedere alle manovre

chirurgiche. In alcuni casi selezionati si deve valutare l’opportunità di posi-

zionare preoperatoriamente uno stimolatore cardiaco temporaneo.
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I TUMORI GLOMICI TIMPANO-GIUGULARI 
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INTRODUZIONE

I glomi timpanici e giugulari sono rare neoformazioni ipervascolarizzate, a

lenta crescita, che si sviluppano nell’ambito dell’orecchio medio o dell’osso

temporale . Fanno parte di un gruppo di tumori, definiti paragangliomi, che

originano dal tessuto paragangliare, sistema di cellule derivanti dalle creste

neurali (neuroepitelio embrionale), strettamente correlate al sistema nervo-

so autonomo. Possono presentarsi in altre sedi cervico-cefaliche quali il

seno carotideo ed il nervo vago; meno comunemente sono riportati in let-

teratura altri distretti come l’arco aortico, la trachea, la laringe, la mandibo-

la, il naso, il rinofaringe etc… .

STORIA E NOMENCLATURA

Haller fu il primo ad intro d u r re il termine di “tumore glomico della testa e del

collo” nel 1762, quando descrisse una massa della biforcazione carotidea con

la struttura simile ad un corpo glomico; successivamente, nel 1840, Va l e n t i n

descrisse una neoformazione simile in sede timpanica, denominandola “gan-

glia timpanica” e nel 1878, Krause descrisse lo stesso tessuto denominandolo

“glandola timpanica”. Nel 1945 Rosenwasser  parlò di “tumore del corpusco-

lo carotideo dell’orecchio medio e della mastoide”, riconoscendone per

primo l’origine a partenza dal tessuto paragangliare del bulbo della giugulare

e descrivendone la tecnica di rimozione chirurgica. Rinominato da Mulligan,

nel 1950, con il termine di “chemodectoma”, ad indicarne l’origine dalle cel-

lule chemorecettoriali, si giunse al 1974 con Glenner e Grimley, che intro-

d u s s e ro il termine di paraganglioma, sulla base delle peculiari caratteristiche

anatomiche e fisiologiche di tali tumori. Altri Autori, infine, hanno intro d o t t o

t e rmini quali “glomerocitoma”, “receptoma”, “tumore non cro m a ffine”. Ta l e

abbondante nomenclatura, a testimonianza dei diversi aspetti fisiopatologici

che possono assumere questi tumori, accomunati da caratteristiche citologi-

che ed ultrastrutturali, ha creato non poca confusione di carattere semantico.
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Il termine glomo fu usato per analogie macroscopiche con alcuni tumori

cutanei, la cui derivazione patogenetica è ovviamente diversa. Il termine

chemodectoma risulta appropriato solo per i tumori glomici carotidei, le cui

cellule effettivamente hanno delle funzioni chemorecettoriali, viceversa i

glomi timpanici e giugulari, pur derivando dallo stesso tessuto paraganglia-

re dei glomi carotidei non sembrano possedere tale funzione. Lo stesso dis-

corso vale quando si parla di tumore non cromaffine, considerato che le

capacità secretive di neuroormoni, nei glomi cervico-cefalici, risulta inco-

stante ed aspecifica. Di fatto, per quanto concerne i tumori glomici timpa-

nici e giugulari, il termine paraganglioma sembra quello che maggiormente

si adatta alla loro descrizione.

EPIDEMIOLOGIA, ETIOPATOGENESI, CARATTERISTICHE ANATOMO-

PATOLOGICHE

I paragangliomi timpanici e giugulari rappresentano lo 0.6% dei tumori

testa-collo e solo lo 0.3% tra tutte le neoplasie paragangliari . L’incidenza

sulla popolazione caucasica è di circa 1/300000. Il sesso femminile ne risul-

ta maggiormente colpito con rapporto di circa 5/1 ed età media d’insorgen-

za tra i 40 e i 70 anni. Rappresentano i tumori più comuni dell’orecchio

medio ed i più frequenti dell’osso temporale .

In sede cervico-cefalica la localizzazione più comune è a livello della bifor-

cazione carotidea, seguita dalla localizzazione giugulare e timpanica; la

sede vagale risulta meno colpita.

L’incidenza dei paragangliomi timpanici e giugulari non sembra essere

influenzata da fattori ambientali. In percentuale variabile sono descritte in

letteratura forme familiari. Di recente sono stati individuati i geni responsa-

bili dell’ereditarietà di tale patologia sui cromosomi 11 (11q23 – 11q13.1) ed

1 (1q21-q23) la cui trasmissione sarebbe autosomica dominante, a pene-

tranza variabile. La penetranza variabile sembra essere fortemente correlata

con il sesso e con l’età del paziente.Tali forme familiari raramente si mani-

festano prima dei 18 anni, verosimilmente come risultato di una inibita tra-

scrizione genica; solo i figli dei maschi portatori del gene malato possono

manifestare la patologia in età giovanile.

Il tessuto paragangliare deriva dalle creste neurali e si organizza in piccole

masse da 0,1 ad 1.5mm circa. Alla nascita tali formazioni possono trovarsi

diffusamente distribuite nel nostro organismo, la maggior parte in associa-

zione con il sistema nervoso autonomo. Le sedi tipiche sono: aortico-pol-

monare superiore, medio ed inferiore, paraganglio dell’arteria succlavia e

della biforcazione carotidea, paraganglio vagale ed intravagale, paragangli

del’osso temporale. Sedi più rare sono : laringe, fossa nasale posteriore,

etmoide, rinofaringe, area esofago-tracheale, cuore, polmone, arti inferiori,
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gangli simpatici, lungo il nervo mandibolare e diffusamente in varie zone

della base cranica. Istologicamente è composto da cellule principali di tipo

I, rotonde, con ampio citoplasma eosinofilo contenente granuli neurosecre-

tori con funzioni chemorecettoriali e cellule sopratentacolari di tipo II, con

funzione simile alle cellule di Schwann, positive alla marcatura immunolo-

gica con la proteina S100 ad indicarne la derivazione neuroectodermica.

Tali cellule sono organizzate in formazioni tipo nido e sono circondati da

una rete di capillari di diverso calibro. La presenza di tale tessuto in diversi

distretti del nostro corpo sembrerebbe incrementare fino alla quarta decade

di vita; successivamente si assisterebbe ad una loro progressiva involuzio-

ne, soprattutto nelle aree a minor significato funzionale. La maggior parte

del tessuto paragangliare che, viceversa, non va incontro ad involuzione, si

trova a livello della parete mediale della biforcazione carotidea, dove svol-

ge una funzione chemorecettoriale molto importante per l’omeostasi car-

diocircolatoria e respiratoria. Le capacità produttive e secretorie di neuroor-

moni quali le catecolamine, hanno fatto sì che tale tessuto paragangliare

fosse incluso nel sistema APUD (Amine Precursor Uptake Decarboxylase)

di Pearse, rinominato recentemente come Sistema Neuroendocrino Diffuso

(DNES).

I paragangliomi hanno una struttura istologica che riproduce quella del

paragangli, ma , a livello cellulare, è presente una maggiore ricchezza e

varietà di granuli con mitocondri più numerosi ed un apparato lisosomiale

più sviluppato, indipendentemente dalle capacità ormono-secernenti della

neoplasia. Sono tumori istolgicamente benigni, capsulati, a lenta crescita,

molto vascolarizzati, con tendenza ad invadere localmente le strutture per

contiguità.

I paragangliomi del temporale si presentano macroscopicamente come

masse rosso-bluastre, di aspetto grossolanamente polipoide, diffusamente

vascolari, di scarsa consistenza. Esse contraggono deboli rapporti con i tes-

suti molli circostanti dai quali risultano di solito facilmente clivabili lungo

una sottile pseudocapsula. Nei tumori di grandi dimensioni non è infre-

quente il riscontro di laghi vascolari e zone pseudocistiche. L’atteggiamento

della neoplasia cambia nei confronti del tessuto osseo nei confronti del

quale assume caratteristiche aggressive inviando microdigitazioni tenace-

mente adese alle microcavità aeree del temporale ed ai margini delle aree

di erosione create dal tumore stesso . Per crescita diretta queste neoplasie

infiltrano ed occupano le aree di osso spugnoso. Queste neoplasie possie-

dono inoltre uno spiccato  pattern di diffusione perineurale e perivascola-

re. Esse crescono nell’interstizio tra periostio e pernervio e tra periostio ed

avventizia vasale ma  possono anche  infiltrare direttamente sia il tessuto

nervoso che  la parete dei vasi.
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In percentuale estremamente rara, circa il 5%, i tumori glomici timpanogiu-

gulari possono presentare caratteristiche istologiche e manifestazioni clini-

che di tumori maligni. Le localizzazioni metastatiche più frequenti sono

state osservate ai polmoni, nei linfonodi, al fegato, nei corpi vertebrali, alle

coste, alla milza e la loro incidenza varia dall’1 al 10 % a seconda delle casi-

stiche. Le metastasi in questi casi compaiono dopo lunga latenza rispetto al

tumore primitivo. La malignità dei paragangliomi sembra essere correlata

alla mutazione della proteina p53 e p16INK4A.

CLINICA

I paragangliomi timpanici originano dalle cellule principali dei paragangli,

o corpi glomici, localizzati lungo il decorso della branca timpanica del glos-

sofaringeo (nervo di Jacobson) o della branca auricolare del nervo vago

(nervo di Arnold). Questi nervi, dopo aver preso origine dai rispettivi gan-

gli (giugulare e nodoso), decorrono sul versante esterno del basicranio e

quindi penetrano nei rispettivi canalicoli ossei: il nervo di Jacobson nel

canale timpanico che lo porta sul promontorio , il nervo auricolare nel cana-

licolo mastoideo che lo porta al tratto verticale del Falloppio. I paragan-

gliomi giugulari, viceversa, prendono origine dai corpi glomici localizzati

nella parete venosa del bulbo della giugulare.

Di fatto, se pur ben distinguibili teoricamente, nella pratica clinica tale

distinzione non è sempre possibile a causa delle dimensioni assunte dal

tumore e dal superamento del setto ipotimpano-giugulare al momento della

diagnosi; si parla, pertanto, più frequentemente di glomi timpano-giugula-

ri. 

Si presentano usualmente come lesioni singole anche se, non raramente, si

possono avere localizzazioni multiple. E’ stato calcolato, infatti, che nel

30%-40% delle forme familiari e nel 10% delle forme sporadiche si possono

osservare lesioni multicentriche (paraganglioma cervico-cefalico e paragan-

glioma toracico o addominale surrenalico o extrasurrenalico), con compar-

sa sincrona delle lesioni o metacrona, rientrando così in quel gruppo di

tumori definito MEN II (neoplasie endocrine multiple tipo II). 

All’otoscopia è tipico l’aspetto di massa rosso-bluastra retrotimpanica che

occupa i quadranti postero-inferiori della cassa . Spesso l’otoscopia è com-

pletamente negativa mentre l’infiltrazione ossea è segnalata indirettamente

da una ectsia dei vasi cutanei del versante posteroinferiore del condotto

uditivo esterno. E’ possibile che la neoplasia si esteriorizzi a livello del cue

sottoforma di polipo rossastro ricoperto da cute ispessita o più spesso fria-

bile e sanguinante.

Raramente un paraganglioma del temporale può manifestarsi come una

tumefazione in regione sottoparotidea espressione di una componente
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parafaringea retrostiliena. Nelle rarissime forme maligne è descritto come

primo segno la comparsa di adenopatia   cervicale metastatica.

La sintomatologia otoneurologica è varia in relazione alla sede ed alle

dimensioni della neoplasia. 

Nei paragangliomi timpanici l’ipoacusia trasmissiva o più raramente mista e

l’acufene spesso pulsante rappresentano i sintomi d’esordio più frequenti .

Nelle fasi tardive si può manifestare una paresi transitoria (irritativa) o defi-

nitiva (da infiltrazione) del VII n.c.. Otorrea, otorragia,  otalgia e  vertigine

sono sintomi d’esordio più rari.

I paragangliomi giugulari  possono essere clinicamente silenti per anni.

Nella fase precoce i sintomi sono solitamente di tipo otologico : acufene

pulsante , ipoacusia trasmissiva o mista, più raramente paralisi facciale .

Nella fase successiva (di stato), l’ipoacusia diventa solitamente neurosenso-

riale (fino all’anacusia), possono comparire vertigini e si rendono manifesti

i i deficit a carico dei nervi misti. 

Nella fase tardiva compaiono i segni legati all’estensione in fossa posterio-

re, sintomi cerebellari e da compressione del tronco ed è  solitamente pre-

sente una paralisi dei nervi misti per invasione del comparto anteriore del

forame lacero posteriore (IX, X, XI n.c.) e del canale dell’ipoglosso (XII

n.c.). E’ spesso presente un coinvolgimento del simpatico cervicale con sin-

drome di Claude Bernard Horner (Miosi, Ptosi , Enoftalmo). La funzionalità

del nervo facciale (VII n.c.) è compromessa per invasione diretta del cana-

le di Falloppio o attraverso le cellule infra e retrofacciali. L’anacusia soprag-

giunge per invasione diretta della coclea e/o per coinvolgimento dell’VIII°

nervo cranico in fossa cranica posteriore. 

Esistono delle forme paucisintomatiche che si caratterizzano per l’assenza

di sintomi otologici  e la presenza di deficit neurologici isolati o associati.

Come già accennato le modalità di accrescimento ed il comportamento

invasivo dei paragangliomi varia a seconda che si tratti di tessuti molli della

regione cervicale, di osso spugnoso o di osso compatto. Generalmente il

tumore contrae deboli rapporti con i tessuti molli circostanti, dai quali è

spesso facilmente clivabile lungo una sottile pseudocapsula. L’osso spu-

gnoso è invaso direttamente tramite digitazioni tumorali che seguono gli

spazi intertrabecolari, viceversa, l’osso compatto viene eroso e successiva-

mente invaso dal tumore.   

I paragangliomi giugulari crescono all’interno dell’osso temporale seguen-

do tre vie di diffusione principali : il canale del Falloppio, il canale carotico

e  le aree di osso spugnoso (apice della rocca e regione del condilo occipi-

tale).  All’interno del Falloppio la neoplasia cresce tra periostio e perinervio

nelle fasi iniziali, ma alla lunga invade il perinervio  e cresce tra i fasci ner-

vosi dissociandoli ed infiltrandoli. A livello del canale carotico il tumore si
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mantiene per lungo tempo in posizione sovra avventiziale crescendo tra

osso e periostio ma può talvolta aderire tenacemente alla tonaca media, fino

ad infiltrarla. L’obliterazione del lume arterioso è un’evenienza eccezionale.

Viceversa, poiché queste neoplasie originano dalla parete venosa del bulbo

della giugulare esse sono più aggressive nei confronti di questa struttura.

Non è infrequente, infatti, constatare oltre l’infiltrazione della parete, anche

la crescita endoluminale, che può procedere caudalmente all’interno del

lume della giugulare lungo tutto il suo terzo distale.

Anche i paragangliomi timpanici, seppur con una frequenza molto inferio-

re, possono arrivare a coinvolgere il bulbo della giugulare per infiltrazione

del setto osseo ipotimpano-giugulare e comportarsi clinicamente come i

paragangliomi giugulari.

La dura madre rappresenta per lungo tempo una barriera estremamente

resistente alla diffusione neoplastica, ma, con il tempo, anch’essa può esse-

re superata dal tumore, che riprende a crescere con modalità esofitica sul

versante opposto. Gettoni neoplastici possono superare la dura seguendo

le guaine dei nervi cranici. Il parenchima cerebrale risulta raramente infil-

trato ed è spesso possibile una dissezione della neoplasia lungo un piano

sub-aracnoideo.

Il 2-10% dei paragangliomi sono associati ad una secrezione funzionale di

catecolamine (dopamina, epinefrina, norepinefrina), che determina una

sintomatologia caratterizzata da crisi ipertensive, tachicardia, cefalea, rush

cutanei ed ipersudorazione. In tali casi andranno eseguiti dosaggi selettivi

delle catecolamine venose e la presenza di un feocromocitoma associato

andrà sempre ricercata. Sono descritti casi in letteratura di paragangliomi

secernenti serotonina responsabili di una sindrome da carcinoide caratte-

rizzata da diarrea, cefalea, arrossamento, ipertensione arteriosa.

CLASSIFICAZIONE

Le classificazioni di Glasscock-Jackson e di Fisch sono quelle più diffusa-

mente usate in letteratura. In particolare la classificazione di Fisch, basata

sull’estensione del tumore e sul coinvolgimento di strutture anatomiche

contigue alla sede di origine, rappresenta quella che meglio si adatta alla

scelta della tecnica chirurgica adeguata per la rimozione completa della

neoformazione ed appare essere strettamente correlata alla sua morbilità e

mortalità.
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Classificazione dei tumori glomici del temporale sec. Fish

TIPO A Tumore limitato all’orecchio medio (glomo timpanico)

TIPO B Tumore limitato all’area timpanomastoidea senza coinvolgimento del

comparto infralabirintico

TIPO C Tumore che coinvolge il compartimento infralabirintico dell’osso tem-

porale estendendosi all’apice petroso

C 1 Tumore con limitato coinvolgimento della porzione verticale del

canale carotideo

C 2 Tumore che invade la porzione verticale del canale carotideo

C 3 Tumore che invade la porzione orizzontale del canale carotideo

C 4 Tumore che invade tutta la carotide interna intrapetrosa dal forame

lacero al seno cavernoso

TIPO D Tumore con estensione intracranica 

TIPO De Tumore extradurale: De1 inferiore a 2 cm., De2 maggiore di 2 cm. di

diametro

TIPO Di Tumore intradurale: Di1 inferiore a 2 cm., Di2 maggiore di 2 cm. di

diametro, Di3 tumore in operabile

DIAGNOSI

La lenta crescita tumorale, il decorso clinico subdolo ed aspecifico rendono

la diagnosi dei paragangliomi non sempre facile ed immediata. L’obiettività

clinica e la sintomatologia vengono supportate e confermate da esami stru-

mentali ed indagini radiologiche.

L’audiometria è spesso l’esame di partenza del processo diagnostico stru-

mentale dei paragangliomi timpanici e giugulari. Tipico dei tumori timpani-

ci è l’ipoacusia trasmissiva per il contatto che il tumore può assumere con

la catena ossiculare. In caso di erosione ossea della capsula labirintica, l’e-

same audiometrico può dimostrare un’ipoacusia di tipo percettivo o misto.

Ipoacusia neurosensoriale di entità variabile sino all’anacusia può derivare

sia da una labirintosi per erosione labirintica sia da  compressione diretta

dell’VIII in fossa posteriore.

IMAGING

Le moderne tecniche chirurgiche e neuroradiologiche di cura e controllo di

queste neoplasie fondano i loro incoraggianti  risultati sulle capacità dia-

gnostiche garantite dall’utilizzo combinato delle diverse metodiche radiolo-

giche disponibili : TC ad alta risoluzione , RM , angioRM, Angiografia selet-

tiva e superselettiva tradizionale ed a sottrazione d’immagine con test dina-
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mici, scintigrafia e PET. Lo studio neuroradiologico così ottenuto non rive-

ste più solo la funzione di individuare, differenziare e stadiare la lesione ma

anche e soprattutto quello di evidenziare con la massima accuratezza pos-

sibile  le problematiche inerenti alla sua eradicazione in relazione ai possi-

bili approcci e di quantificare l’entità dei possibili deficit neurologici residui.

Ciò consente di personalizzare l’approccio  alla malattia, nell’ottica di un

rapporto costo beneficio ottimale per il paziente.

Gli obiettivi della diagnostica di queste lesioni  possono essere così rias-

sunti: 1) diagnosi di sede, natura ed estensione del tumore; 2) ricerca di

lesioni sincrone; 3) valutazione del circolo collaterale intracranico e dell’in-

teressamento dell’ICA; 4) valutazione dell’estensione intracranica/intradura-

le.

Le metodiche diagnostiche principali sono la tomografia computerizzata e

la risonanza magnetica. 

Studio TC: Lo studio TC deve essere eseguito con scansioni di spessore non

superiore al millimetro, ricostruite con algoritmo ad elevatissima risoluzio-

ne spaziale, sia in proiezione assiale che coronale. Non si ritiene necessaria

la ripetizione delle scansioni TC dopo m.d.c., poiché la RM è sicuramente

superiore nel dimostrare le componenti molli. La finalità dello studio TC è

pertanto volta esclusivamente alla dimostrazione delle alterazioni struttura-

li ossee nei confronti delle quali esso  continua a dimostrare una netta supe-

riorità rispetto alla RM. 

Nelle forme timpaniche è possibile visualizzare una massa isodensa a livel-

lo del promontorio con possibile erosione della catena ossiculare ed esten-

sione posterosuperiore verso l’antro e la mastoide, anterosuperiore verso la

regione tubarica od inferiore verso l’ipotimpano. La scomparsa del setto

ipotimpano-giugulare caratterizza le forme giugulari e va pertanto sistema-

ticamente evidenziata .

Altre immagini caratteristiche comprendono: lisi del forame giugulare a

contorni irregolari con erosione della spina, lisi dell’osso timpanico , del

blocco labirintico e delle pareti del canale carotico, scomparsa della cellu-

larità dell’apice della rocca, lisi della parete posteriore della rocca per diffu-

sione verso la fossa posteriore, erosione del comparto infralabirintico e del

canale dell’ipoglosso.

La massa tumorale si presenta isodensa con possibili calcificazioni intrapa-

renchimali e viene fortemente potenziata dall’iniezione del contrasto con

diffusione per lo più eterogenea.

Studio RM: La risonanza magnetica riveste un ruolo essenziale ed è supe-

riore alla TC nella definizione dell’esatta estensione tumorale e delle rela-

zioni del tumore con vasi, nervi, dura  e parenchima cerebrale. Essa è par-

ticolarmente utile nel definire l’invasione durale. Lo studio di RM deve esse-
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re condotto mediante sezioni sottili (non oltre 3 mm) in proiezione assiale,

coronale e sagittale, con sequenze pesate in T1 e T2; dopo introduzione

endovenosa di m.d.c. si ripetono ambedue i piani con le sequenze a TR

corto. I rilievi RM nel caso di chemodectoma puramente timpanico  sono

costituiti dalla presenza di una massa tondeggiante a base d’impianto sul

promontorio della coclea; il setto ipotimpano-giugulare ed il pavimento

della fossa cranica media sono solitamente integri, se erosi bisogna suppor-

re la presenza di un chemodectoma giugulo-timpanico. Le lesioni di picco-

le dimensioni occupano l’orecchio medio e raggiungono la membrana tim-

panica, tendono crescendo ad invadere il recesso ipotimpanico.

L’estensione verso il recesso tubarico provoca solitamente ristagno mucoso

timpano-mastoideo con susseguenti alterazioni otitiche. Le caratteristiche di

segnale sono di iperintensità nelle sequenze a TR lungo, isointensità nel TR

corto, rilevante enhancement. Nel caso di paraganglioma giugulare o giu-

gulo-timpanico, si hanno più facilmente alterazioni emorragiche intratumo-

rali, legate alle maggiori dimensioni della neoplasia, che determinano

segnale misto nelle sequenze a TR corto (“a sale e pepe”). La sede di svi-

luppo è costituita dalla porzione laterale del forame giugulare, con erosio-

ne ed assottigliamentodelle sue pareti.  La velocità di flusso ematico genera

inoltre artefatti da “flow-void”. La captazione di gadolinio è spesso intensa

ed eterogenea . La componente intracranica della massa può presentarsi

come una convessità regolare a larga base d’impianto similmente ad un

meningioma oppure come un gettone neoplastico che di solito testimonia

un superamento durale in corrispondenza dell’emergenza di un vaso o di

un nervo.

L’angio RM consente una precisa valutazione delle afferenze arteriose

anche di piccolo calibro e può sostituire l’angiografia tradizionale nella defi-

nizione dei distretti arteriosi coinvolti.

Studio angiografico: L’esame angiografico riveste una particolare impor-

tanza non tanto per la diagnosi di natura ed estensione, ove è stata ampia-

mente sostituita da TC ed RM,  quanto per la programmazione terapeutica.

Esso consente infatti : 1) la definizione dei vasi afferenti; 2) la definizione

del coinvolgimento dell’asse carotideo; 3) lo studio della tolleranza all’oc-

clusione dell’ICA; 4) l’embolizzazione .

1) La maggior parte dei tumori glomici timpano-giugulari e la quasi totalità

di quelli timpanici presentino afferenze unicamente dal distretto della caro-

tide esterna. I vasi afferenti derivano in questo caso quasi sempre dalla

faringea ascendente, dalla occipitale , dall’auricolare posteriore e dalla

mascellare interna  attraverso le arterie meningea media e timpanica  ante-

riore. I tumori glomici  con estensione petrosa o intracranica ricevono spes-

so apporto ematico anche dai distretti vertebrale e della carotide interna. 
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2) Nei tumori che coinvolgono l’asse della carotide interna è necessario

identificare quelli che lambiscono o circondano il canale carotico senza

prendere contatti diretti con esso , di solito vascolarizzati dai rami intrape-

trosi dell’ICA, e distinguerli da quelli che infiltrano le pareti del vaso.

3) Quando il tumore ha significativi contatti con l’asse dell’ICA è necessario

eseguire un test di tolleranza all’occlusione. In seguito alla legatura dell’ICA

è lecito attendersi non meno del 30 % di fatti ischemici di cui , secondo

Nishioka, il 79 % entro 48 ore, ed il 21% nei 5 giorni successivi. Le compli-

canze immediate sono da attribuirsi alla riduzione del flusso ematico sotto

la soglia di ischemia, mentre le complicanze tardive possono derivare sia

dall’ipoperfusione che da fatti tromboembolici relativi allo sposizionamen-

to del materiale occludente (oggi meno frequente grazie all’uso di spirali) ,

a trombi formatisi in prossimità del moncone legato oppure alla formazio-

ne di aneurismi nel circolo di compenso. Lo studio deve  essere eseguito

anche in regime di ipotensione per simulare le condizioni intraoperatorie e

per verificare l’adattabilità del compenso ad un regime pressorio ridotto . La

valutazione delle condizioni neurologiche del paziente nei minuti successi-

vi all’occlusione fornisce immediatamente una valutazione sulla possibilità

di escludere il vaso ma i dati relativi al valore predittivo di tale metodica

risultano piuttosto contrastanti. Allo stesso modo non appaiono indici affi-

dabili la visualizzazione della perfusione emisferica dopo iniezione contro-

laterale attraverso la comunicante anteriore nè la presenza di un rapido ed

efficace ritorno venoso controlaterale. Sono tutt’oggi oggetto di  studio

diverse metodiche di valutazione della perfusione cerebrale allo scopo di

rendere più sensibile il test : studio EEG ed ossimetria giugulare , doppler

transcranico, PET, SPECT e Xenon TC. Il valore predittivo positivo di queste

metodiche non sembra superare tuttavia l’80-85% per la concomitanza di

numerose variabili di difficile controllo.

TRATTAMENTO ENDOVASCOLARE DI EMBOLIZZAZIONE 

PREOPERATORIA

(Dott. L . Caverni)

E’ attualmente utilizzato nella quasi totalità dei protocolli chirurgici nei

tumori di classe C e superiore. Ove opportunamente condotto esso riduce

considerevolmente il sanguinamento intraoperatorio e sembra correlato ad

una minore incidenza di complicanze emorragiche postoperatorie. E’ pos-

sibile embolizzare direttamente i vasi afferenti al tumore dal circolo della

carotide esterna. I vasi di pertinenza della carotide interna e del circolo ver-
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tebrale possono essere anch’essi embolizzati mediante tecnica iperselettiva

quando il calibro ne consente l’incannulazione.

L’incidenza di complicanze varia in letteratura dal 2 al 9% e riconosce diver-

se cause: migrazione del materiale di occlusione, spasmo arterioso, distac-

co di placche ateromasiche , apertura di anastomosi tra i sistemi carotideo

esterno ed interno.

Preliminari

Questi trattamenti devono essere eseguiti da operatori con comprovata

esperienza di manovre interventistiche endovascolari condotte in sede cere-

brovascolare. E’ indispensabile una conoscenza approfondita dell’anatomia

vascolare del distretto in esame e dei protocolli di studio necessari al map-

paggio vascolare pre-procedurale ed ai controlli finali. Il riconoscimento

delle varie anastomosi pericolose, sia già presenti al mappaggio iniziale sia

generatesi in seguito alla modifica delle condizioni emodinamiche intrapro-

cedurali è da ritenersi assolutamente fondamentale al fine di evitare com-

plicanze gravi e talora letali. E’ necessaria inoltre una solida esperienza nel

fronteggiare imprevisti quali trombosi indesiderate di strutture arteriose,

perforazioni vascolari, perdita nel letto vasale di segmenti di strumentario.

Finalità della procedura:

1. Ottenere la maggior emostasi intraoperatoria

2. Ridurre l’evenienza di ricorrere ad emotrasfusioni

3. Ridurre la durata dell’intervento chirurgico

4. Ridurre la morbilità legata all’intervento

5. Offrire al chirurgo un campo operatorio pulito e più agevolmente con-

trollabile

6. Permettere pertanto una exeresi tumorale più precisa e radicale.

Per i motivi sopra enunciati l’embolizzazione preoperatoria si ritiene ormai

premessa indispensabile all’atto chirurgico.Se la procedura intervenzionale

sicuramente è di vantaggio per il paziente e per la chirurgia, bisogna tene-

re comunque in debito conto che:

1. La procedura interventistica è di lunga durata (non di rado oltre le 3 ore,

talora fino a 5)

2. Comporta lunghi tempi di scopia, sia per il paziente sia per il radiologo

3. Deve essere eseguita in anestesia generale, con inevitabile danno bio-

logico che si somma a quello del successivo intervento chirurgico con

relativa ulteriore anestesia

4. Si tratta di pro c e d u re altamente invasive e pertanto non scevre da rischio

5. I loro costi biologici ed economici non sono bassi.

Tale procedura, pertanto, va considerata come parte integrante dell’inter-

vento chirurgico.
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L’embolizzazione ha valore assolutamente temporaneo: minore è l’interval-

lo fra di essa e l’intervento, maggiori le garanzie di emostasi efficace.

Sempre per questo motivo è opportuno evitare qualsiasi farmaco anticoa-

gulante od antiaggregante dopo la procedura.

Nella nostra esperienza i migliori risultati si ottengono quando, fra emboliz-

zazione ed intervento non si superano le 72 ore.

Strumentazione

Indispensabile la disponibilità di un moderno angiografo digitale a matrice

1024 x 1024, dotato di possibilità di “Road Map” e scopia sottratta.

Altrettanto indispensabile la presenza di cateteri e guide angiografiche di

varie dimensioni e curvature, cateteri portanti e microcateteri di vario tipo.

Tutti gli agenti embolizzanti necessari (soprattutto Polivinilalcol da 150-250

micron, Gelfoam e spirali metalliche).

Sacche di soluzione fisiologica a “pressione”.

Irrinunciabile un armamentario con cateteri di “salvataggio” per poter recu-

perare segmenti di guida e di catetere dalle strutture vascolari. Infine, micro-

cateteri per poter procedere a trattamenti fibrinolitici intra arteria.

La possibile evenienza di crisi ipertensive da rilascio di catecolamine dal tes-

suto tumorale deve essere fronteggiata con la pronta disponibilità di fento-

lamina (da 2 a 5 mg endovena, al bisogno).

E’ altamente desiderabile che il radiologo sia assistito da un collega in “trai-

ning” od almeno da personale infermieristico con comprovata familiarità

con dette procedure. E’ comprovato da tempo che l’anestesia generale con-

corre sicuramente a ridurre possibili complicanze, minimizza l’evenienza di

spasmi dei rami della carotide esterna e permette al radiologo di operare in

condizioni ambientali ottimali.

Procedura

Controindicazioni assolute:

• Afferenze arteriose tumorali che comportano un rischio di complicanze

inaccettabile.

Controindicazioni relative:

• Comprovata allergia al mezzo di contrasto (necessaria opportuna pre-

medicazione)

• Insufficienza renale

• Alterazioni della coagulazione

Assolutamente indispensabili:

• Tutte le precedenti indagini di “imaging”

• Azotemia, glicemia, creatininemia, PT e PTT

• Cateterizzazione vescicale
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• Valido accesso venoso

• Monitoraggio costante di PA, PO2 e frequenza cardiaca

Il mappaggio angiografico pre procedurale prevede lo studio bilaterale in 2

proiezioni di carotide comune, interna e di tutti i rami della carotide ester-

na, in selettiva.

La nostra strategia consiste, ove possibile, di embolizzare superselettiva-

mente dapprima le afferenze dei compartimenti neoplastici di dimensioni

più contenute, lasciando per ultimi i contingenti maggiori, al fine di ridurre

la possibilità di rivascolarizzazioni indesiderate. Il microcateterismo del

vaso da trattare non deve mai essere “occlusale”, per poter adeguatamente

sfruttare la “vis a tergo” emodinamica. In alcune condizioni non è prudente

eccedere per ottenere la totale esclusione del compartimento: si espone il

paziente ad embolizzazioni indesiderate da reflusso di materiale.

Anastomosi pericolose possono essere dominate con l’occlusione tempora-

nea del vaso parente mediante palloni non distaccabili, collocati immedia-

tamente dopo l’origine dell’afferenza tumorale. Le dimensioni delle parti-

celle di Polivinilalcol sono suggerite dalla necessità di salvaguardare i vasa

nervorum da embolizzazioni indesiderate: riteniamo ottimali quelle conte-

nute fra 150 e 250 micron. Per lo stesso motivo, e per l’oggettiva difficoltà

di gestione, preferiamo evitare l’uso di colle ciano acriliche. Non di rado,

soprattutto in neoplasie di cospicue dimensioni, si devono fronteggiare

shunt di calibro rilevante: in questi contesti risultano molto utili spirali

metalliche e l’uso di particelle di Gelfoam. Non bisogna comunque dimen-

ticare che il Gelfoam è più rapidamente riassorbibile del polivinilalcol.

TERAPIA

Mentre la gestione dei paragangliomi di classe A-B è fondamentalmente chi-

rurgica , per i glomi di classe C il trattamento è molto più controverso. 

Non esistono attualmente studi clinici sufficientemente completi che con-

sentano di valutare i criteri di scelta elettiva tra trattamento chirurgico e trat-

tamento radiante o viceversa. La maggior parte delle casistiche presenti in

letteratura sono poco numerose e difficilmente comparabili in termini di

classificazione, modalità di trattamento, valutazione dei risultati. In genera-

le è possibile affermare che gli studi sulla terapia chirurgica propongono

buoni risultati in termini di eradicazione della malattia a breve-medio ter-

mine, ma lasciano aperti i problemi inerenti alla valutazione delle recidive

a lunga distanza ed alla quantificazione  dei deficit neurologici post-inter-

vento.

Le casistiche radioterapiche più recenti mostrano viceversa un buon risulta-

to in termine di morbilità  relativa al trattamento, ma non sembrano chiari-

re il problema del controllo a lungo termine di questi tumori e della valuta-
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zione della effettiva efficacia del trattamento in termini di assenza di cresci-

ta/regressione e controllo della malattia.

In generale è possibile affermare che la scelta del trattamento più adeguato

va effettuata caso per caso nel singolo paziente dopo una valutazione com-

plessiva che deve tenere conto di:

- età, condizioni generali ed aspettativa di vita.

- sede e dimensione del tumore.

- presenza di deficit nervosi e, quando presenti, se compensati o no.

- pregressi trattamenti 

- tipo di intervento chirurgico necessario / tipo di RT necessaria

TRATTAMENTO CHIRURGICO DEI TUMORI GLOMICI DI CLASSE A-B

Tecnica chirurgica

Nei piccoli tumori a sede prettamente mesotimpanica è possibile un

approccio endoaurale per via trans-meatale o retroauricolare a seconda

delle dimensioni del condotto uditivo esterno. Si procede alla elevazione di

lembo timpanomeatale, alla calibrazione del condotto ove necessario per

dominare tutti i margini della lesione. Il coinvolgimento più o meno esteso

della catena ossiculare risulta fondamentale per la scelta di una chirurgia

funzionale conservativa. Nella maggior parte dei casi essa non risulta coin-

volta e può essere conservata integra. Il tumore così esposto viene rimosso

mediante coagulazione delle afferenze vascolari con pinza bipolare e dis-

tacco per via smussa dall’osso circostante. 

I tumori glomici timpanici con estensione al mesotimpano posteriore  (seno

timpanico, seno  facciale) e all’ipotimpano vengono asportati in antroma-

stoidectomia radicale con conservazione della pars tensa, ricostituzione di

una microcassa e conservazione della catena (se possibile) o  ricostruzione

ossiculare immediata. L’asportazione di tutta la parete posteriore del con-

dotto uditivo esterno e dell’osso timpanico al davanti del tratto verticale del

VII, dal secondo ginocchio al forame stilomastoideo, permette una comple-

ta esposizione sia del mesotimpano posteriore che dell’ipotimpano. 

Nei glomi di classe B il tumore si estende dal mesotimpano posteriore alla

mastoide attraverso la cellularità infra e retrofacciale.  In questo caso si ese-

gue una rimozione dell’osso sottostante il tratto verticale del VII (ipotimpa-

notomia infra-facciale), fra il canale semicircolare laterale ed il bulbo della

giugulare, senza o con minima mobilizzazione del nervo.  Si procede quin-

di alla chiusura della tuba, alla obliterazione della cavità con grasso addo-

minale ed alla sutura del condotto uditivo esterno.

Laddove intraoperativamente si riscontri una marcata estensione tumorale
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ipotimpanica e verso la regione del golfo della giugulare è consigliabile il

passaggio ad un approccio cranio-cervicale (giugulopetrosectomia), che

consenta il controllo nel collo delle strutture neurovascolari.

TRATTAMENTO CHIRURGICO DEI TUMORI GLOMICI DI CLASSE C-D

Giugulopetrosectomia conservativa (Approccio trans-temporale)

Questo approccio consente la preservazione della normale anatomia del-

l’orecchio esterno e medio ed è indicata per il trattamento di piccoli tumori

con localizzazione limitata al forame giugulare ed all’area infralabirintica

con minimo interessamento della carotide interna all’ingresso nel forame

carotico (Classe C1). Un’ incisione posteriore praticata a 6 cm dal solco

retroauricolare ed estesa inferiormente e superiormente espone la regione

cervicale e l’osso temporale.

Il settimo, nono, decimo, undicesimo e dodicesimo nervo cranico vengono

identificati nel collo ed isolati fino alla base cranica. Si identificano i vasi cer-

vicali principali. Il decorso del nervo facciale extrapetroso viene isolato fino

alla biforcazione principale. La vena giugulare interna viene legata e sezio-

nata per ottenere il controllo distale del vaso. Viene  praticata un’ampia

mastoidectomia completa con conservazione della parete posteriore del

condotto . Il seno laterale viene scoperto, dal seno traverso fino al bulbo

giugulare e quindi aperto e obliterato con Surgicel per ottenere il controllo

prossimale del sanguinamento venoso. 

Il nervo facciale viene identificato fino all’emergenza dal forame stiloma-

stoideo. La completa scheletrizzazione del nervo sarà ottenuta mediante

un’ampia timpanotomia ed ipotimpanotomia posteriore con rimozione

della celluarità re t rofacciale. La completa scheletrizzazione del tratto

mastoideo del VII in continuità con il tratto intraparotideo  consente  la dis-

locazione anteriore del nervo per circa 1-2 cm al di sopra della parete poste-

ro inferiore del condotto uditivo osseo. La fresatura dell’osso timpanico

inferiore consentirà l’accesso alla regione ipotimpanica esponendo sia il

bulbo della giugulare che la porzione infratubarica della carotide interna.

Quindi con l’isolamento della giugulare interna e del seno laterale la neo-

plasia può essere asportata dalla base cranica e dai nervi cranici. Quando

possibile, la parete mediale del bulbo giugulare viene lasciato integro per

evitare lesioni ai nervi cranici all’emergenza dal forame giugulare.

Approccio infratemporale

Quando il tumore si estende anteriormente oltre il forame giugulare nella

rocca petrosa ed è necessaria l’esposizione distale della carotide intrapetro-
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sa la procedura chirurgica deve essere estesa. Un insieme di tecniche, messe

a punto da Fisch, suddivise in 3 tipologie (Tipo A-B-C) prevedono il sacrifi-

cio dell’orecchio medio ed esterno, ma consentono l’accesso all’area infra-

labirintica, all’apice della rocca ed attraverso la fossa infratemporale, all’in-

tera porzione intrapetrosa della carotide interna, al clivus ed al seno caver-

noso sino ad arrivare alla perete laterale del rinofaringe (Via C). Sono indi-

cate nei tumori glomici di classe C1-C3. 

La base cranica petro-occipitale, il collo, e la fossa infratemporale vengono

raggiunte mediante una incisione retro-auricolo-cervicale a C con confezio-

namento di un lembo di cute a base anteriore. Il condotto uditivo esterno

viene sezionato e suturato. Entrambe le branche temporozigomatica e cer-

vicofacciale del VII n.c. vengono isolate per ottenere una mobilizzazione

sufficiente dalla parotide per la trasposizione anterosuperiore. La cute del

condotto uditivo esterno, la membrana timpanica e la catena ossiculare

vengono rimosse,  viene quindi eseguita una mastoidectomia radicale. Il

seno laterale, la dura della fossa cranica media, ed il nervo facciale vengo-

no identificati.

Il seno laterale viene scoperto. Dopo legatura della giugulare interna a livel-

lo cervicale, il vaso viene aperto e obliterato. L’esposizione della carotide

interna intrapetrosa richiede la dislocazione anteriore del ramo ascendente

della mandibola ed il rerouting anterosuperiore del facciale. Una volta che

il facciale è stato mobilizzato lateralmente al ganglio genicolato e la branca

ascendente  della mandibola è stata dislocata anteriormente ed ivi mante-

nuta dal retrattore della fossa infratemporale di Fisch, si procede all’esposi-

zione della glenoide e della fossa infratemporale posteriore.  La rimozione

della parete posteriore della fossa glenoidea e della porzione ossea della

tuba espongono la porzione verticale della carotide intrapetrosa ed il polo

anteriore del tumore.

La petrosectomia subtotale consente di controllare il polo superiore della

neoplasia permettendo la sua resezione dall’osso spugnoso dell’apice della

rocca e dalla parete della carotide intrapetrosa (via infratemporale tipo A).

Tumori estesi all’apice della rocca, al foro lacero, al seno cavernoso ed al

clivus necessitano di approcci più ampi. L’exeresi di tali neoplasie richiede

la conversione della via infratemporale dal tipo A al tipo B o C. Tali proce-

dure necessitano una modifica  nella gestione del nervo facciale, che deve

essere dislocato da anteriormente ad inferiormente onde poter esporre la

fossa infratemporale. La resezione temporanea della porzione posteriore

dell’arco zigomatico e lo spostamento inferiore del muscolo temporale e del

condilo mandibolare mediante il retrattore di Fisch permette di dominare

l’intera fossa infratemporale. La dura della fossa cranica media viene sche-

letizzata per esporre il forame spinoso ed ovale. L’arteria meningea media e
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la biforcazione mandibolare del trigemino vengono coagulate e sezionate.

La porzione più mediale della Tuba di Eustachio può essere resecata per

esporre il tratto orizzontale della carotide (via infratemporale tipo B). La

rimozione del processo pterigoideo consente la completa esposizione del

foro lacero e della parete laterale del seno cavernoso (via infratemporale

tipo C).

La perfetta esposizione della porzione orizzontale della carotide consente di

resecare il tumore dal pavimento della dura della fossa cranica media, dal-

l’apice della rocca, dal clivus e dal seno cavernoso che è raramente infiltra-

to. Combinando questi estesi approcci infratemporali con la via transco-

cleare, è possibile il completo accesso alla base cranica laterale e l’asporta-

zione di tutte le estensioni anteromediali e intracraniche della neoplasia.

Una  estensione intracranica del tumore nello spazio subaracnoideo è

comune e può essere accuratamente visualizzata dalla RM. Tale evenienza

si verifica generalmente nella fossa cranica posteriore direttamente attraver-

so la dura o attraverso i nervi cranici a livello della pars nervosa del forame

giugulare. La resezione in un unico tempo dei tumori glomici ad infiltrazio-

ne durale è complicata da problemi di ricostruzione  dei difetti durali e di

trattamento delle fistole liquorali, che sono più complesse e problematiche

in questi casi che in altre procedure sulla base cranica. Quando l’estensio-

ne intracranica è limitata, il difetto durale risultante è piccolo. In questi casi

la resezione in un solo tempo dovrebbe essere considerata sicura. Per gradi

maggiori di estensione intracranica,  specialmente quando l’approccio

transcocleare e translabirintico sono indicati, è preferibile lasciare in sede

l’estensione intradurale. La successiva rimozione di residui neoplastici intra-

cranici attraverso la fossa cranica posteriore è raramente un problema poi-

ché la neoplasia devascolarizzata si asporta facilmente dall’encefalo.

Approccio petro-occipitale

Consiste fondamentalmente in un allargamento posteriore della giugulope-

trosectomia indicato per la rimozione della estensione intracranica intradu-

rale del tumore (Classe D).

Viene praticata una craniotomia petro-occipitale di circa 4-5 cm  posterior-

mente al seno laterale precedentemente legato. I limiti della rimozione

ossea sono : superiormente il seno traverso, inferiormente il forame magno.

L’incisione durale, la deliquorazione della cisterna magna e la retrazione

dell’emisfero cerebellare consentono l’accesso alla regione del forame giu-

gulare ed all’emergenza dei nervi misti dal tronco.

L’estensione intracranica del tumore viene clivata  dal pacchetto acustico-

facciale e dal parenchima cerebrale, la dura infiltrata viene resecata. Anche

in caso di paralisi preoperatoria dei nervi misti è consigliabile conservare la
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loro componente intradurale  che fornisce alcune connessioni per lo più di

natura sensitiva estremamente utili nelle fasi di compenso post-operatorie.

CASISTICA OPERATORIA ORL LEGNANO

Materiali e metodi:  Dal gennaio 1992 all’ottobre 2000 sono stati diagno-

sticai presso questa U.O. 52 tumori glomici del temporale di cui 10 di clas-

se A-B e 42 di classe C (Secondo Fish).

Dei pazienti con tumore di classe A-B , 2 erano già stati sottoposti a prece-

denti trattamenti chirurgici. Dei pazienti con lesini di casse C , 3 erano già

stati operati. Nessun paziente era stato precedentemente irradiato. 

Otto pazienti presentavano lesioni multicentriche  sincrone; tra questi , 4

pazienti presentavano una distribuzione familiare della malattia. La combi-

nazone più comune è stata riscontrata con i glomi carotidei. In 3 pazienti

erano presenti lesioni temporali bilaterali. All’otoscpia 37 pazienti presenta-

vano una massa ipervascolarizzata infiltrante dell’osso temporale documen-

tata da un’anomala iniezione dei vasi

della parete posteroinferiore del condot-

to. Il sintomo più frequente era l’acufe-

ne pulsante, seguito da ipoacusia, otor-

rea mucopurulenta ed otorrea, otalgia e

vertigini. Trentanove pazienti non pre-

sentavano deficit preoperatori dei nervi

cranici. Nei restanti casi i deficit riguar-

davano in ordine di frequenza il nn cra-

nico VIII. , X, IX, XII, VII ed XI.

Raucedine e disfagia erano presenti rispettivamente in 5 e 2 pazienti. La

funzionalità del facciale era normale preoperatoriamente in 47 pazienti

mentre 5 presentavano ipostenia facciale. Un paziente presentava un tumo-

re catecolamino-secernente. Tutti i pazienti sono stati sottoposti ad una

valutazione neuro r a d i o l o g i c a

dettagliata mediante TC ad alta

risoluzione , RM con gadolinio,

angiografia convenzionale o

selettiva a sottrazione digitale.

L’embolizzazone perm a n e n t e

della carotide interna è stata

eseguita in 5 pz con tumori

glomici di classe C3-C4 o quan-

do l’angiografia documentava

una stretta relazione del tumo-

re con il tratto orizzontale
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CLASSE DI T N° PAZIENTI

A 4

B 6

C1 16

C2 17

C3 6

C4 3

D 12

Deficit nervo cranico N° N° pazienti

V 0

VI 1

VII 5

VIII 9

IX 7

X 8

XI 6

XII 3

Nessuno 39



dell’ICA, il seno cavernoso e un afflusso significativo di sangue dalle bran-

che petrose o cavernose dell’ICA. In un caso è stato necessario chiudere sia

la carotide che la vertebrale. Nessuno dei 5 pazienti ha presentato deficit

neurologici in relazione a tali procedure. Tutti i pazienti portatori di lesioni

di classe C o superiore sono stati sottoposti ad embolizzazione preoperato-

ria con particelle di polivinile , dura liofilizzata o colla istoacrilica. La radio-

terapia esterna è stata impiegata in 2 pazienti anziani ed in un paziente che

ha rifiutato la chirurgia. In due casi di età superiore agli 80 anni non è stato

indicato alcun trattamento. 

Trattamento chirurgico:I 4 pazienti con glomo timpanico di classe A

sono stati sottoposti ad exeresi per via transcanalare. Nei 6 casi di glomo

timpanico di classe B è stata praticata una  timpanomastoidectomia radica-

le con abbattimento della parete posteriore del condotto .  

Nei tumori glomici timpano-giugulari (classe C ) le tecniche adottate sono

state : giugulopetrosectomia conservativa  con preservazione anatomica

dell’orecchio medio ed esterno in 4 pazienti; approccio per via infratempo-

rale tipo A di Fish in 28 pazienti; approccio per via infratemporale tipo A-B

di Fish in 5 pazienti.

In 8 pazienti con estensione intracranica D1 è stata praticata una exeresi in

un solo tempo. Dei 4 pazienti con estensione intracranica D2 , 2 sono stati

sottoposti a rimozione stadiata  mediante via petro-occipitale-trans-sigmoi-

dea.

Risultati – Classe A eB: Nei 4 glomi timpanici di classe A la catena è risul-

tata integra in 3 casi mentre in un paziente è stata necessaria la ricostruzio-

ne con incudine autologa rimodellata. In tutti i casi l’udito è risultato con-

servato. Nei 6 tumori di classe B non è stata effettuata alcuna ricostruzione

in 2 casi. In tutti gli altri l’udito è stato mantenuto entro i 35 db dalla norma.

La percentuale di exeresi radicale è stata del 100%. Non si sono verificate

complicanze di rilievo. A tutt’oggi non sono state osservate recidive (Follow

up medio 7,5 aa).

Risultati – Classe C : La percentuale di asportazione radicale è stata del

100% in 13 tumori C1 e 16 tumori C2, dell’ 80% in 4 C3 e 2 C4, dell’84% nei

10 tumori di classe D. La percentuale complessiva di exeresi radicale è stata

del 96%. Nessuno dei tumori asportati in maniera radicale è recidivato

(Follow up medio : 5,2 anni). Nessuno dei pazienti con asportazione incom-

pleta ha eseguito Rt post-operatoria.  

Nei tumori di classe C sono state prese in considerazione le complicanze a

carico del VII n.c. e dei nervi misti. Dei 37 pazienti operati, il nervo faccia-
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le è stato lasciato in sede e preservato in 4 casi, infiltrato dal tumore e quin-

di sezionato deliberatamente in 6 casi, sezionato accidentalmente dopo la

rimozione del tumore in 2 casi, trasposto definitivamente in 25 casi. La per-

centuale complessiva di preservazione anatomica del VII n.c. è stata

dell’80% (29 pz.). Un graft di nervo surale è stato interposto in 6 casi, men-

tre in due casi di paralisi inveterata non è stata effettuaua alcuna ricostru-

zione. La funzionalità del VII n.c. ad 1 anno dall’intervento è stata valutata

in accordo alla scala House Brackmann: grado I in 7 pz. (18%); grado I o II

in 19 pz (51%); grado III o migliore  in 31 pz (84%). 

Gestione intraoperatoria del VII n. c. in 37 glomi di classe C

Management del VIIn.c. N° pazienti

Lasciato in sede 4 (10%)

Interrotto dal tumore 6 (15%)

Interrotto dopo rimozione del tumore 2 (5%)

Permanentemente trasposto 25 (70%)

Il nono e decimo n.c. sono stati preservati anatomicamente rispettivamente

in 18  (48%) e 13 (51%) pz.. La funzionalità di questi nervi  era assente pre-

operatoriamente nel 20 % dei casi mentre è andata persa dopo l’intervento

nel 50% dei casi. La maggior parte dei pazienti con tali deficit riferiva un

certo grado di disfagia e raucedine , da nessuno però giudicato invalidante.

In questi casi viene lasciato un piccolo sondino naso-gastrico per 10-12

giorni  per permettere un iniziale compenso. Quando i sintomi persistono

viene praticata una iniezione  paracordale di pasta di Teflon (12 casi).

Nessun paziente ha presentato da polmoniti recidivanti . L’89 % dei pazien-

ti è stato dimesso entro 15 giorni dall’intervento.
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Risultati postoperatori a carico del VII n.c.

Grado Lasciato in sede Trasposto Anastomizzato Paralisi

House- N° (%) N° (%) N° (%) inveterata

Brackmann N° (%)

I 4 (100%) 3 (12%) 0 0

II 0 12 (48%) 0 0

III 0 8 (32%) 4 (66%) 0

IV 0 1 (4%) 2 (33%) 0

V 0 1 (4%) 0 0

VI 0 0 0 2 (100%)

Preservazione anatomica dei nervi cranici vs dimensioni di T in 37

glomi timpano-giugulari

Classe di T N° pz VII n.c. VIII n.c. IX n.c. X n.c.

N° (%) N° (%) N° (%) N° (%)

C1 13 12 (92%) 11 (85%) 10 (77%) 11 (85%)

C2 16 12 (75%) 7 (44%) 3 (20%) 7 (45%)

C3 5 3 (60%) 0 0 0

C4 3 2 (70%) 0 0 0

Tot. 37 (88%) 29 (80%) 18 (50%) 13 (35%) 18 (42%)

Complicanze:   Nella nostra casistica non si sono verificate fistole liquora-

li attraverso la ferita. In 3 pazienti con lesioni di classe D sono comparse

raccolte sottocutanee di liquor che sono state risolte mediante agoaspira-

zione e medicazione compressiva. In nessun caso è stato necessario revi-

sionare la ferita. Non si sono verificati decessi perioperatori, mentre un

paziente ha presentato un ictus da trombosi dell’ICA in seconda giornata

con conseguente emiplegia permanente. In due pazienti è stato necessario

eseguire una tracheotomia temporanea per di stress respiratorio acuto

postoperatorio. In tre casi si è verificata una ischemia parziale della ferita,

della pinna o di entrambe.
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TRATTAMENTO RADIOTERAPICO

(V. Cerreta, A. Gramaglia)

I tumori glomici sono tumori generalmente benigni dei corpi glomici.

Questi sono situati principalmente lungo il decorso del X nervo cranico

anche se sono percentualmente rilevanti solo a livello del timpano, del

bulbo giugulare e del nervo di Arnold.

Si tratta generalmente di istologie che raramente degenerano in tumori mali-

gni  ma che legano la loro difficile gestione clinica alla complessità della

loro sede principale.

Si tratta di una patologia tumorale della quarta e quinta decade tra le più fre-

quenti dell’orecchio medio, con una incidenza maggiore nella donna (da

due a quattro volte secondo le più accreditate casistiche) con una familiari-

tà molto complessa e accertata in almeno un 10 % dei casi; si presenta in 1-

2% bilateralmente, nel 7% in sede carotidea e jugulare, nel 10-20% dei casi

si trova in più sedi (più frequenti in caso di familiarità accertata)

Sono descritte incidenze maggiori in etnie che vivono costantemente in alti-

tudine con un supposto legame alla ipossia cronica ed in effetti ogni pato-

logia dell’ossigenazione può determinare uno stimolo accrescitivo su que-

ste strutture generalmente non più grandi di 0.5-0.8 mm.

La presentazione clinica è legata alle  sedi coinvolte progressivamente dalla

malattia partendo generalmente dal coinvolgimento delle regioni timpani-

che o peritimpaniche e quindi generalmente  con dolore auricolare, perdi-

ta progressiva dell’udito tinnito pulsante che può arrivare a precedere la

diagnosi anche di 3-5 anni.

Altri sintomi, dipendenti dalle vie di coinvolgimento, sono (in caso di svi-

luppo nella fossa cranica media) cefalea temporo-parietale, proptosi, dolo-

re retrorbitale, e paralisi del V e VI NC; in caso di sviluppo verso la fossa

posteriore cefalea occipitale, atassia e paralisi del V,VII,IX, XI NC.

Il chemodectoma del corpo carotideo cresce usualmente più lentamente e

in maniera più subdola; per questa struttura sono state segnalate più fre-

quentemente differenziazioni maligne e metastatizzazione (3-5% dei casi).

La possibile coesistenza del tumore glomico con il feocromocitoma impo-

ne particolari attenzioni nella preparazione preoperatoria del paziente

s t e s s o .

Il glomo è la struttura a maggior flusso sanguigno relativo (arriva ad avere

un flusso di  2000cc al minuto per 100 g di tessuto cioè oltre 30 volte supe-

riore al tessuto cerebrale) che pone questa struttura su di un piano teorica-

mente ottimale per il trattamento radiante ed è la causa dei frequenti san-

guinamenti nei tentativi bioptici che, seppur raramente, vengono effettuati.
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La Radioterapia fino alla metà degli anni novanta è stata adottata sistemati-

camente solo in pochi e selezionati centri, con dosaggi  ormai stabilitisi su

valori di 40-55 Gy con frazionamento convenzionale (1.8-2 Gy\frazione).

Queste casistiche coprono un vasto periodo di tempo ed è difficile porle su

piani confrontabili; quello che è certo è che da queste scaturiscono sicura-

mente direttive terapeutiche importanti (Tab1a) 

in quanto queste casistiche prese globalmente stabiliscono una efficacia

relativa ai trattamenti radianti decisamente apprezzabile (91% ctr di malattia

per un periodo medio di oltre 10 anni).

Solo una scuola, non compresa tra queste casistiche, riporta di tossicità lega-

te ai trattamenti di rilevante entità precisando però come questa sia da attri-

buirsi ad un accidentale sovradosaggio.  

Nel tentativo di incrementare i risultati ottenuti non solo sul piano del con-

trollo della malattia ma anche sul piano clinico e radiologico alcune scuole

hanno trasferito su questo campo di utilizzo sistemi di irradiazione non

usuali per trattamenti in singola seduta (radiochirurgia)(Tab 1B*)  mentre

altri (Tab 1B#) hanno introdotto tecnologie innovative restando però in

ambito di frazionamento convenzionale per evitare rischiose tossicità in un

campo in cui la spettanza di vita non è messa in pericolo dalla malattia

Altri ancora hanno adottato  tecniche di irradiazione sempre in singola

seduta ma utilizzando Acceleratori lineari e con collimatori fissi (Tab 1b) o

sistemi robotizzati.

Verso la seconda metà degli anni novanta però si è andato progressiva-

mente imponendo una nuova modalità di irradiazione che ha consentito di

ovviare  a tutti quei fattori di rischio legati inevitabilmente alla irradiazione

in singola seduta che non consente una ragionevole salvaguardia dei tessu-

ti sani circostanti la lesione n

é tantomeno dei tessuti sani incapsulati nel tumore stesso.

Questa patologia infatti tende a coinvolgere le strutture circostanti senza

una tendenza immediata alla  infiltrazione che avviene solitamente in  con-

dizioni di malattia molto avanzata.

Per questo le tecnologie di irradiazione Stereotassiche Conformazionali

(CFRT, IMRT, AMOA)(Fig 1) in frazionamenti adeguati e a dosi per frazione

per lo più convenzionali (1.8-2 Gy al dì  fino a 45-56 Gy totali) sono ulti-

mamente maggiormente utilizzate.

La filosofia di queste terapie è basata su una discreta omogeneità di dose al

volume della lesione mentre la Gammaknife è costretta a gradienti sfavore-

voli fino ad avere differenze nei gradienti che possono partire dalla isodo-
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se del 50% a quella  del 180% tra settori della medesima lesione ed è anco-

ra oggi limitata a malattia di simmetria semplice e di dimensioni ridotte.

Questi difetti “dimensionali” e di disomogeneità di dose sono starti in parte

ovviati con apparecchiature tipo Cyberknife che hanno comunque limita-

zioni, seppure meno importanti, ma elevati costi di acquisto e gestionali.

Inoltre entrambe le apparecchiature sono difficilmente adattabili a tratta-

menti frazionati che a nostro avviso sono da preferirsi in termini di rappor-

to tossicità\efficacia come si può facilmente arguire da una revisione delle

casistiche “ convenzionali” (FIG 2).

La nostra filosofia attuale è quella di una irradiazione frazionata  utilizzan-

do sistemi robotizzati di collimazione del fascio che vengono montati su

Acceleratori lineari e che adottino sistemi di localizzazione, pianificazione e

calcolo 3D avanzati (Fig1). 

Ciò consente una distribuzione di dose eccellente  sia dal punto di vista

della omogeneità che del “fitting”(Fig 1 e 2) 

Sono stati effettuati tentativi di irradiazione preoperatoria allo scopo di

ridurre le dimensioni endocraniche e\o la facile tendenza al sanguinamen-

to delle lesioni di maggior volume.

Tale approccio, considerato a rischio per la diffusione liquorale di malattia

legato ai larghi volumi di irradiazione utilizzati negli anni ottanta, potrebbe,

a nostro avviso, essere rivalutato alla luce delle attuali disponibilità tecno-

logiche.

E’ indubbio infatti che la copertura di una area così complessa non rappre-

senta più un ostacolo alla irradiazione e tutti i vantaggi sulla operabilità che

si riscontrano ad esempio in altri settori della oncologia  potrebbero sem-

plificare la stessa opzione chirurgica.

Attualmente con i sistemi di irradiazione conformazionale  e IMRT (Fig 1) è

possibile infatti effettuare trattamenti radianti anche su lesioni dalla simme-

tria complessa estesi su più piano e sezioni anatomiche senza compromet-

tere la omogeneità della dose con minori rischi sulle strutture circostanti e

sulle stesse strutture coinvolte (avvolte) dalla malattia. La tecnica attuale

consente di irradiare con sistemi di (ri)posizionamento e di frazionamento

che permettono una tossicità molto ridotta per le strutture circostanti.

La conformazionale a frazionamento convenzionale permette a nostro avvi-

so un doppio guadagno sia in termini di attesa di controllo, consentendo un

dosaggio ai livelli superiori, sia una minore tossicità poiché i tessuti sano cir-

costanti, specie le strutture a rischio come il tronco encefalico, sono sotto-

posti a dosi di RT assolutamente trascurabili. 
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1. Introduzione

• Emangioma del ganglio genicolato

• Emangioma del condotto uditivo interno

• Emangioma mastoideo

Gli emangiomi dell’osso temporale, un tempo considerate lesioni molto rare ,

sono oggi diagnosticati più frequentemente grazie alle moderne indagini

radiologiche: TC ad alta definizione e Risonanza Magnetica con Gadolinio).

L’incidenza degli emangiomi è di circa lo 0.7 %  fra tutti i tumori dell’osso

temporale (10 casi su 1430 tumori descritti dall’Otologic Medical Group di

Los Angeles dal 1960 al 1980) (1). La prima descrizione di un emangioma

dell’osso temporale risale a Politzer nel 1901 (2). Pulec nel 1969 per primo

descrisse un emangioma del ganglio genicolato (3).  In tutta la letteratura

anglosassone sono stati descritti dal 1980 a oggi circa  60 casi di emangioma

dell’osso temporale. Le localizzazioni più frequenti sono a livello del ganglio

genicolato e del condotto uditivo interno. Molto rara la localizzazione nel

segmento mastoideo del nervo, a livello dell’emergenza della corda timpani.

Sedi più frequenti di emangiomi 

dell’osso temporale

1. ganglio genicolato

2. ganglio di Scarpa (condotto uditivo

interno)

3. 2° ginocchio del n. facciale
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2. Patologia

Gli emangiomi sono considerati dalla maggior parte degli autori tumori

benigni del tessuto vascolare con caratteristiche evolutive di crescita lenta e

progressiva. La maggior parte degli emangiomi interessa la cute o altri tes-

suti molli, più rari sono gli emangiomi ossei, essi includono una grande

varietà di tipi istologici. Gli emangiomi dell’osso temporale si distinguono

secondo una recente classificazione in: capillari, cavernosi, misti capillari-

cavernosi e venosi.

Macroscopicamente gli emangiomi sono masse di aspetto spugnoso alla

sezione e di colorito rossastro.

L’Emangioma capillare (Fig 1) è uno dei tipi istologici più comuni; origi-

na da vasi di piccolo calibro (arteriole e capillari ).

Fig. 1 Emangioma capillare                           Fig. 2  Emangioma cavernoso

L’Emangioma cavernoso (Fig. 2) è costituito da vasi di calibro maggiore,

con i lumi dilatati sino a formare spazi cistici e pareti sottili.

Se gli spazi vascolari hanno pareti più spesse contenenti fibre muscolari

lisce si definiscono emangiomi venosi. 

La classificazione istologica si basa dunque sull’aspetto degli spazi vascola-

ri contenuti nel tumore. Alcuni autori ritengono che gli emangiomi capilla-

ri e i tumori ad esso correlati, siano da considerare veri tumori, mentre gli

emangiomi cavernosi siano da porre in diagnosi differenziale con le fistole

arterovenose, vere malformazioni vascolari (amartomi) (4).  Gli emangio-

mi”ossei” contengono una fine trabecolatura ossea ricca di osteoblasti e

osteoclasti, l’osso adiacente appare eroso e infiltrato. Se le alterazioni ossee

adiacenti il tumore siano espressione di infiltrazione tumorale o piuttosto  di

fenomeni osteoplastici reattivi è materia ancora controversa. 

Poco si sa sulla patogenesi degli emangiomi, la maggior parte dei quali è

congenita.  Aree di ipervascoalrizzazione localizzate prevalentemente nei

gangli nervosi sembrano essere sedi preferenziali di emangiomi.
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Gli emangiomi del ganglio genicolato sembrano prendere origine dal ricco

plesso vascolare che circonda il nervo facciale a tale livello. Un’altra area di

ricca vascolarizzazione è a livello del ganglio di Scarpa, nel condotto uditi-

vo interno, sede anch’essa di emangiomi. L’aspetto istologico degli eman-

giomi del ganglio genicolato sembra essere piuttosto vario ed eterogeneo,

caratterizzato da uno spettro variabile di ossificazione intratumorale, ero-

sione ossea e dimensioni degli spazi vascolari. Mangham et al. (1) classifica

queste lesioni  malformazioni vascolari (amartomi) e non  veri e propri

tumori quando gli spazi vascolari hanno pareti spesse “thick walled vascu-

lar spaces”.  L’origine di questi tumori è extraneurale, crescono eccentrica-

mente rispetto al nervo facciale, ma con il tempo infiltrano il perinevrio.

Qualunque sia la loro natura istopatologica l’impatto clinico non cambia,

dal momento che gli emangiomi del temporale sono lesioni espansive e

localmente aggressive sull’osso e i tessuti circostanti.

3. Aspetti clinici  

Gli emangiomi del ganglio genicolato (EGG) hanno alcuni aspetti pecu-

liari che li diff e renziano dagli emangiomi del condotto uditivo interno (ECUI).

Originano sulla superficie del ganglio genicolato e da qui si estendono in

fossa cranica media (rimanendo extradurali) e lungo il segmento timpanico

del nervo facciale (raramente oltre il processo cocleariforme), determ i n a n d o ,

se di grosse dimensioni, una ipoacusia trasmissiva per compromissione della

catena ossiculare. Se occupano il mesotimpano possono apparire all’esame

otoscopico come masse ro s s a s t re re t rotimpaniche, ponendosi in diagnosi dif-

f e renziale con: paragangliomi timpanici e giugulari, neurinomi del nervo fac-

ciale, malformazioni vascolari (carotide interna intapetrosa aberrante, arteria

stapediale persistente), aneurismi della carotide intrapetrosa  e adenomi del-

l ’ o recchio medio. Gli EGG talvolta si estendono verso il segmento labirintico

del canale di Falloppio ma raramente invadono il condotto uditivo interno. La

c rescita sembra essere molto lenta. Non esistono dati in letteratura riguardo il

“ g rowth rate” o la storia naturale delle lesioni non asportate chirurg i c a m e n t e .

In alcuni casi non si è potuto dimostrare un significativo aumento di dimen-

sioni della lesione nonostante un pro g ressivo e grave peggioramento della

paralisi facciale. Il meccanismo con cui si determina il deficit funzionale del

nervo facciale non è del tutto chiaro; secondo alcuni autori sembrano impli-

cati fenomeni di “furto vascolare “ piuttosto che di compressione o infiltra-

zione neurale. Questo spiegherebbe la marcata discrepanza fra la gravità del

deficit neurale e le piccole dimensioni del tumore. 

Gli emangiomi del condotto uditivo interno (ECUI) sembrano avere

origine dal plesso vascolare del ganglio di Scarpa, a livello del nervo vesti-

bolare superiore. Si possono estendere medialmente nell’angolo ponto-
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cerebellare, similmente allo schwannoma vestibolare; non sono mai state

descritte fino ad ora estensioni tumorali distali verso il ganglio genicolato.

Gli emangiomi del condotto uditivo interno causano  frequentemente un’i-

poacusia neurosensoriale molto grave e sproporzionata rispetto alle dimen-

sioni della lesione. Al deficit uditivo si possono associare acufeni pulsanti. 

4. Sintomatologia

Paralisi Facciale

La paralisi facciale è il sintomo d’esordio più frequente degli emangiomi del

ganglio genicolato (5), seguita da altri segni di disfunzione facciale : spasmi

e sincinesie.  Un piccolo tumore del ganglio genicolato in presenza di un

grave danno funzionale facciale è molto probabilmente un emangioma. La

paresi facciale  nell’80% dei casi è lenta e progressiva ma può avere un esor-

dio acuto come una paralisi di Bell (1/3 dei casi). Il deficit può regredire

completamente per effetto della terapia steroidea. In circa il 12% dei casi la

paralisi è ricorrente e nel 18-20% sono presenti spasmi e/o sincinesie fac-

ciali. Il 10% circa delle paralisi facciali ad insorgenza improvvisa sono cau-

sate da tumori del nervo facciale.

Il ritardo diagnostico medio dalla comparsa del deficit facciale è di 6-24

mesi, ma può essere di oltre 10 anni come in un recente caso descritto in

letteratura (6). 

Ipoacusia

Gli emangiomi del ganglio genicolato raramente causano diminuzione di

udito. Se sono di grosse dimensioni possono causare un’ipoacusia di tipo

trasmissivo  per estensione nel mesotimpano e compromissione della cate-

na ossiculare.

Generalmente rispettano la dura della fossa cranica media  e molto rara-

mente provocano una fistola cocleare. Sono stati descritti pochissimi casi di

erosione cocleare da parte del tumore e, sebbene l’udito preoperatorio

fosse normale, nessuno di essi  ha conservato l’udito dopo l’intervento (8).

Diversamente gli emangiomi del condotto uditivo interno si manifestano

frequentemente con un’ipoacusia neurosensoriale (80%) associata ad acu-

fèni, simulando il quadro clinico del più frequente neurinoma acustico. Per

contro è più raro il riscontro di una paresi facciale negli emangiomi del

condotto uditivo interno (40-60%).

Altri sintomi

Un acufène di tipo pulsante accompagna non raramente l’esordio clinico di

questi tumori.

I disturbi dell’equilibrio sono infrequenti (6%).

In due casi sono stati descritti otalgia e dolore facciale atipico poco prima

della comparsa della paresi facciale o all’esordio della paresi stessa.
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5. Indagini diagnostiche

Audiometria tonale , vocale  e a risposte evocate (ABR)

Raramente è presente un’ipoacusia neurosensoriale negli emangiomi del

ganglio genicolato, anche in caso di fistola cocleare (evenienza molto rara).

Un deficit trasmissivo è frequente nei tumori di grosse dimensioni che

hanno coinvolto la catena ossiculare. Negli emangiomi del condotto uditi-

vo interno l’ipoacusia neurosensoriale ha i caratteri del danno retrococlea-

re . La possibilità di conservare l’udito in questi tumori sembra essere più

alta che nel neuroma acustico ed è pertanto giustificato un approccio con-

servativo (via retrosigmoidea, via subtemporale extradurale o della fossa

cranica media) quando l’udito preoperatorio  è normale o poco compro-

messo e non  vi è  una fistola cocleare alla TC.

Elettroneuronografia facciale (ENoG)

L’ENoG non ha tanto valore diagnostico quanto prognostico.

Il fattore prognostico principale per il recupero completo (o soddisfacente)

del deficit facciale è il tempo intercorso tra la comparsa della paresi faccia-

le e l’asportazione del tumore con la ricostruzione del nervo in caso di sacri-

ficio del VII.

Più breve è questo intervallo di tempo migliore è il risultato finale. Oltre

l’anno di ritardo diagnostico è molto improbabile un recupero funzionale

soddisfacente. Il ritardo diagnostico è un fattore prognostico più importan-

te della tecnica di ricostruzione del nervo facciale. La degenerazione delle

fibre nervose inferiore al 90 % all’EnoG preoperatoria sembra essere un

segno prognostico favorevole per un buon recupero funzionale.

Elettromiografia (EMG)

La concomitante presenza di fenomeni di denervazione e reinnervazione

sono molto suggestivi di un tumore del nervo facciale. Essi sono general-

mente l’espressione di una sofferenza da compressione assonale lenta e

progressiva che lascia spazio anche a fenomeni rigenerativi, 

6. Radiologia

Gli esami radiologici tradizionali non hanno alcun valore date le piccole

dimensioni delle lesioni angiomatose.

TC e RM sono esami fondamentali e al tempo stesso complementari. Essi

forniscono utilissime informazioni preoperatorie (Tab. 1). L’angiografia

digitale per via arteriosa e l’Angio RM non aggiungono nulla di significa-

tivo all’iter diagnostico.

TC ad alta definizione (TCAD) 

La TC deve essere ad alta definizione (strati sottili da 1 o 1.5 mm max), ese-

guita in proiezione assiale e coronale, con algoritmi ossei, mirata allo studio

delle rocche petrose. Non occorre il mezzo di contrasto. Nel caso di un
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emangioma del ganglio genicolato, la TC  mostra  un ampliamento dell’area

del ganglio genicolato  estesa  o meno al tratto labirintico o timpanico del

canale di Falloppio, con margini di erosione ossea frastagliati, irregolari e

spesso  con calcificazioni o spicole ossee intratumorali (7) (Fig. 3). 

Risonanza Magnetica con Gadolinio (RM-Gd)

Anche la RM va mirata allo studio delle rocche petrose e va sempre esegui-

ta con mezzo di contrasto. La multiplanarità di tale metodica facilita lo stu-

dio in due proiezioni (assiale e coronale). Non occorrono le scansioni sagit-

tali. Le sequenze da esaminare sono T1, T1 con gadolinio, T2.  Le sequen-

ze  a TR breve (T1) dimostrano un segnale iso-ipointenso rispetto al paren-

chima cerebrale (Fig 4), con marcato enhancement dopo introduzione di

Gadolinio (Fig 5). Le sequenze a TR lungo (T2) danno spesso un segnale

iperintenso ma spesso piuttosto eterogeneo per la presenza di calcificazio-

ni intratumorali. Il segnale di uno schwannoma del VII è generalmente più

iperintenso e più omogeneo in T2                                             

7. Diagnosi differenziale

Schwannoma nervo facciale

Il tumore ha generalmente  dimensioni maggiori dell’emangioma al

momento della diagnosi.  Lo schwannoma può interessare qualsiasi seg-

mento del nervo facciale dall’angolo ponto-cerebellare alla parotide. La

localizzazione  più frequente  è a livello del ganglio genicolato e del seg-

mento timpanico. L’incidenza di paralisi facciale al momento della diagnosi

è inferiore rispetto all’emangioma.  Alla TC la lesione ha bordi di erosione

ossea lisci e non vi sono calcificazioni intratumorali. Alla RM il segnale è

omogeneo, iso-ipointenso in T1 come nell’emangioma ma più iperintenso

in T2. Il grado di enhancement dopo introduzione di Gadolinio è elevato.

Colesteatoma della rocca “sopralabirintico” 

Il colesteatoma della rocca petrosa sopralabirintico può essere congenito

(primitivo) o acquisito (secondario). Il c. congenito  sembra originare da

residui epiteliali embrionali presenti alla nascita  nell’area del ganglio geni-

colato . Il c. acquisito sopralabirintico  deriva da un colesteatoma epitimpa-

nico  esteso superiormente e anteriormente, attraverso la cellularità sopra-

labirintica  verso l’apice petroso, medialmente al nervo facciale e alla cap-

sula otica.  L’incidenza di paralisi facciale alla diagnosi è molto elevata (8).

Alla TC i margini di erosione ossea sono lisci e regolari (Fig. 6 e 7). Il fron-

te di espansione è lineare, arrotondato e vi è assenza  di enhancement al

mdc. Non sono mai state descritte calcificazioni intratumorali. Il segnale alla

RM è iso-ipointenso in T1, iperintenso in T2  con assenza di enhancement

dopo introduzione di Gadolinio. Talora vi può essere un lieve enhancement

periferico della capsula granulomatosa perimatrice (Fig. 8 e 9).  
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Meningioma  

La regione del ganglio genicolato è una delle possibili sedi di origine di

meningiomi della base cranica (10). Il tumore ha solitamente dimensioni

maggiori alla diagnosi rispetto all’emangioma, ha una larga base d’impian-

to, può avere forma globosa o “en plaque” estendendosi su tutta la faccia

superiore della rocca petrosa. Il meningioma tende a infiltrare l’osso sotto-

stante e la dura della fossa cranica media divenendo transdurale. La TC evi-

denzia margini di erosione ossea irregolari e frastagliati, talora una reazione

osteoaddensante alla base d’impianto. Alla RM il segnale è solitamente iso-

ipointenso in T1, iperintenso in T2. Vi è enhancement dopo contrasto sia

alla TC che alla RM.

Solo un caso di meningioma isolato del ganglio genicolato è stato riportato

fino ad ora in letteratura (11).

Fig. 3

(Fig. 3) TC ad alta definizione delle rocche, in

proiezione assiale, senza mdc:  ampliamento

dell’area del ganglio genicolato sn con margi-

ni di erosione irregolari e calcificazioni intra-

tumorali. Lieve allargamento del tratto labirin-

tico del canale di Falloppio. Emangioma

cavernoso del ganglio genicolato esteso alla

prima porzione del nervo facciale.

Fig. 4                                                 Fig. 5                             

RM, sequenze pesate in T1 (Fig 4)  e in T1 con  Gadolinio (Fig 5) in proiezione assiale: lesio-

ne del ganglio genicolato sn isointensa al parenchima cerebrale in T1 e dotata di intenso

enhancement dopo introduzione di mdc. L’enhancement coinvolge anche il segmento labi-

rintico del facciale e il n. grande petroso superficiale. Emangioma cavernoso.
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Fig. 6                                                  Fig. 7                                                

TC in proiezione assiale (Fig 6) e coronale (Fig.7) . Erosione a margini regolari del ganglio

genicolato e del giro basale della coclea. Assenza di calcificazioni intralesionali.

Colesteatoma della rocca “sopralabirintico”.

Fig. 8                                                 Fig. 9

RM T2 (Fig 8) e T1 con Gadolinio (Fig 9). Stesso caso precedente. Nelle sequenze T2 il cole-

steatoma ha un segnale iperintenso rispetto al parenchima cerebrale. Nelle sequenze T1-Gd

il colesteatoma non assume contrasto (vi può essere, come in questo caso,   un lieve enhan-

cement periferico) e ha un segnale iso/ipointenso.

8. Terapia

Terapia degli emangiomi del ganglio genicolato

La terapia d’elezione per questo tipo di patologia è l’intervento chirurgico,

se il tumore è sintomatico.  In caso di riscontro casuale di emangioma o di

altri tumori del nervo facciale senza deficit del VII nervo cranico vari autori

sono concordi nell’astenersi dall’intervento e consigliano un follow-up cli-

nico e  neuroradiologico (TC/RM-Gd), pronti a intervenire ai primi segni di

disfunzione del nervo facciale.
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I principali fattori da considerare nella scelta della strategia chirurgica sono:

1) la sede e  le dimensioni del tumore, 2) la presenza di un deficit facciale

preoperatorio, 3) il tipo e la gravità del deficit uditivo nel lato patologico e

nel lato sano, 3) l’età e le condizioni generali del paziente, 4) la durata della

paralisi facciale.

Sede e dimensioni del tumore

Gli emangiomi del ganglio genicolato sono generalmente più piccoli, al

momento della diagnosi, rispetto ai neurinomi o Schwannomi del nervo fac-

ciale, dal momento che causano un deficit facciale più precocemente. Gli

emangiomi sembrano avere un’origine eccentrica rispetto al perinevrio e

pertanto è ipotizzabile la loro asportazione radicale con conservazione del

nervo se il tumore è di piccole dimensioni (9).

Se di grosse dimensioni gli emangiomi del g.g. possono richiedere un

a p p roccio combinato: Fossa Cranica Media associata ad ad una via

Transmastoidea (es. TPL chiusa) o un approccio Translabirintico se l’udito è

gravemente compromesso. La via Translabirintica permette di dominare

tutto il decorso del n. facciale dall’angolo ponto-cerebellare al foro stilo-

mastoideo, ma è raramente indicata perchè non vì è quasi mai un’ipoacusia

neurosensoriale grave negli emangiomi del g.g. E’ molto raro che l’eman-

gioma del ganglio genicolato eroda la capsula otica determinando una

“fistola cocleare”. Quando ciò si è verificato non è stato possibile conserva-

re l’udito (8).  

Deficit facciale preoperatorio

L’assenza di un deficit facciale preoperatorio è considerata da molti autori

una controindicazione all’intervento per vari motivi: 1) possibilità sporadi-

ca, quasi “aneddotica”, di conservazione del nervo  e della sua funzione

dopo asportazione dell’emangioma (è tutta da verificare poi l’incidenza di

recidive nel follow-up a lungo termine!), 2) i migliori risultati funzionali

dopo ricostruzione del nervo sia mediante anastomosi diretta, sia median-

te innesto di nervo autologo non scendono sotto un grado III di House, 3)

se si interviene quando la comparsa del deficit facciale è recente  (in lette-

ratura non si trovano indicazioni più precise) i risultati funzionali dopo

ricostruzione non sono peggiori che intervenire quando il nervo è ancora

n o rmale. Tuttavia sembra appurato che più tempo trascorre dalla compar-

sa del deficit minore è la probabilità di un re c u p e ro funzionale soddisfa-

cente dopo ricostruzione neurale, indipendentemente dal tipo di tecnica

u t i l i z z a t a .

Udito preoperatorio

Se l’udito dal lato del tumore è normale o poco compromesso è indicato un

approccio conservativo quale la Fossa Cranica Media (FCM), da sola o com-

binata con una mastoidectomia. Se l’udito è gravemente compromesso  è
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indicata una via Translabirintica. È generalmente considerato non utile un

udito con soglia ossea ≥ 50 dB e con discriminazione vocale ≤ 50%. È molto

raro che un emangioma del g.g. causi un’ipoacusia neurosensoriale.

La presenza di un’anacusia controlaterale pone problemi strategici di non

facile soluzione. Le opzioni da considerare sono: a) follow-up clinico e

radiologico, b) exeresi chirurgica per FCM o FCM-TM.

Età e condizioni generali

L’età avanzata non è di per sé una controindicazione all’intervento chirurgi-

co, ma va fatta un’attenta valutazione della bilancia costi/benefici e vanno

tenute in conto  alcune importanti considerazioni.

Si è concordi nel ritenere che in età avanzata (dopo i 65 anni) la ricostru-

zione del nervo facciale non dia risultati soddisfacenti.  Particolare attenzio-

ne va posta nell’anziano, in caso di chirurgia per FCM, alla particolare fragi-

lità della dura temporale, che espone al rischio di liquorrea postoperatoria,

contusione del lobo temporale con conseguente edema cerebrale e/o ema-

toma sottodurale. Gli emangiomi del temporale hanno una crescita molto

lenta.

Terapia degli emangiomi del condotto uditivo interno

Piccoli tumori intrameatali possono essere asportati per via subtemporale

extradurale (fossa cranica media) o per via retrosigmoidea transmeatale se

l’udito è ancora utile.  La via translabirintica è indicata nei casi in cui l’udito

è molto compromesso (discriminazione vocale  ≤50 %).

Non vi sono dati significativi riguardanti l’efficacia della radioterapia stereo-

tassica, ma  non  sembra proponibile vista l’evoluzione molto lenta di que-

sti tumori, la loro scarsa radiosensibilità e la possibilità ricostruttive della

chirurgia.

Risultati della terapia chirurgica

La terapia chirurgica ha tre scopi principali:

• L’asportazione completa del tumore

• La salvaguardia o il ripristino della funzione del nervo facciale

• La preservazione o il ripristino della funzione uditiva (quando pos-

sibile).

I migliori risultati si raggiungono  in caso di tumori di piccole dimensioni e

con ritardo diagnostico minimo tra l’insorgenza della paralisi facciale e l’in-

tervento chirurgico. E’ statisticamente molto improbabile un buon recupero

funzionale del nervo facciale se tale ritardo supera l’anno. Da ciò si evince

l’importanza fondamentale della diagnosi precoce di questi tumori.

L’eventuale ricostruzione del nervo facciale con innesti nervosi o con ana-

stomosi VII-XII n.c. anche se eseguiti precocemente , non sembra dare risul-

tati funzionali migliori di un III grado secondo la classificazione di House-

Brackmann.
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Caso clinico

D.A. , donna di 51 a., giunta alla nostra osservazione nel febbraio 2001 pres-

so altro Istituto per una paralisi facciale sinistra.

La paralisi era insorta 16 anni prima e aveva i caratteri della paralisi pro g re s-

siva. Al momento dell’osservazione il deficit del VII n.c. era di VI grado secon-

do la classificazione di House e Brackmann. Non vi erano deficit di altri nervi

cranici, non vi erano acufèni, disturbi dell’equilibrio né  ipoacusia associati.

L ’ o t o m i c roscopia era normale . L’esame audiometrico era normale e la discri-

minazione vocale era 100% bilateralmente. I riflessi stapediali erano assenti a

sinistra. L’ABR era normale. L’elettro n e u ronografia facciale evidenziava una

denervazione completa del nervo facciale sinistro. Gli accertamenti neuro r a-

diologici (TCAD e RM-Gd) evidenziavano un’area osteolitica a livello del gan-

glio genicolato  sinistro con margini di erosione ossea irregolari, frastagliati e

spicole ossee intralesionali (Fig.1). Il segmento labirintico del canale di

Falloppio era allargato. La Risonanza Magnetica con Gadolinio (fig.2 e 3) evi-

denziava una lesione centrata sul ganglio genicolato sinistro, isointensa nelle

sequenze a TR breve e iperintensa in T2, che assumeva mdc. L’enhancement

si estendeva al tratto labirintico del canale facciale (senza intere s s a re il con-

dotto uditivo interno) e al nervo grande petroso superf i c i a l e .

Si è optato per un approccio chirurgico per via subtemporale-extradurale

(fossa cranica media).  Si è asportata radicalmente  una lesione angiomato-

sa  di circa 15 mm che interessava il ganglio genicolato e il tratto labirintico

del canale facciale. L’angioma infiltrava il nervo ma non la dura temporale.

Non è stato possibile preservare la continuità del nervo facciale e si è pro-

ceduto, nella stessa seduta, alla ricostruzione con innesto di nervo surale tra

il moncone prossimale del n. facciale al fondo del meato acustico interno e

il segmento timpanico, conservando l’integrità della catena ossiculare. Era

presente una fistola labirintica a livello dell’ampolla del canale semicircola-

re superiore che veniva subito obliterata con cera d’osso.

La lesione era un emangioma cavernoso.

A distanza di 3 anni non sono presenti segni radiologici di recidiva tumora-

le. Il deficit facciale non è migliorato ed è presente un deficit uditivo neu-

rosensoriale (PTA 60 dB, SDS 80%) nell’orecchio operato. La paziente è in

programma per un recupero statico della paralisi facciale (impianto palpe-

brale di peso d’oro e trasferimento di lembo di muscolo temporale).  

Conclusioni

• Gli emangiomi dell’osso temporale sono tumori rari (0.7% dei tumo-

ri del temporale)

• Gli emangiomi dell’osso temporale causano precocemente paralisi

facciale (emangiomi del ganglio genicolato) o ipoacusia neurosen-

81



soriale (emangiomi del condotto uditivo interno) spesso spropor-

zionate rispetto alle dimensioni del tumore.

• Il sospetto diagnostico della presenza di un tumore del nervo fac-

ciale si basa sul fatto che la paresi facciale non migliora anche dopo

mesi dall’insorgenza, è solitamente progressiva, talora ricorrente, e

può essere associata a sincinesie e spasmi facciali. Il 10% circa delle

paralisi del VII ad insorgenza improvvisa  sono causate da tumori

del nervo facciale. 

• La diagnosi precoce ha una grande importanza perché: 1) se il

tumore è piccolo è possibile in alcuni casi asportarlo conservando

l’integrità del nervo facciale, 2) in caso di sacrificio del VII n.c. la

probabilità di un buon recupero funzionale dopo sutura o innesto

neurale è inversamente proporzionale al tempo intercorso fra la

comparsa del deficit e l’asportazione del tumore.  

• La TCAD e la RM con mdc sono esami indispensabili e complementari 

• La terapia indicata è l’intervento chirurgico  se il tumore è sintomatico

• Poiché il trattamento chirurgico precoce offre le maggiori chance di

exeresi radicale della lesione conservando l’integrità del nervo, è

molto importante avere un elevato indice di sospetto diagnostico in

tutti i casi di paralisi di Bell “atipica” : deficit progressivo, paresi

recidivante, mancato recupero funzionale dopo un mese, sincinesie

e spasmi facciali, ipoacusia e/o disturbi dell’equilibrio associati. In

questi casi non si deve esitare a chiedere una RM con Gadolinio.

• Ai fini del recupero funzionale del VII sembra più importante la

durata della paresi della metodica ricostruttiva del nervo facciale.

Tab. 1  Emangiomi del ganglio genicolato

Aspetti radiologici

TCAD* - Allargamento della fossa genicolata e talora del tratto labirin-

tico del c. di Falloppio

- Margini di erosione ossea irregolari

- Possibili calcificazioni/spicole ossee intratumorali

RM-Gd# - Intenso enhancement dopo mdc

- Segnale ipo/isointenso in T1

- Iperintenso in T2

- Segnale disomogeneo per calcificazioni intratumorali

* TC ad alta definizione

# Risonanza Magnetica con Gadolinio
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Tab. 2  Emangiomi del temporale

Maggiori casistiche

Autori anno N° casi

Fish e Ruttner (7) 1977 6

Mangham et al.(1) 1981 4

Curtin et al. (14) 1987 6

Shelton et al. (12) 1991 34

Eby et al. (13) 1992 8

Dufour et al. (15) 1994 6

Pulec (3) 1996 3

Tab. 3 Diagnosi differenziale

Schwannoma n. facciale

Schwannoma n. vestibolare

Colesteatoma   

Meningioma  

Metastasi
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Introduzione

La prima osservazione di una lesione adenomatosa della rocca petrosa risa-

le al 1898, quando Treitel descrisse un adenocarcinoma dell’orecchio

medio. Nel 1984 Hassard et al, durante una decompressione chirurgica del

sacco endolinfatico per il trattamento della Malattia di Meniere, trovò all’a-

pertura del sacco una  piccola neoformazione lobulata, brunastra, discreta-

mente vascolarizzata. In quella occasione la lesione venne classificata come

papilloma del plesso corioideo. Una successiva rivalutazione istologica con-

fermò invece la diagnosi di tumore papillare del sacco endolinfatico. Il

papilloma del plesso corioideo infatti, oltre a presentare positività immu-

noistochimica per la transtiretina, cresce a livello intracranico, all’interno dei

ventricoli cerebrali e non presenta erosione ossea durante la sua crescita. 

I tumori papillari del sacco endolinfatico (ELST) sono tumori maligni molto

rari, con aspetto adenocistico, in genere localizzati sulla faccia posteriore

della rocca petrosa. 

Prima del 1988 questi tumori venivano classificati tra gli adenocarcinomi

dell’orecchio medio. 

Nel 1988 Gaffey et al ha descritto e classificato il tumore papillare del sacco

endolinfatico come una neoplasia maligna di tipo cistoadenomatoso, a lenta

crescita e con scarsa capacità metastatizzante (tumore papillifero del sacco

endolinfatico a basso grado di malignità), clinicamente ed istologicamente

diversa dalle lesioni adenomatose maligne dell’orecchio medio.

Secondo la classificazione di Benecke et al del 1990 i tumori adenomatosi

dell’orecchio medio e della mastoide possono essere suddivisi in due

varianti istologiche: 

a) variante mista

b) variante papillare

La variante mista è la più comune e comprende tumori con aspetto acinare,



solido, trasecolare, cribriforme o simil-carcinoide. Microscopicamente que-

ste lesioni non hanno aspetto invasivo-infiltrante, sono scarsamente vasco-

larizzate e di solito rimangono confinate all’orecchio medio o alla mastoide.

La variante papillare adenomatosa descritta da Benecke sembra corrispon-

dere alla variante papillare aggressiva descritta da Gaffey et al nel 1988.

Questo tumore presenta aspetto papillare, è altamente vascolarizzato, è

spesso localizzato in regione retrolabirintica-presigmoidea sulla faccia

posteriore della rocca e quasi sempre si caratterizza per la distruzione del

tessuto osseo circostante. 

L’origine cellulare degli adenocarcinomi del sacco endolinfatico rimane

ancora controversa. 

Secondo la maggior parte degli autori questo tumore è di derivazione

neuro-ectodermica visto che prende origine dal neuroepitelio di rivesti-

mento del sacco endolinfatico. Tutte le indagini immunoistochimiche con-

fermano il fenotipo neuro-endocrino delle cellule tumorali (positività per

proteina CAM 5,2, proteina acida gliofibrillare, proteina S-100 ed altre cito-

cheratine). 

Il fenotipo neuro-endocrino consente di supporre che questi tumori siano

diversi dagli altri tumori del temporale come gli adenocarcinomi dell’orec-

chio medio. Per molti anni infatti è stata negata l’esistenza come entità auto-

noma dei tumori maligni del sacco endolinfatico, considerati invece degli

adenocarcinomi dell’orecchio medio ad estensione profonda nella rocca

petrosa. 

La questione ancora oggi non è risolta anche perché alcuni adenocarcino-

mi dell’orecchio medio presentano positività immuno-istochimica per pro-

teine neuro-endocrine. In conseguenza di ciò alcuni autori hanno ipotizza-

to la presenza di “isolotti” di cellule neuroectodermiche nel contesto della

mucosa dell’orecchio medio. Stressando al massimo questa teoria qualche

autore ha ipotizzato che la mucosa dell’orecchio medio non sia di deriva-

zione endodermica, bensì neuro-ectodermica.

Cenni Anatomici sul sistema del Sacco Endolinfatico

Il sistema del dotto endolinfatico può essere suddiviso nel sacco endolinfa-

tico e nel dotto endolinfatico. Il dotto endolinfatico origina dall’unione del

dotto utricolare e di quello sacculare e, attraverso l’orifizio dell’acquedotto

del vestibolo posto sulla parete posteriore del vestibolo, decorre all’interno

dell’omonimo canale oseeo. 

Il dotto endolinfatico può essere a sua volta suddiviso in due porzioni, il

seno e l’istmo. 
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Il seno, orizzontale e con sede vestibolare, è la porzione prossimale del

dotto e comunica direttamente con il dotto utricolare e sacculare. Termina

nel punto in cui il dotto entra nell’orifizio dell’acquedotto del vestibolo. 

L’istmo, verticale, è la continuazione intraossea del seno. Istologicamente

l’epitelio di rivestimento del dotto endolinfatico è identico a quello dell’u-

tricolo e del sacculo ed è composto da un epitelio squamoso semplice e da

cellule cuboidali. 

Il sacco endolinfatico è la dilatazione terminale del dotto endolinfatico e con-

siste in una porzione prossimale (rugosa) ed in una distale. La porzione rugo-

sa è in diretta comunicazione con il dotto endolinfatico. E’ costituita da un

fitto intreccio di canalicoli e cripte ed è situata in una depressione ossea della

faccia posteriore della rocca petrosa, parzialmente ricoperta da una trabecola

ossea detta “operculum”. La parte rugosa presenta un epitelio altamente dif-

f e renziato costituito da cellule cilindriche immerse in cripte, organizzate a for-

m a re papille. Il segmento distale del sacco è invece contenuto in una dupli-

catura della dura madre ed è costituito da uno strato di cellule cuboidali. 

Il sistema del dotto endolinfatico è una struttura dinamica, con funzioni spe-

cifiche. Le cellule sono in grado di cambiare le loro dimensioni e questo

sembra importante nella regolazione dei fluidi dell’orecchio interno e nella

composizione ionica dei liquidi endolabirintici. 

La presenza di numerose cellule del sistema immunitario fra cui macrofagi

e leucociti all’interno del dotto sembra correlato ad un ruolo di quest’ultimo

nel controllo del meccanismo immunitario 

dell’orecchio interno

Epidemiologia

Il tumore papillare del sacco endolinfatico è un tumore molto raro e dalla

letteratura è molto difficile ricavare l’esatta prevalenza della malattia. Questi

tumori  sono più frequenti nelle donne e l’età media di comparsa è di 45

anni, pur riscontrando casi in giovanissima età o in età avanzata.

L’associazione tra questi tumori e la malattia di Von-Hippel-Lindau (VHL) è

ampiamente dimostrata e la prevalenza di questi tumori in pazienti affetti da

malattia di VHL è compresa tra il 7-15%.

I pazienti che sviluppano tra la 2°-3° decade di vita un tumore maligno del

sacco endolinfatico dovrebbero sistematicamente essere studiati per esclu-

dere una malattia di VHL. Spesso in questa malattia i pazienti presentano

lesioni bilaterali del sacco endolinfatico. La bilateralità della lesione è alta-

mente significativa per malattia di VHL anche se sono segnalati in letteratu-

ra casi di lesioni bilaterale del sacco endolinfatico in assenza della malattia.
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Tutti i pazienti affetti da malattia di VHL con riferita sordità neurosensoriale

dovrebbero essere sottoposti ad una risonanza magnetica cerebrale e per

angolo ponto-cerebellare. Il riscontro precoce di una piccola lesione, anche

bilaterale, del sacco endolinfatico consente una exeresi chirurgica radicale

con possibilità di conservazione dell’udito e della funzionalità del nervo fac-

ciale. La malattia di VHL, appartenente alle sindromi neuro-cutanee, colpi-

sce diversi organi fra cui il cervelletto, il midollo spinale, il bulbo, la retina,

i reni, il pancreas e l’epididimo. E’ una malattia ereditaria con tratto autoso-

mico dominante ed espressione ritardata. 

Tra le manifestazioni cliniche ricordiamo l’emangioblastoma cerebellare e

l’angiomatosi retinica, responsabili rispettivamente di deficit cerebellari e

deficit visivi. Il feocromocitoma surrenalico si associa frequentemente a

questa malattia. La più frequente causa di morte in questa malattia è data dal

carcinoma renale e dalle sue metastasi. 

Istologia, immunoistochimica, diagnosi differenziale.

Istologia
All’esame istologico, la neoplasia mostra architettura papillare (1-3, 5-9) o

cistico-papillare (fig. 1) (3, 6, 8). Le papille sono sottili ed allungate, con

delicato asse fibrovascolare, oppure piccole e tozze, variabilmente fibrose

(fig. 2). Gli spazi cistici possono contenere materiale proteinaceo eosinofi-

lo, simil-colloideo, PAS positivo, resistente alla digestione con diastasi. Le

singole strutture sono rivestite da monostrato di cellule cubiche, cilindriche

o appiattite, in assenza di cellule basali o mioepiteliali (3, 6, 8). Le cellule

neoplastiche hanno citoplasma ben delineato, eosinofilo o chiarificato, talo-

ra contenente glicogeno (PAS+, PASD-). I nuclei sono ovalari o irregolari,

centroposti o apicali, con nucleolo incospicuo; occasionalmente presenta-

no pseudoinclusi ed incisure, mimando il carcinoma papillare della tiroide

(fig. 3). Il pleomorfismo e’ moderato. Rare o assenti le mitosi.

Lo stroma e’ desmoplastico, ipocellulato, spesso modificato per la presenza

di tessuto di granulazione, fibrosi, flogosi, stravasi emorragici e/o emoside-

rina, contenuta sia nelle cellule epiteliali che nei macrofagi (5, 6, 8).  Sono

presenti aspetti di infiltrazione ossea e stromale.

Nelle recidive, il quadro istologico tende a rimanere invariato. Questo con-

corda con il basso potenziale di malignita’ della neoplasia che mostra cre-

scita lenta, sviluppa aggressivita’ locale e non metastatizza (2, 5).

Immunoistochimica
Le cellule neoplastiche sono immunoreattive per citocheratine, antigene
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epiteliale di membrana (EMA) e vimentina, con variabile positivita’ per eno-

lasi neurospecifica (NSE), sinaptofisina, Leu-7, proteina gliofibrillare acida

(GFAP) e proteina S100 (3, 5, 6, 8, 9). Non si riscontra immunoreattivita’ per

actina, desmina, cromogranina e tireoglobulina.

Diagnosi differenziale
Le neoplasie che entrano in diagnosi differenziale con il tumore del sacco

endolinfatico sono adenoma ed adenocarcinoma delle ghiandole cerumi-

nose, adenoma dell’orecchio medio, paraganglioma, meningioma, papillo-

ma del plesso coroideo, neoplasie metastatiche.

E’ importante premettere che le differenti neoplasie primitive dell’orecchio

hanno sedi ben precise, legate alla presenza o meno delle strutture da cui

originano. Il problema diagnostico-differenziale si pone soprattutto quando

si esaminano biopsie incisionali di neoplasie estese che coinvolgono strut-

ture contigue.

L’adenoma delle ghiandole ceruminose si distingue perche’ in genere di

piccole dimensioni, poco aggressivo e limitato al condotto uditivo esterno.

L’architettura e’ tipicamente ghiandolare e le singole strutture sono delimi-

tate da duplice strato cellulare, epiteliale e mioepiteliale (1, 5, 6, 8).

L’adenocarcinoma delle ghiandole ceruminose e’ localmente aggressivo e

in alcuni casi puo’ estendersi all’osso temporale. Oltre che per il pattern di

crescita, tubulo-ghiandolare, cribriforme o solido, quando cosi’ distruttivo,

si differenzia per l’elevato grado di malignita’, mostrando atipie citologiche

marcate, mitosi e necrosi (1, 5, 6, 8, 9).

L’adenoma dell’orecchio medio ha in comune con il tumore del sacco endo-

linfatico l’aspetto citologico blando e l’espressione di marcatori neuroecto-

dermici. Si differenzia perche’ e’ meno invasivo, non mostra relazione con

l’orecchio interno ed e’ privo di strutture papillari (1, 5, 6, 9). 

L’orecchio medio puo’ essere sede anche di neoplasie come paraganglioma

e meningioma. Il paraganglioma, come il tumore del sacco endolinfatico, e’

molto vascolarizzato. Si riconosce per due aspetti: l’architettura in nidi o tra-

becole e la duplice componente cellulare, principale e sustentacolare (1, 5,

6, 8, 9). Il menigioma, nelle sue varianti piu’ classiche, e’ facilmente dia-

gnosticabile. Il problema puo’ sorgere con la variante papillare, piu’ aggres-

siva, ma anche piu’ atipica (1, 4, 6, 8).  

Il papilloma del plesso coroideo puo’ mimare il tumore del sacco endolin-

fatico per l’architettura papillare. Questa neoplasia, pero’, si estende in fossa

cranica posteriore, senza coinvolgere l’osso temporale, ed e’ immunoreatti-

va per transtiretina (1, 4, 5, 6).

Come gia’ detto in precedenza, il tumore del sacco endolinfatico puo’

mimare una metastasi di carcinoma papillare della tiroide;  sovrapposizione
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nucleare, maggior atipia citologica ed immunoreattivita’ per tireoglobulina

contraddistinguono la neoplasia metastatica. La presenza ci cellule chiare e

la ricca vascolarizzazione possono ricordare una metastasi di carcinoma

renale; quest’ultimo in genere e’ piu’ atipico e mostra positivita’ per CD10.

In caso comunque di neoplasie metastatiche, fondamentale e’ la conferma

clinico-srtumentale.

Nei casi in cui la biopsia cada su un’area dominata da modificazioni reatti-

ve stromali, la componente epiteliale puo’ non essere riconosciuta e la

lesione sottovalutata, interpretata come reattiva e non neoplastica.

Diagnosi Radiologica

La diagnosi radiologica del tumore del sacco endolinfatico (TSE), pro p r i a-

mente tumore cistoadenomatoso papillare, si avvale dell’ uso complementa-

re della risonanza magnetica (RM) e della tomografia computerizzata (TC).

Gli elementi caratterizzanti questa lesione della rocca petrosa,  che consen-

tono di formulare la diagnosi  di natura nella grande maggioranza dei casi,

sono infatti rappresentati oltre che dalla sede, tipicamente retrolabirintica,

dalle caratteristiche di segnale RM e dal tipo di alterazioni ossee da essa pro-

dotte, visualizzate in maniera accurata dalla TC. 

Sulle immagini RM si osserva la peculiare presenza, nel contesto della matri-

ce tumorale, di foci iperintensi sulle sequenze T1, in rapporto a sanguina-

menti intralesionali (fig. 4 e fig. 7). Si associano aree nettamente ipointense

sia in T1 che in T2, espressione di calcificazioni (fig. 5 e fig 6). Dopo som-

ministrazione di mezzo di contrasto,  si osserva un enhancement disomo-

geneo (fig. 4).

Le zone calcifiche sono meglio visualizzate dalla TC come spicule ossee

intratumorali, e talvolta come sottile strato calcifico lungo il profilo poste-

riore (fig. 8). La TC mette inoltre in evidenza l’ aspetto aggressivo, franca-

mente erosivo, sulle strutture ossee.

La sede è assolutamente suggestiva: specialmente quando le dimensioni sono

ancora contenute, la lesione appare centrata sulla fovea che rappresenta il

sacco endolinfatico, situata sulla superficie posteriore della rocca petro s a ,

p o s t e r i o rmente al meato acustico interno e anteriormente al solco sigmoide.

L’ espansione tumorale avviene a spese dell’ intera superficie posteriore

della piramide petrosa, della cisterna dell’ angolo pontocerebellare e del

forame giugulare. Le lesioni voluminose, superiori ai 3 cm, possono esten-

dersi all’ orecchio medio  attraverso le strutture dell’ orecchio interno (cana-

li semicircolari e vestibolo) e talora raggiungere l’ apice petroso.

L’ estensione alle strutture labirintiche può essere documentata mediante
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sequenze RM ad effetto cisternografico, fortemente pesate in T2,  che met-

tono in evidenza il fluido intralabirintico. 

Lo studio agiografico (fig. 9 e fig. 10) mostra un tumore ipervascolare ali-

mentato da rami dell’ arteria carotide esterna (arteria faringea ascendente,

stilomastoidea, diramazioni dell’ arteria meningea media) e, quando volu-

minoso, anche dalla carotide interna (fig. 11) e dal circolo posteriore; esso

ha attualmente scarso valore diagnostico e va eseguito nel caso di tumore

voluminoso per il quale si intenda procedere ad una embolizzazione preo-

peratoria. I rapporti tra neoplasia e strutture vascolari  adiacenti, sia arterio-

se che venose possono essere definiti, con metodica non invasiva, median-

te angio-RM.

La diagnostica differenziale del TSE si pone essenzialmente con le seguenti

patologie:

- La cisti (o granuloma) colesterinica, reazione granulomatosa secon-

daria alla esclusione su base flogistica di cavità pneumatizzate della

rocca petrosa dalla comunicazione con l’ orecchio medio e a successive

ripetute emorragie intracavitarie. I prodotti di degradazione dell’ emo-

globina, innescano una reazione granulomatosa che si accresce lenta-

mente espandendo le corticali ossee, rimodellate in modo armonico.

Questa diversa tipologia di alterazione ossea, unitamente ad un segna-

le in genere  più diffusamente iperintenso in T1 e al primitivo e predo-

minante interessamento dell’ apice petroso consentono di differenziare

la cisti colesterinica dal TSE

- il paraganglioma timpano-giugulare, o chemodectoma, o  tumore

glomico, ad origine dai chemorecettori presenti sulla parete mediale

della cassa timpanica o su quella del forame giugulare. Esso    interessa

primitivamente il forame giugulare e l’ ipotimpano, secondariamente si

espande nell’orecchio medio, e solo raramente interessa la porzione

retrolabirintica della rocca. Esso è isointenso in T1, con puntiformi

ipointensità di segnale nel suo contesto in rapporto alla sua natura iper-

vascolare ed assume vivacemente il mezzo di contrasto

- lo schwannoma dei nervi misti, anch’esso privo di  iperintensità in

T1 e, come il tumore glomico, centrato sul forame giugulare, che appa-

re allargato in maniera armonica e senza aspetti di erosione. Lo schwan-

noma, inoltre, tende a espandersi verso lo spazio carotideo o la cisterna

dell’ angolo pontocerebellare e risparmia la parte posteriore della rocca

- le metastasi (per lo più da tumore renale o da carcinoma papillare

della tiroide), maggiormente destruenti, prive del profilo calcifico poste-

riore e delle caratteristiche iperintensità in T1. Hanno un evoluzione

generalmente rapida
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In conclusione, il protocollo diagnostico per lo studio del TSE si basa:

- sull’ indagine RM eseguita con sequenze assiali pesate T2 ed assiali

e coronali pesate in  T1 sia prima  che dopo mezzo di contrasto,

completata eventualmente da sequenza cisternografica e da angio-

RM (in genere venosa).

- sull’ esame TC senza mezzo di contrasto, con scansioni  nei  2 piani

assiale e coronale,  ed immagini ricostruite negli algoritmi standard

ed osseo 

Clinica

La perdita neurosensoriale dell’udito, unilaterale o bilaterale, è il sintomo

più comune ed è quasi sempre presente. Altri sintomi sono la vertigine, la

perdita di equilibrio, l’acufene pulsante, il deficit del VII n.c. o dei nervi

misti. L’atassia, la dismetria, l’adiadococinesia, l’ipertensione endocranica

da idrocefalo sono quadri clinici presenti nelle lesioni estese.

Le vie di crescita di questo tumore, in ordine di frequenza, sono le

s e g u e n t i :

a) progressione posteriore verso l’angolo ponto-cerebellare e la fossa

cranica posteriore

b) progressione laterale attraverso la mastoide con disseminazione

verso l’orecchio medio e il condotto uditivo esterno

c) progressione superiore nella fossa cranica media

d) progressione anteriore/mediale lungo l’asse maggiore della rocca

verso il clivus, il seno cavernoso e lo sfenoide

Il tempo medio che intercorre tra la comparsa dei primi sintomi e l’exeresi

chirurgica della lesione è di circa 4 anni (con range compreso tra 1 mese e

18 anni).

Trattamento

La diagnosi precoce è essenziale ai fini del trattamento poiché la possibilità

di guarigione nelle lesioni avanzate è praticamente nulla. 

Il trattamento di scelta è l’escissione chirurgica completa della lesione con

ampi margini di tessuto sano. La chirurgia deve essere preceduta da una

accurata angiografia e da una embolizzazione selettiva dei rami di alimen-

tazione, per prevenire il sanguinamento intraoperatorio. 

Un approccio retrolabirintico può essere indicato per lesioni inferiori ai 2

cm nel tentativo di conservare l’udito e la funzione del VII° nervo cranico. 
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Nelle lesioni più estese diventa indispensabile un approccio aggressivo per

cui è indicata una via tranlabirintica o transcocleare.

Heffner, nei casi di exeresi completa, riporta tassi di successo anche a

distanza di 10 anni del 90%. La recidiva o la persistenza di malattia è invece

molto alta nei casi di una resezione parziale. 

In questi casi circa la metà dei pazienti muore a causa della malattia inizia-

le (di solito per interessamento cerebrale).

Il ruolo della RT adiuvante nelle exeresi parziali è controverso e la casistica

attualmente presente in letteratura non consente di provare la sua reale vali-

dità.

Conclusioni

I tumori maligni papillari del sacco endolinfatico sono lesioni molto rare

che in passato sono state confuse spesso con lesioni più comuni dell’orec-

chio medio o di altre sedi del temporale. 

Il caratteristico comportamento in T1 non contrastato (speackled appearan-

ce) consente spesso una diagnosi radiologica differenziale con altre lesioni

a possibile insorgenza in questa sede (metastasi, adenocarcinomi dell’orec-

chio medio, papillomi extradurali del plesso corioideo, paragangliomi, cisti

leptomeningee). 

E’ certa l’associazione di questi tumori con la malattia di VHL per cui il

riscontro di un tumore del sacco endolinfatico tra la 2°-3° decade richiede

sempre accertamenti per escludere patologie genetiche in altri distretti. 

Il trattamento di scelta è chirurgico e deve essere il più radicale possibile. 

La RT adiuvante, allo stato attuale, non sembra avere benefici.

Resta ancora controversa la relazione istologica tra i tumori papillari del

sacco endolinfatico e gli altri adenocarcinomi del temporale. Sono la stessa

patologia o sono entità istologiche diverse?

L’utilizzo di nuove indagini immuno-istochimiche potrà forse chiarire in

futuro questo dubbio.
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ANGIOFIBROMA DELLA RINOFARINGE
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U.O. ORL Ospedale di Castelfranco Veneto (Treviso)
*U.O. ORL Ospedale di Legnano (Milano)

INTRODUZIONE

La prima descrizione dell’angiofibroma rinofaringeo si ebbe nel 1847 da

parte di Chelsius, il quale ne evidenziò la prevalenza nei giovani adole-

scenti. Tuttavia già nel quarto secolo a.C. Ippocrate effettuò osservazioni

sulle “formazioni polipoidi” senza però differenziarne le diverse forme. Il

primo trattamento chirurgico è legato al nome di Liston nel 1841

all’Università di Londra49.

Nel 19° secolo Nélaton, Verneuil e Tillaux46 sostennero che l’angiofibroma

fosse un tumore fibroso derivante dal periostio o dalla fibrocartilagine

embrionaria della base cranica, Coenen, Sebileau, Ringertz, Som e Neffson46

confermarono nei loro studi l’origine del tumore da tali strutture. 

Nel 1942 Brunner9 descrisse la componente vascolare dell’angiofibroma,

costituita da vasi rivestiti da endotelio fenestrato, ipotizzando l’origine della

malattia da tale tessuto. Anche Sternberg51 e  Hubbard29 sostennero la teo-

ria neoplastica vascolare. Osborn41 osservò similarità con il tessuto erettile

della mucosa nasale.

Schiff44 nello stesso anno contrappose alla teoria neoplastica vascolare la

teoria malformativa sostenendo la derivazione della lesione da tessuto

vascolare ectopico che si accresce sotto l’influenza di alterazioni delle gona-

dotropine secrete dalla ghiandola pituitaria. L’insorgenza della lesione nei

giovani adolescenti sarebbe giustificata dai cambiamenti funzionali dell’as-

se ipofisario. Le ricerche furono quindi indirizzate alla valutazione delle

variazioni ormonali dei pazienti affetti da angiofibroma. I livelli delle gona-

dotropine risultarono nella norma. Tuttavia, considerata la marcata diffe-

renza d’incidenza nei pazienti di sesso maschile, dopo il 1950 furono pro-

posti protocolli terapeutici ormonali che prevedevano l’utilizzo di estrogeni

per via sistemica. La sostanziale involuzione della lesione in seguito al trat-

tamento, suggerì che gli estrogeni endogeni potessero essere un fattore

determinante nella significativa differenza d’insorgenza della patologia in
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relazione al sesso. Nel 1980 fu descritta l’assenza di recettori di tipo estro-

genico nel tessuto tumorale con netta prevalenza di recettori per androgeni

e progesterone 32, quindi probabilmente gli effetti terapeutici degli estroge-

ni avrebbero influenza indiretta sul meccanismo patogenetico, mediante l’a-

zione di fattori di crescita locale. 

In contrapposizione a tali teorie Girgis25 ha supposto l’origine del tessuto

tumorale dalle cellule paragangliari non cromaffini, presenti attorno all’ar-

teria mascellare. Maurice e Milad37 invece descrissero similitudini anatomi-

che tra il tessuto erettile genitale e angiofibroma proponendo come fattore

etiologico un’alterazione embrionaria durante lo sviluppo fetale. 

Indagini più recenti 5-6 sostengono, in base all’evidenze immunoistochimi-

che e microscopiche elettroniche, che l’angiofibroma sia una malformazio-

ne di origine vascolare in cui è presente una componente stromale di tipo

connettivale (fibroblastico). Alle stesse conclusioni giungono gli studi di

Schiff 45 e altri autori 17-33-39 che dimostrano la presenza nel tessuto tumora-

le di fattori di crescita cellulare specifici per il tessuto endoteliale i quali

costituirebbero il meccanismo molecolare con cui il fattore etiologico con-

durrebbe allo sviluppo della malattia.

In contrapposizione Hwang 30 supporta l’origine stromale (fibroblastica)

dell’angiofibroma, poiché la documentazione immunoistochimica di recet-

tori ormonali (soprattutto androgenici), supposti essere in relazione con la

proliferazione della patologia, è prevalente sulle cellule stromali, piuttosto

che su quelle endoteliali. 

Nel 1993 Giardiello24 descrisse l’associazione tra la Sindrome di Gardner

(poliposi adenomatosa familiare) e l’angiofibroma. L’associazione, confer-

mata da Ferouz 20, tuttavia non è stata supportatata dalla presenza di altera-

zioni geniche nei pazienti con angiofibroma non affetti dalla patologia fami-

liare. Le innovative ricerche di genetica molecolare hanno tuttavia aperto la

strada a prospettive di studio sulla derivazione della linea cellulare prolife-

rativa della lesione, attraverso la caratterizzazione delle possibili modifica-

zioni genomiche. Alterazioni di alcuni geni 13-22-53, con evidenze immunoi-

stochimiche di accumulo del prodotto di trascrizione proteico nelle cellule

stromali piuttosto che in quelle endoteliali, suggerirebbero che la neoplasia

è di origine fibroblastica1.

Come si evince dall’analisi della letteratura, l’angiofibroma rappresenta tut-

tora un problema aperto soprattutto per quanto riguarda la sua origine ed

alcuni suoi aspetti tipici quali la predilezione per il sesso maschile, l’età di

insorgenza, e la specificità della sede d’origine.

Tutte le ipotesi tendenti a chiarire il ruolo primario nello sviluppo del tumo-

re di residui embrionari ectopici, o di tessuto vascolare di tipo erettile loca-

lizzati nel fibroperiostio della base cranica e attivati da fattori ormonali,
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oppure di strutture paragangliari che circondano la mascellare interna non

hanno trovato risposte esaurienti. Neppure è stata accertata a sufficienza la

derivazione tumorale da una malformazione di origine vascolare, o l’im-

portanza dei fattori di crescita specifici per il tessuto endoteliale, o la pre-

senza di recettori ormonali sulle cellule stromali o la presenza di alterazio-

ni geniche.

L’angiofibroma è considerata una “lesione”, istologicamente benigna3-8-35,

caratterizzata dalla presenza di una componente vascolare ed una stromale.

La prima è costituita da una rete arterocapillare e da lacune vasali rivestite

da endotelio fenestrato privo di cellule muscolari, che conferiscono alla

malattia la tendenza a sanguinare con possibili gravi emorragie.  Lo stroma

è composto soprattutto da fibroblasti, con occasionali cellule muscolari lisce

o elementi di transizione tra i due istotipi (miofibroblasti), immersi in una

matrice connettivale (fibre collagene ed elastiche). La composizione del tes-

suto fibroso è variabile. 

L’evoluzione clinica è tuttavia potenzialmente maligna per la tendenza ad

espandersi 50 e a sanguinare. La regressione spontanea dopo i 20 anni osser-

vata da alcuni autori 18-25-31-40-42-50 non è stata convalidata da altri 3-38, trat-

tandosi, probabilmente, del prevalere dello sviluppo della componente

fibromatosa dell’angiofibroma con arresto del sanguinamento oppure di un

vero processo necrotico indotto da un difetto vascolare.

ORIGINE ED ESTENSIONE

In merito ai molteplici problemi della biologia dell’ angiofibroma, i rilievi

operatori endoscopici e microscopici, le informazioni fornite dalla diagno-

stica per immagini l’esame istologico di prelievi mirati dell’area sfenopalati-

na e coanale e lo studio macroscopico e microscopico del pezzo operatorio

ci hanno fornito dati sulla sede di origine e sulla modalità di sviluppo del

tumore, i quali si integrano con quelli già noti in letteratura 26.

Il tumore sembra prendere origine da un tessuto di tipo istologico non

ancora definito situato al di sotto della mucosa, attorno al forame sfenopa-

latino o nel forame stesso, cioè nella porzione posterolaterale della fossa

nasale e nella parete laterale della rinofaringe che, come ricorda Neel 40,

rappresenta un’area embriologica di confine. In questa sede si trova sempre

la base d’impianto del tumore con all’interno il peduncolo nutritivo princi-

pale costituito da una branca distale dell’arteria mascellare interna. La base

d’impianto, saldamente attaccata al fibroperiostio, è, inizialmente, localizza-

ta tra la coda dei cornetti medio e inferiore, le pareti anteriore e inferiore del

seno sfenoidale, il margine superiore dell’orifizio tubarico, poi essa si allar-

ga generalmente verso la parete postero-superiore della rinofaringe rice-
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vendo qui altri rami secondari destinati a invigorirsi col tempo, dalla caroti-

de esterna omolaterale e controlaterale (arterie faringea, palatina ascenden-

te, meningea media ecc.); dalle carotidi interne (arterie etmoidali, nasola-

crimali ecc.) e vertebrali.

L’angiofibroma dal suo punto di origine si sviluppa secondo due direzioni

preferenziali con delle caratteristiche costanti, pur nella variabilità indivi-

duale.

Una prima componente endocavitaria rivestita di mucosa si sviluppa verso

gli spazi vuoti della fossa nasale omolaterale, della rinofaringe, della fossa

controlaterale e dei seni sfenoidale ed etmoidale omo e controlaterali. Essa

ha una crescita di tipo espansivo, dapprima occupa, adattandosi, gli spazi

disponibili, poi sposta e deforma il setto, comprime i turbinati, sposta in

basso il palato molle e infine erode per compressione le adiacenti strutture

piuttosto che infiltrarle.

L’invasione della fossa nasale controlaterale avviene attraverso la coana

oppure per lateralizzazione del setto nasale, quella del seno sfenoidale

avviene attraverso l’ostio o l’usura della parete anteroinferiore.

Dal seno sfenoidale un’ulteriore espansione può avvenire verso la sella tur-

cica ed il seno cavernoso con usura rispettivamente della volta e della pare-

te laterale. Il tumore può sollevare l’ipofisi e lateralizzare il seno, eccezio-

nalmente invadere la sella e il seno avvolgendo la ghiandola e le strutture

neurovascolari. La componente endocavitaria conserva generalmente un

aspetto compatto e un sottile rivestimento mucoso, tende a stabilire ade-

renze solo con alcuni punti della mucosa con la quale entra in contatto per

esempio con la mucosa del margine posteriore del setto, dei turbinati e della

rinofaringe. Aderenze che risultano piuttosto labili e facilmente scollabili.

Non aderisce invece all’osso, alla cartilagine e alla dura.

Una seconda componente endotessutale, sprovvista del rivestimento muco-

so, si sviluppa in direzione laterale e posteriore verso gli spazi retromascel-

lare, infrasfenotemporale e parafaringeo e verso la rinofaringe oltrepassan-

do il forame sfenopalatino, erodendo il processo pterigoideo e/o infiltran-

do la parete laterofaringea che sta dietro il processo pterigoideo, aderendo

e comprimendo la tuba ed erodendo il clivus.

Questa componenete tumorale sprovvista del rivestimento mucoso, al con-

trario di quella endocavitaria, si sviluppa con digitazioni che penetrano e

dissociano i tessuti molli delle fosse pterigomascellare e infrasfenotempora-

le stabilendo solide e diffuse aderenze con essi tant’è che spesso risulta dif-

ficile identificarle, definirne i confini e clivarle. Tali aderenze assicurano al

tumore altri apporti vascolari che, a seconda della sede, possono dipende-

re da rami della carotide esterna, della carotide interna e vertebrale. A volte

le digitazioni seguono vie di minor resistenza altre volte erodono o sposta-
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no per compressione le pareti ossee. A livello del processo pterigoideo e

del clivus il tumore può erodere la corticale ossea ed entrare nell’osso spon-

gioso espandendosi per digitazioni all’interno delle lacune tra le lamelle,

simulando un’infiltrazione. In questi casi una grossolana manovra chirurgi-

ca a strappo lascerebbe nelle lacune delle propaggini che, se provviste di

autonoma vascolarizzazione, darebbero sicure riprese tumorali.

La propaggine tumorale che supera un orifizio o una fessura si sviluppa al di

là del restringimento in forma di clessidra. Dagli spazi re t ro m a s c e l l a re e para-

faringeo il tumore può pre m e re sulla parete posteriore del seno mascellare ,

spingerla in avanti o eroderla gradualmente, può estendersi alle fosse infra-

sfenotemporale e temporale determinando una tumefazione della guancia

sottozigomatica o della fossa temporale sovrazigomatica. Dal settore supe-

r i o re della fossa pterigomascellare il tumore può entrare nell’orbita attraver-

so la fessura orbitaria inferiore. L’invasione intraorbitaria rimane general-

mente extra periostea. Dalla volta della fossa infrasfenotemporale, costituita

dalla grande ala sfenoidale, il tumore può entrare nella fossa cranica attra-

verso i forami naturali ovale, rotondo, spinoso e lacero anteriore oppure

attraverso l’usura della parete ossea. Dentro il cranio il tumore si espande fra

l’osso e la dura che viene scollata, introflessa, raramente erosa. Può invade-

re il seno cavernoso avvolgendo i nervi ottico, abducente, oculomotore, tro-

c l e a re e la carotide interna dalla quale può ricevere secondari apporti vasco-

lari 2 1. L’espansione intracranica segue dunque due direttrici fondamentali

dalla componente endocavitaria attraverso il seno sfenoidale verso la sella e

il seno cavernoso, dalla componente laterale attraverso la grande ala sfenoi-

dale verso la fossa cranica media. Più raramente può avvenire un’estensione

in fossa cranica media attraverso la fessura orbitaria superiore, oppure un’e-

stensione in fossa cranica anteriore attraverso l’area cribrosa. L’estensione

intracranica avverrebbe in circa il 10-20% dei casi 2 1 - 4 0.

DIAGNOSI

La diagnosi di angiofibroma è relativamente facile. Si basa essenzialmente

sulla storia, sull’esame clinico e sullo studio radiologico. La sintomatologia

clinica si manifesta, di solito, in un adolescente nell’età della pubertà, con

l’ostruzione nasale mono o bilaterale con epistassi, rinorrea mucopurulen-

ta, ipoacusia per disfunzione della tuba di eustacchio, rinolalia chiusa e, più

raramente, con difetti del visus e oftalmoplegia.

Il tumore si presenta come una massa rossastra, liscia, lobulata, turgida e

pulsante, che occupa il settore posteriore della fossa nasale o della rinofa-

ringe. I grandi tumori possono determinare anche depressione del palato

molle, tumefazioni facciali, protrusione bulbare. 
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Lo studio radiologico tradizionale e tomografico, dopo l’avvento della

tomografia computerizzata, ha perso di utilità diagnostica, mentre la tomo-

grafia computerizzata e la risonanza magnetica costituiscono i cardini della

diagnostica per immagini.

La TC con mezzo di contrasto è l’esame ideale per mostrare l’estensione del

tumore, i rapporti con le strutture ossee, l’interessamento sinusale, i cam-

biamenti ossei patologici come la distruzione ossea e l’iperostosi. Tipica è

l’erosione e la sporgenza anteriore della parete posteriore del seno mascel-

lare e lo spostamento posteriore del processo pterigoideo (segno di

Holman-Miller) 28 e l’erosione del processo pterigoideo e del clivus. 

Mentre la TC provvede alla miglior visualizzazione dell’osso, la RM permet-

te di definire le differenze tra i tessuti molli, di differenziare l’estensione

intrasinusale del tumore dalle alterazioni secondarie a ostruzione o flogosi

come edema mucoso e versamento, di precisare i rapporti tumorali con i

principali vasi sanguigni. I limiti delle propaggini specie endocraniche tro-

vano nella RM delle informazioni più precise e dirimenti. 

L’angiografia digitale, a seconda dei casi, è un ausilio o una conferma della

diagnosi. Essa fornisce informazioni sul grado di irrorazione e sulle princi-

pali arterie nutritive del tumore e sull’eventuale coinvolgimento dell’arteria

carotide interna. L’immagine angiografica ha un aspetto caratteristico di reti-

colo nella fase arteriosa e di densa macchia persistente nella fase venosa. 

E’ utile nei grandi tumori con estensione endocranica per pianificare l’inter-

vento, quando si associa l’embolizzazione 24-48 prima dell’intervento e nel

postoperatorio per evidenziare residui tumorali. L’embolizzazione, contra-

stata per i possibili rischi, è diventata comunque un notevole ausilio chirur-

gico in termini di sanguinamento. Il rischio dell’embolizzazone, paventato

da molti autori, esiste anche in mani capaci ed esperte 1-8-34-40-52 . Nei nostri

casi abbiamo osservato un’amaurosi. Eccezionalmente per la diagnosi è

necessaria la conferma istologica con la biopsia. Biopsia che comunque è

prudente fare in ambiente chirurgico per il rischio di emorragie.

STADIAZIONE

Diverse sono state le stadiazioni dell’angiofibroma descritte in letteratura 49.

Session 47 nel 1981 ha proposto una classificazione basata sulle caratteristi-

che radiologiche (tomografia computerizzata). 

Andrews 2, modificando la suddivisione in stadi già descritta da Fisch 21 nel

1983, ha classificato la malattia in base alle modalità di accrescimento della

lesione. 

Chandler 11 ha descritto una classificazione in relazione alla valutazione cli-

nica e strumentale (tomografia computerizzata). Lo stadio I è limitato ai
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tumori che sono confinati alla rinofaringe. Lo stadio II raggruppa i tumori

che coinvolgono le strutture etmoido-mascellare, pterigomascellare ed

infrasfenotemporale, si differenziano poi l’estensione endocranica extradu-

rale (stadio III) da quella intradurale (stadio IV). 

Radkowski 43 nel 1996 ha pubblicato una revisione della classificazione del-

l’angiofibroma, modificando la proposta di Sessions e suddividendo tre

stadi in ulteriori sottostadi (A,B,C).

La classificazione di Bagatella 4 del 1995, è in relazione alla progressiva

estensione del tumore ed alle possibilità terapeutiche chirurgiche. Differisce

da quella di Fisch per il coinvolgimento della fossa infrasfenotemporale allo

stadio II piuttosto che allo stadio III.  Pertanto lo stadio I comprende i tumo-

ri limitati alla rinofaringe,  alla fossa nasale, all’etmoide, allo sfenoide ed al

mascellare omolaterali, senza erosione ossea. Lo stadio II, oltre l’estensione

precedente, prevede il coinvolgimento di una o più  delle seguenti struttu-

re: fossa nasale, rinofaringe e seni paranasali controlaterali, spazio parafa-

ringeo, fossa pterigomascellare e infrasfenotemporale mono o bilaterale. Il

coinvolgimento della fossa zigomatica, o temporale, dell’orbita o l’estensio-

ne intracranica extradurale caratterizzano lo stadio III. Il tumore può infine

invadere la fossa cranica con interessamento intradurale (stadio IV).

FISCH, 1983

STADIO I TUMORE LIMITATO ALLA RINOFARINGE E ALLA FOSSA NASALE 
SENZA DISTRUZIONE  OSSEA 

STADIO II TUMORE INVADE LA FOSSA PTERIGOMASCELLARE, IL SENO 
MASCELLARE, SENO ETMOIDALE E QUELLO SFENOIDALE 

CON DISTRUZIONE OSSEA

STADIO III TUMORE INVADE LA FOSSA INFRATEMPORALE, L’ ORBITA E 
LA REGIONE PARASELLARE PERMANENDO LATERALE 

AL SENO CAVERNOSO

STADIO IV TUMORE CON INVASIONE MASSIVA DEL SENO CAVERNOSO, 
REGIONE DEL CHIASMA OTTICO O FOSSA PITUITARIA 

CHANDLER, 1984

STADIO I TUMORE LIMITATO ALLA RINOFARINGE 

STADIO II TUMORE ESTESO ALLA FOSSA NASALE E/O AL SENO SFENOIDALE

STADIO III TUMORE ESTESO AD UNO O PIU’ DELLE SEGUENTI STRUTTURE: 
MASCELLARE,  SENO ETMOIDALE, FOSSA PTERIGOMASCELLARE E 

INFRATEMPORALE, ORBITA E/O GUANCIA

STADIO IV TUMORE CON INVASIONE INTRACRANICA 
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ANDREWS, 1989

STADIO I TUMORE LIMITATO ALLA RINOFARINGE E ALLA FOSSA NASALE. 
ASSENZA DI EROSIONE OSSEA O EROSIONE LIMITATA

AL FORAME SFENOPALATINO

STADIO II TUMORE ESTESO ALLA FOSSA PTERIGOPALATINA O AL SENO
MASCELLARE, ETMOIDE, SENO SFENOIDALE, CON EROSIONE OSSEA

STADIO III TUMORE ESTESO ALLA FOSSA INFRATEMPORALE O 
ALLA REGIONE ORBITARIA SENZA (a) O CON (b) INVASIONE 

INTRACRANICA EXTRADURALE (PARASELLARE)

STADIO IV TUMORE CON INVASIONE INTRACRANICA INTRADURALE
SENZA (a) O CON (b) INFILTRAZIONE DEL SENO CAVERNOSO, 

DELLA FOSSA IPOFISARIA O DEL CHIASMA OTTICO

BAGATELLA, 1995

STADIO I TUMORE LIMITATO ALLA RINOFARINGE, ALLA FOSSA NASALE, 
ALL’ETMOIDE, ALLO SFENOIDE ED AL MASCELLARE OMOLATERALI, 

SENZA EROSIONE OSSEA 

STADIO II TUMORE ESTESO AD UNA O PIU’ DELLE SEGUENTI STRUTTURE: 
FOSSA NASALE, RINOFARINGE E SENI PARANASALI CONTROLATERALI, 

SPAZIO PARAFARINGEO, FOSSA PTERIGOMASCELLARE E 
INFRATEMPORALE MONO O BILATERALMENTE

STADIO III TUMORE ESTESO AD UNA O PIU’ DELLE SEGUENTI STRUTTURE: 
FOSSA ZIGOMATICA, TEMPORALE, ORBITA, O ESTENSIONE 

INTRACRANICA EXTRADUIRALE

STADIO IV TUMORE CON INVASIONE INTRACRANICA INTRADURALE 

RADKOWSKI, 1996

STADIO IA TUMORE LIMITATO ALLA FOSSA NASALE E/O ALLA VOLTA
DELLA RINOFARINGE

STADIO IB TUMORE ESTESO AD UNO O PIU’ SENI PARANASALI

STADIO IIA TUMORE CON MINIMA INVASIONE DELLA 
FOSSA PTERIGOMASCELLARE

STADIO IIB TUMORE CON PIENA OCCUPAZIONE DELLA 
FOSSA PTERIGOMASCELLARE 

STADIO IIC TUMORE CON ESTENSIONE ALLA FOSSA INFRATEMPORALE 
O POSTERIORE AL PROCESSO PTERIGOIDEO

STADIO IIIA EROSIONE DELLA BASE DEL CRANIO; 
ESTENSIONE INTRACRANIALE MINIMA

STADIO IIIB ESTESA INVASIONE INTRACRANICA CON O 
SENZA ESTENSIONE AL SENO CAVERNOSO
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TRATTAMENTO

La chirurgia dell’angiofibroma è parte della storia della chirurgia della rino-

faringe, che inizia nel 19° secolo e offre fin dall’inizio del 20° secolo nume-

rose e discusse soluzioni operatorie che aumenteranno in seguito, dimo-

strando, con l’abbondanza delle proposte, la mancanza di una soluzione

ottimale 16-27. Sostanziali progressi nella chirurgia si sono avuti solo negli

ultimi decenni per una serie di circostanze: da un lato le conquiste nel

campo diagnostico con lo sviluppo della TC e RM e delle tecniche angio-

grafiche che hanno consentito di identificare la sede d’impianto, l’estensio-

ne, i vasi nutritivi del tumore e di neutralizzarli con l’embolizzazione ridu-

cendo drasticamente il sanguinamento; dall’altro l’impiego di nuovi stru-

menti chirurgici come il microscopio, e l’endoscopio, le frese che hanno

permesso di passare da una rapida e grossolana chirurgia di trazione ad una

raffinata chirurgia di dissezione migliorando ulteriormente la conoscenza

delle caratteristiche evolutive del tumore. Questi progressi compiuti dalla

tecnologia medica hanno consentito di rendere la chirurgia dell’angiofibro-

ma sempre meno traumatica, pericolosa e deturpante e di modularla in fun-

zione dello stadio della lesione. 

Tant’è che oggi, in attesa che l’embolizzazione e/o il trattamento medico

risolvano il problema, l’asportazione chirurgica rappresenta il trattamento di

elezione.

Sebbene l’efficacia della radioterapia sia documentata da molti lavori 14, essa

rimane un’alternativa alla chirurgia nei pochissimi casi a rischio, inoperabi-

li, per le numerose sequele che essa può indurre col passare del tempo in

questi giovani pazienti come: le modificazioni della mucosa rinofaringea e

dell’orecchio medio, l’impulso allo sviluppo di tumori maligni, l’arresto

dello sviluppo dello scheletro facciale, i possibili danni dello scheletro fac-

ciale, i possibili danni cerebrali, ipofisari, oculari e psichici.

A nostro avviso tre sono gli approcci elettivi a seconda dell’estensione: 

- L’approccio transnasale con tecnica microchirurgica microscopica o

endoscopica.

- L’approccio transfacciale in rinotomia laterale con lembo naso mascel-

lare o con midfacial degloving.

- L’approccio laterale infratemporale

Il chirurgo può scegliere la via meno traumatica transnasale assicurandosi di

poter passare alla via transfacciale in caso di difficoltà exeretiche, oppure

scegliere fin dall’inizio la via transfacciale.

Eccezionalmente è necessaria la via laterale come primo approccio o come

approccio complementare ad un incompleto tempo transfacciale.
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TECNICHE OPERATORIE

- Approccio Transnasale Microchirurgico

L’intervento viene eseguito in anestesia generale con intubazione orotra-

cheale e ipotensione controllata associando un’infiltrazione territoriale con

anestetico locale e vaso-costrittore. Il paziente viene posto in posizione

supina con il tronco leggermente sollevato e la testa appena ruotata dal lato

dell’operatore. Se necessario si mobilizza il setto nasale attraverso un’inci-

sione emitrasfissa per poter ampliare le fosse. L’approccio transnasale viene

condotto con tecnica microchirurgica microscopica o endoscopica.

I tempi chirurgici preparatori includono la rimozione parziale o totale del

cornetto medio, parziale del cornetto inferiore e lo svuotamento dell’etmoi-

de. Gli altri tempi chirurgici dipendono dall’estensione della lesione e rical-

cano quelli descritti nell’approccio transfacciale.

- Approccio Transfacciale in rinotomia laterale con lembo 

naso mascellare di Bagatella

Dapprima si esegue l’osteotomia media attraverso un’incisione emitrasfissa

secondo i tempi della settorinoplastica. Prosegue poi con i tempi esterni.

L’incisione cutanea inizia dall’estremità interna del sopracciglio, decorre a Z

a mezza via fra il dorso del naso il canto interno dell’occhio, fino al bordo

caudale dell’osso nasale, si fa poi verticale sino all’ala nasale, poi curva

intorno alla narice fino all’apertura piriforme.

Incisa e divaricata la cute, si pratica l’emostasi dei vasi frontali e angolari del

naso e poi si scollano lateralmente i tessuti molli fino ad evidenziare la sutu-

ra naso-maxillo-frontale, il bordo orbitario e il nervo infraorbitario. Dal

bordo orbitario si passa a scollare, per via sottoperiostea, la parete mediale

e inferiore dell’orbita. Il sacco, unitamente al legamento palpebrale interno

viene spostato all’esterno e il dotto fibroso lacrimo nasale viene possibil-

mente isolato e preservato.

Quindi si eseguono con una microsega a punta con lame di 3 cm tre osteo-

tomie per l’allestimento del lembo naso mascellare: la prima osteotomia

orizzontale segue la sutura naso maxillo frontale come l’osteotomia trasver-

sa nelle rinoplastiche; la seconda viene condotta lungo la sutura maxillo

lacrimale fino al pavimento dell’orbita, poi prosegue sulle pareti mediale e

anteriore del mascellare senza ledere il dotto lacrimo nasale e il nervo

infraorbitario rispettivamente raggiungendo il pavimento della fossa nasale

e del seno mascellare; la terza sezione, orizzontale, corre a livello della base

del pilastro osseo dell’apertura piriforme sino a raggiungere le osteotomie

verticali.

A questo punto le ossa nasale e mascellare sono liberate completamente
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dalle loro giunzioni e rimangono aderenti solo alla cute e alla mucosa che

conservano un largo peduncolo mediale. Esse vengono sollevate verso l’al-

to e medialmente così da esporre il seno mascellare e la fossa nasale. Il

dotto lacrimo-nasale viene lateralizzato.

- Approccio transfacciale con midfacial degloving

La tecnica iniziata da Converse fu sviluppata da Casson 10.

Essa consente di esporre il 3° medio dello scheletro facciale attraverso inci-

sioni rinoplastiche e sublabiali evitando incisioni esterne poco gradite dai

pazienti 36.

S’inizia con una incisione trasfissa intersetto-columellare al davanti del mar-

gine libero del setto, dall’alto in basso fino alla spina nasale. L’incisione pro-

segue dall’interno all’esterno, in basso bilateralmente sul pavimento del

vestibolo nasale ed in alto a livello intercartilagineo e lungo il margine del-

l’apertura piriforme fino a raggiungere la precedente incisione. La seconda

incisione sublabiale viene condotta a livello del solco labio gengivale supe-

riore dal 3° molare di un lato al controlaterale.

Attraverso la prima incisione si separano le cartilagini alari dalle triangolari,

il setto dalla columella e la cute nasale dalle cartilagini triangolari e dalle

ossa proprie.

Dall’incisione sublabiale, per via sottoperiostea, si scollano i tessuti molli

dal mascellare raggiungendo lo scollamento nasale e il margine inferiore

dell’orbita rispettando i peduncoli infraorbitari. Lo scollamento può prose-

guire sul processo frontale del mascellare e sul pavimento dell’orbita per

isolare il sacco e il dotto lacrimale.

E’ ora possibile sollevare il labbro, i tessuti molli delle guance, la punta e la

cute del naso per esporre il 3° medio dello scheletro facciale e le fosse nasa-

li. In alternativa può anche essere sollevata l’intera piramide nasale previe

osteotomie laterali, trasverse e sezione del setto.

A questo punto con una piccola sega oscillante si eseguono le osteotomie

lungo i margini della parete anteriore del seno mascellare omolaterale alla

lesione, partendo dall’apertura piriforme rispettando sia il dotto lacrimale

che il peduncolo infraorbitario. La parete viene quindi temporaneamente

rimossa aprendo il seno mascellare.

Da questo momento l’intervento prosegue con tecnica microchirurgica.

Viene rimossa la parete mediale del mascellare col cornetto inferiore e

viene coagulata l’arteria palatina maggiore quando viene interrotta. Anche

la porzione interna della parete posteriore del seno viene asportata per evi-

denziare la radice tumorale e il peduncolo vascolare principale. Questo, se

possibile, viene coagulato, legato o chiuso con clips. La chiusura del pedun-
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colo principale è un momento importante dell’intervento in grado di ridur-

re notevolmente il sanguinamento anche in presenza di peduncoli secon-

dari, quando non si sia proceduto  all’embolizzazione. 

Le successive demolizioni ossee devono variare in rapporto all’estensione

del tumore per assicurare la sua completa esposizione prima che venga

aggredito. Viene sacrificata l’estremità posteriore del setto nelle estensioni

tumorali verso la rinofaringe e la fossa nasale controlaterale e vengono

aperte le cellule etmoidali nelle estensioni sfeno etmoidali.

E’ preferibile isolare dapprima la componente endocavitaria (rinofaringe,

fossa nasale, etmoide, sfenoide) per poterla spostare durante l’isolamento

della componente laterale o asportare previa sezione col laser o con l’elet-

trobisturi. L’isolamento della componente endocavitaria, per le sue labili

aderenze con la mucosa, risulta agevole. Le aderenze con la mucosa del

setto, della rinofaringe e dei turbinati vengono facilmente liberate con l’a-

spiratore scollatore o recise col bisturi in tessuto sano avendo cura di coagu-

lare o tamponare i piccoli vasi che via via si incontrano. Anche l’estrazione

dell’estensione sfenoidale, una volta ampliato l’orifizio d’entrata, risulta faci-

le in quanto il tumore non aderisce alle pareti ossee. Più pericolosa può

invece risultare l’exeresi di estensioni tumorali che superino la parete late-

rale ossea del seno sfenoidale e si addentrino verso il nervo ottico e verso

il seno cavernoso in direzione della carotide interna e dei nervi oculomoto-

ri generalmente però il tumore entra in contatto con la dura del seno e del

nervo senza aderire alla componente neuro-vascolare. Qualora vi sia un

coinvolgimento neurovascolare e un apporto vascolare secondario al tumo-

re la via potrebbe risultare inadeguata per una minuziosa dissezione chirur-

gica. Una manovra incauta qui può produrre una grave lesione arteriosa

non controllabile o un irreparabile danno nervoso. Pertanto nessuna mano-

vra dovrà essere fatta fuori dal controllo visivo. Si passa quindi ad isolare la

base d’impianto del tumore e la componente laterale.

La base d’impianto del tumore viene liberata iniziando dalla superficie sot-

toperiostea della lamina verticale del palatino, previo sacrificio della coda

del turbinato medio, passando poi sulla lamina interna della pterigoide,

sulla cartilagine tubarica e sulla volta della rinofaringe. Le aderenze, a que-

sto livello, sono talmente resistenti da richiedere spesso l’uso del bisturi per

reciderle. Di solito non è possibile distinguere il tessuto sano da quello

patologico perché non esiste alcun piano di clivaggio tra tumore e fibrope-

riostio, fibropericondrio e tessuto adenoideo, pertanto, è preferibile restare

sul piano osseo e cartilagineo, dov’è possibile, e sul tessuto adenoideo

apparentemente indenne. Anche qui si farà attenzione a coagulare o tam-

ponare, a mano a mano che s’incontrano, i rami secondari, provenienti

anche dall’ osso.
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Qualora il tumore occupi gli spazi retromascellare e infrasfenotemporale

oltrepassando il forame sfenopalatino o la parete latero faringea che sta

posteriormente al processo pterigoideo bisogna demolire adeguatamente la

parete postero-laterale del seno mascellare e il processo pterigoideo.

Il tumore entra spesso nell’osso spongioso del processo pterigoideo (100%

per Lund) 34 e del clivus ed è pertanto indispensabile rimuovere tutto l’osso

circostante prima di estrarlo. Una manovra a strappo potrebbe lacerare il

tumore lasciando delle propaggini che, se provviste di una autonoma

vascolarizzazione, darebbero sicure riprese tumorali. Anche all’interno dei

muscoli e del grasso retromascellare e infrasfenotemporale i limiti tumorali

sono difficilmente identificabili perciò è prudente isolare il tumore in tessu-

to sano. L’estensione del tumore verso la fossa cranica media attraverso un

orifizio o una erosione della grande ala dello sfenoide a questo punto è

sotto controllo e può essere rimossa mediante trazione e scollamento 15.

E’ opportuno comunque ampliare l’orifizio d’entrata per facilitare l’estrazio-

ne della propaggine endocranica sempre più grande del previsto per la sua

forma a clessidra, evitando manovre alla cieca. Qualsiasi anche minuscola

lesione della dura deve essere riparata. Per far questo bisogna scollare la

dura dai bordi della breccia ossea. Nell’interstizio così preparato fra dura e

osso si introduce per alcuni millimetri un lembo di fascia o di dura liofiliz-

zata e si fissa con la colla di fibrina. Se possibile nell’interstizio si introduce

una lamella di osso che funga da supporto. Se invece non è possibile scol-

lare la dura il lembo dovrà essere applicato all’esterno, previa asportazione

della mucosa e incollato. E’ preferibile mettere un drenaggio liquorale con-

tinuo mediante catetere lombare per alcuni giorni. Anche le estensioni orbi-

tarie possono essere raggiunte e asportate da questa via se sono extrape-

riostee.

Nelle eccezionali estensioni temporo-zigmatiche, orbitarie intraperiostee,

intracraniche intradurali, è opportuno ampliare l’accesso con l’incisione al

labbro superiore e al solco vestibolare oppure utilizzare o associare altre vie

(tipo infratemporale, e orbito-zigomatica). Come si vede l’aggressione ha

progressivamente esposto la fossa nasale, l’antro, la rinofaringe, lo sfenoi-

de, gli spazi retromascellare e infrasfenoidale, la base della fossa cranica

media con una progressione di tempi commisurata alle dimensioni e alla

estensione del tumore. Man mano che si neutralizzano i peduncoli vascola-

ri della base d’impianto del tumore il sanguinamento si riduce progressiva-

mente e il tumore diventa praticamente esangue tant’è che può essere

sezionato e asportato a pezzi.

Completata l’exeresi si controlla il letto operatorio, si asportano i punti

sospetti per il controllo istologico intraoperatorio, quindi si regolarizzano

con la fresa le asperità ossee e si pratica l’emostasi.
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I tempi finali vengono condotti ancora con tecnica macroscopica.

Nell’approccio con rinotomia laterale il lembo naso mascellare viene ricom-

posto, viene praticata l’osteosintesi con fili o con miniplacche e viti. Poi si

attacca il legamento palpebrale interno alla cresta lacrimale anteriore o al

periosteo. Questo dettaglio è importante in quanto evita antiestetiche defor-

mazioni dell’angolo interno dell’occhio. Infine si procede alla sintesi in due

strati dei piani muscoloperiosteo e cutaneo con unione dei muscoli periala-

ri in modo da riformare il solco naso labiale ed evitare una deformazione

dell’ala nasale.

Nell’approccio midface degloving si riposiziona la parete anteriore ossea

del mascellare fissandola con fili, si ricompongono i tessuti molli del naso e

della faccia e si sutura la mucosa nasale e buccale avvicinando i bordi delle

incisioni nella posizione naturale per evitare asimmetrie. Un soffice tampo-

namento completa l’intervento.

Via infratemporale tipo C secondo Fisch

Si tratta di un approccio cranio-cervicale laterale mirato all’esposizione del

clivus, del seno sfenoidale, delle fosse pterigo-mascellare ,  infratemporale

e della rinofaringe. 

L’ incisione retroauricolotemporale inizia appena dietro il capillizio e conti-

nua inferiormente a 3-4 cm dal solco retroauricolare fino alla punta della

mastoide.  Il condotto uditivo esterno viene sezionato e suturato.  

Una volta identificata e dissecata dal parenchima ghiandolare la branca

fronto- orbitaria del nervo facciale essa viene dislocata verso il basso , pro-

tetta da un lembo di fascia temporale, in modo da consentire la rimozione

temporanea dell’arco zigomatico e la dislocazione verso il basso del musco-

lo temporale.

Si esegue una antromastoidectomia radicale.  La membrana timpanica e la

catena ossiculare vengono rimosse in continuità con la cute del condotto

uditivo esterno osseo. Il nervo facciale viene scheletrizzato dal ganglio geni-

colato al forame stilomastoideo lasciandolo all’interno del canale di

Falloppio preservandone  la vascolarizzazione. 

L’osso che riveste la dura del pavimento della fossa cranica media viene

rimosso fino ad esporre i forami spinoso ed ovale .

La dissezione sottoperiostea dell’articolazione temporo-mandibolare e della

fossa infratemporale, la rimozione del menisco articolare e la dislocazione

anteroinferiore del condilo della mandibola mediante il posizionamento del

retrattore della fossa infratemporale  consente di esporre la fossa glenoide,

la fossa infratemporale e la base del processo pterigoideo.
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L’ arteria meningea media  ed il ramo mandibolare del nevo trigemino  (V3),

provenienti dai rispettivi forami  ( spinoso ed ovale), attraversano la fossa

infratemporale. Una volta sezionate queste strutture all’uscita dalla base cra-

nica è possibile identificare la tuba cartilaginea situata medialmente al pro-

cesso pterigoideo . A questo punto è necessario ottenere  il controllo pros-

simale e distale (dal forame carotico fino al forame lacero anteriore) della

carotide intra-petrosa. La fresatura della fossa glenoide in corrispondenza

della base della parete anteriore del condotto uditivo esterno osseo fino

all’istmo tubarico consente l’esposizione del tratto verticale e del ginocchio

della carotide intrapetrosa.  Il tratto orizzontale dell’arteria viene evidenzia-

to sino alla giunzione carotico-cavernosa dopo l’asportazione della tuba

cartilaginea e la scheletrizzazione del canale carotico . La fresatura della pte-

rigoide (base e lamine) consentirà di esporre il settore infero-laterale del

seno sfenoidale e la fibromucosa della  parete postero-laterale  del rinofa-

ringe, incisa la quale sarà possibile  rimuovere sia la propaggine  rinofarin-

gea del tumore che quella  sfenoidale in continuità con la sua base d’im-

pianto.

Eventuali propaggini intracraniche extradurali parasellari potranno essere

aggredite mediante ulteriore retrazione della dura della fossa cranica media

e dissezione del tumore  dalla parete infero-laterale del seno cavernoso 12.

Tale manovra richiede spesso la sezione della branca mascellare del nervo

trigemino (V2). La cavità chirurgica viene obliterata utilizzando il muscolo

temporale precedentemente trasposto.  

MATERIALI E METODI

La nostra casistica è composta di 84 pazienti con angiofibroma della rinofa-

ringe di varia estensione operati dal 1987 al 2002.

Tutti i pazienti erano di sesso maschile, di età compresa tra i 7 e i 37 anni

(età media di 16,6 anni). Nove pazienti erano già stati operati in altra sede,

quattro per via transmascellare, tre per via transpalatina e due per via trans-

facciale. A due di questi pazienti era stata legata la carotide esterna.

La diagnosi è stata ottenuta attraverso l’anamnesi, l’esame clinico, l’esame

endoscopico, lo studio TC e  RM con mezzo di contrasto in scansioni coro-

nali, assiali e sagittali. In nessun caso si è ricorsi alla biopsia. L’arteriografia

digitale delle carotidi è stata eseguita 24-48 ore prima dell’intervento allo

scopo di evidenziare gli apporti vascolari principali e secondari e l’even-

tuale coinvolgimento vascolare, e di procedere all’embolizzazione superse-

lettiva del tumore mediante frammenti di liodura e, più recentemente, con

PVA.
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I tumori , stadiati considerando anche il reperto intraoperatorio, erano così

distribuiti secondo la classificazione di Andrews: tipo I 7, tipo II 40, tipo III

a 22, tipo III b 15.  Secondo la stadiazione di Bagatella erano così suddivisi:

tipo I  15, tipo II 32, tipo III 37. 

Nelle due settimane anteriori all’intervento sono stati eseguiti due prelievi di

sangue di 200-300 ml destinati all’autodonazione peroperatoria.

Per l’asportazione del tumore sono stati utilizzati un approccio transfaccia-

le in rinotomia laterale con lembo peduncolato naso mascellare in 48 casi ,

con midfacial degloving in 27 casi di cui in 7 con osteotomia tipo Le Fort 1,

e un approccio transnasale microchirurgico in 7 casi. In  2 pazienti portato-

ri di recidive ad estensione laterale già sottoposti ad approccio trans-faccia-

le con lembo maxillo-genieno è stata utilizzata una via infratemorale tipo C

secondo Fisch per minimizzare il rischio di necrosi ossea a livello del  pala-

to duro già precedentemente sezionato. 

Il follow-up è stato programmato per i 5 anni post-operatori e consiste in

una visita con endoscopia nasosinusale a 3, 6, 12 mesi, 2 e 5 anni, in un con-

trollo con RM a 1, 2 e 5 anni dall’intervento e nell’angiografia nel sospetto

di residui tumorali o recidive.

RISULTATI 

L’angiografia e l’embolizzazione sono state ben tollerate. In un solo caso si

è verificata un’amaurosi omolaterale, subito dopo l’angioembolizzazione,

da attribuire alla presenza di shunt anomali tra il circolo dell’arteria mascel-

lare interna e dell’oftalmica.

Nessuna complicanza si è avuta durante l’intervento.

La guarigione della ferita è stata re g o l a re. Successivamente si sono osservate

delle complicanze di rilievo solo in 2 pazienti: un caso sottoposto ad appro c-

cio transfacciale in rinotomia laterale ha avuto una dacriocistite purulenta con-

seguente alla stenosi del dotto lacrimale che ha richiesto una dacriocistorino-

stomia e una caso sottoposto ad approccio transfacciale con midfacial deglo-

ving con osteotomia Le Fort ha avuto un riassorbimento parziale della cre s t a

a l v e o l a re superiore che ha determinato la perdita di 4 elementi dentari. In tutti

gli altri casi i frammenti ossei delle osteotomie si sono consolidati in re g o l a re

posizione e non si sono osservati all’esame clinico e radiologico segni di atro-

fia. I tessuti molli non hanno subito invaginazioni. Le sequele estetiche nel-

l ’ a p p roccio transfacciale con rinotomia sono rappresentate da una cicatrice

l a t e ronasale più o meno evidente ma pressochè invisibile se si usa l’incisione

a Z. In nessun caso è stata evidenziata un’ asimmetria facciale. Nessuna seque-

la estetica è stata segnalata nei pazienti sottoposti a midfacial degloving.     
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Il follow up medio del nostro campione è stato di 8,4  anni (range 16- 1,5

anni). L’exeresi sulla base dei dati clinici, strumentali e radiologici è risulta-

ta radicale in tutti i casi tranne tre (3,5 %). Uno di questi è stato operato attra-

verso lo stesso approccio un anno dopo il primo intervento. Negli altri due

casi si è osservata una progressiva scomparsa del residuo inizialmente

segnalato nel corso dei 2 anni successivi all’intervento. La perdita di sangue

durante l’intervento è variata da 400 a 900 ml sicché non si è mai reso neces-

sario un apporto di sangue maggiore dell’autodonazione.

DISCUSSIONE

L’angiofibroma della rinofaringe è una neoplasia rara ancora poco cono-

sciuta per quanto riguarda le sue origine e alcuni suoi aspetti tipici quali la

predilezione per il sesso maschile, l’età di insorgenza e la specificità della

sede di origine.

E’ considerata una lesione istologicamente benigna che ha però una cresci-

ta aggressiva e la tendenza a sanguinare ripetutamente. Si espande nelle

cavità rinosinusali, invade gli spazi parafaringei e retromascellari, a volte

(10-20%) entra nella fossa cranica media ed eccezionalmente nell’orbita dis-

sociando i tessuti molli ed erodendo le strutture ossee.

Quando si considerano le possibilità terapeutiche dell’angiofibroma biso-

gna tener conto delle sue peculiari caratteristiche:

- della tendenza ad espandersi e a sanguinare

- della possibilità di recidivare negli stadi più avanzati

- dell’eccezionalità dell’involuzione spontanea

La presenza nella nostra casistica di pazienti di 25, 34, 37 anni indica che il

tumore può evolvere anche in età adulta. 

Queste considerazioni hanno portato negli anni ad una sostanziale unifor-

mità nei protocolli di trattamento che si basano sulla chirurgia con intenti

radicali preceduta solitamente  da angioembolizzazione. 

La radioterapia rimane una alternativa alla chirurgia nei pochissimi casi a

rischio inoperabili o che non desiderano essere operati.

L’affinamento delle tecniche chirurgiche è indirizzato al raggiungimento

della minor morbidità possibile e ad evitare sequele  estetiche in questi gio-

vani pazienti che una volta risolto il problema dell’angiofibroma riprendo-

no una vita normale. Per questo motivo sono stati progressivamente  abban-

donati gli approcci anteroinferiori quali le vie trans-palatale, trans-ioidea,

trans mandibolare etc... Anche le vie anteriori hanno subito nel corso degli

ultimi 20 anni un progressivo affinamento. In particolare, per quanto riguar-

da le vie trans-facciali vengono progressivamente ridotte le indicazioni agli
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smontaggi maggiori dello scheletro del viso quando questi prevedano la

sezione del palato duro e l’utilizzo di lembi ossei liberi naso-mascellari,

soggetti a frequenti fenomeni di riassorbimento con successive gravi seque-

le morfo-funzionali.

In quest’ottica il lembo peduncolato naso-mascellare secondo Bagatella

r a p p resenta il compromesso ottimale tra esposizione chirurgica e  minima

morbidità.  Anche per quanto riguarda le tecniche di  midfacial degloving

vengono pro g ressivamente ridotte le indicazioni alle osteotomie di

ampliamento (es. Le Fort I) optando per l’allestimento di un piccolo spor-

tello osseo naso-mascellare omolaterale che consente comunque un

accesso adeguato alle strutture re t romascellari (rinofaringe, fossa pterigo-

palatina ed infratemporale) con un danno estetico-funzionale pre s s o c h é

nullo. 

La progressiva evoluzione delle  vie anteriori verso approcci sempre meno

invasivi è stata resa possibile dall’ottimizzazione delle tecniche microchirur-

giche che consentono la rimozione del tumore senza inutili asportazioni di

tessuto osseo sano. La via  infratemporale  presenta oggi , a nostro avviso,

una indicazione limitata a quei tumori a crescita prevalentemente in senso

laterale (fossa infratemporale, area parasellare) non aggredibili con pari

sicurezza per via anteriore . In questi casi infatti può essere molto impor-

tante  il controllo sia prossimale che distale della carotide intrapetrosa ed

eventualmente intracavernosa. Bisogna tuttavia ricordare che la via infra-

temporale C comporta di principio il sacrificio dell’orecchio medio e l’ane-

stesia del territorio di V2 e V3, e dà luogo a frequenti  alterazioni algico-dis-

funzionali dell’articolazione temporo-mandibolare.

Le estensioni intracraniche sono di solito extradurali. Nelle più recenti espe-

rienze è stata messa in discussione la possibilità di una reale invasione intra-

durale di questi tumori che possono tutt’al più rendersi difficilmente disso-

ciabili dalla dura in alcune aree e mimare in tal modo il superamento della

stessa.  E’ stata da questi stessi autori messa in discussione, trovando riscon-

tro anche nella nostra esperienza clinica, la possibilità che questo tipo di

tumori invadano realmente il seno cavernoso, che viene invece per lo più

compresso e dislocato in senso supero-mediale. Nella maggioranza di que-

ste situazioni è possibile reperire  un clivaggio tra dura della parete infero-

laterale del seno cavernoso e  carotide intrapetrosa sia per via anteriore che

laterale.    

In conclusione l’angiofibroma giovanile della rinofaringe riconosce oggi

come terapia elettiva l’exeresi microchirurgica con intento radicale previa

angioembolizazzione. Attualmente, tra le vie anteriori,  l’approccio in mid-

facial degloving dovrebbe essere considerato l’approccio elettivo sia in ter-

mini di esposizione chirurgica e risultati estetico-funzionali trovando indi-
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cazione anche nei casi ad estensione intracranica e para-cavernosa extra-

durale laddove non sussistano particolari indicazioni ad un approccio late-

rale per via infratemporale.   
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IL TRATTAMENTO ENDOSCOPICO 

DELL’ANGIOFIBROMA DELLA RINOFARINGE

A. DRAGONETTI, A. BIGONI

U.O di otorinolaringoiatria Ospedale San Giuseppe-Milano

L’AR è un raro tumore benigno caratterizzato dal presentarsi quasi esclusi-

vamente in soggetti adolescenti di sesso maschile, dall’origine nella porzio-

ne posteriore della cavità nasale in corrispondenza del forame sfenopalati-

no, dall’elevata vascolarizzazione legata ad una irregolare proliferazione di

vasi all’interno di uno stroma fibroso e da un comportamento biologico

localmente aggressivo con possibilità di recidiva della lesione. (1)

L’eziologia dell’angiofibroma rimane comunque controversa: alcune carat-

teristiche depongono più per una malformazione vascolare che per un

tumore. (2) Recentemente, per mezzo dell’ibridazione comparativa del

genoma, è stata dimostrata la presenza di alterazioni cromosomiche il cui

significato deve ancora essere approfondito. (1)

Istologicamente il tumore è composto di elementi vascolari e fibrosi in pro-

porzioni diverse. I vasi superficiali sono prevalentemente capillari dilatati,

m e n t re in profondità sono presenti spazi vascolari con parete ispessita dove

mancano le membrane elastiche ed il rivestimento muscolare è irre g o l a re ,

incompleto o assente. (3) Lo stroma fibroso varia in cellularità e collagenizza-

zione: le cellule presenti sono in gran parte fibroblasti. (4) Le mitosi sono rare .

In seguito alla sua origine a livello del forame sfenopalatino la neoplasia si

sviluppa dapprima nella rinofaringe e nelle cavità nasali, quindi nella fossa

pterigopalatina ed infratemporale, per poi invadere l’orbita. (5) Mediante

erosione ossea può interessare il seno sfenoidale ed il seno mascellare ed

estendersi a livello intracranico, in sede extradurale, principalmente nella

fossa cranica media. (6) L’estensione intradurale è un evento raro. (7) 

L’arteria mascellare interna è il principale vaso afferente, ma il tumore può

essere vascolarizzato da rami secondari dell’arteria carotide interna e da col-

laterali dell’arteria carotide esterna, direttamente o tramite diramazioni. La

vascolarizzazione può essere bilaterale. (8) Un’irrorazione non embolizza-

bile dal circolo della arteria carotide interna non è considerata una con-

troindicazione all’utilizzo della chirurgia endoscopica. (5)
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La sintomatologia tipica è costituita da epistassi ed ostruzione nasale. La

progressione della lesione può determinare rinorrea, proptosi, diplopia,

cecità, deformità facciale ed insorgenza di paralisi dei nervi cranici. (9)

La diagnosi di angiofibroma è essenzialmente clinica e radiologica, essendo

l’esame bioptico controindicato per il rischio di una grave emorragia. (10)

L’esame obbiettivo endoscopico permette di evidenziare una massa liscia,

di colore tra il rosso ed il blù, di consistenza semirigida, talora con aree di

ulcerazione e segni di sanguinamento recente. (3). Radiologicamente TC e

RM si completano nello studio della lesione: la prima permette una ade-

guata valutazione dell’erosione ossea, la seconda di definire accuratamente

i rapporti della neoplasia con le strutture circostanti. L’angiografia permette

di identificare i rami afferenti e di eseguire un’embolizzazione pre-operato-

ria degli stessi. (11,12) Una corretta valutazione dei dati clinici e radiologici

è fondamentale per la scelta del trattamento chirurgico adeguato a permet-

tere una asportazione radicale della neoplasia. 

Negli ultimi anni la chirurgia si è imposta come il trattamento di elezione

dell’angiofibroma. La radioterapia si è dimostrata efficace nel controllare la

neoplasia, anche se la sua azione avviene prevalentemente sulla compo-

nente vascolare, ma i possibili effetti collaterali in una popolazione giovane

– trasformazione in senso maligno della neoformazione, aumentata inci-

denza di sarcomi, possibili effetti sulla crescita dello scheletro facciale – ne

hanno ridotto l’indicazione solo ai casi di lesioni molto estese o recidivanti

in cui il trattamento chirurgico avrebbe comportato una elevata morbilità.

(13-15) La chemioterapia è stata utilizzata in tumori molto aggressivi consi-

derati inoperabili con protocolli terapeutici simili a quelli utilizzati nelle

neoplasie maligne. (16)

Diversi sono gli approcci chirurgici impiegati nel trattamento dell’angiofi-

broma: transfaringeo-sovrajoideo (17), transpalatale (18), transfacciale per

via rinotomica laterale o mediante “midfacial degloving” (8,19,20), infra-

temporale (12), di traslocazione facciale. (21) Con lo sviluppo, nell’ultimo

decennio, delle tecniche endoscopiche e di una strumentazione adeguata,

l’adozione dell’approccio solo endoscopico o micro-endoscopico combina-

to transnasale è stato via via sempre più descritto da numerosi Autori. (22-

31) L’indicazione principale è rappresentata dagli stadi I e II sec. Andrews

(vedi Tabella 1) (12); alcuni Autori estendono l’indicazione agli stadi IIIa e

IIIb molto limitati. (5) L’endoscopia permette di ottenere una visione

ingrandita e multiangolare della lesione e delle strutture anatomiche adia-

centi che favorisce, in associazione ad una tecnica precisa ed atraumatica e

all’uso della causticazione bipolare ed eventualmente del laser, un control-

lo accurato del sanguinamento intraoperatorio, in assenza di incisioni fac-

ciali, di scollamenti dei tessuti molli premascellari e di osteotomie facciali,
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manovre tutte che rischiano di interferire con la crescita facciale in soggetti

giovani. (32) Inoltre la guarigione è normalmente rapida e il soggiorno

ospedaliero breve. Gli svantaggi di un approccio endoscopico consistono

nel disporre di una sola mano per le manovre chirurgiche, limite che può

essere superato mediante la “two-handed technique” (33) o l’uso di soste-

gni autostatici per l’endoscopio e la necessità di lavorare in uno spazio più

ristretto. D’altra parte l’angiofibroma è un tumore benigno che tende a dis-

locare piuttosto che ad infiltrare le strutture adiacenti, ad eccezione della

sede di origine dove invece è presente un quadro infiltrativo, per cui non è

necessaria una esposizione circonferenziale del tumore, ma un chirurgo

esperto è in grado di retrarre il tumore nel campo operatorio disponibile ed

eventualmente di eseguire una resezione non in monoblocco per aumenta-

re lo spazio a disposizione. (34) 

La preparazione all’intervento può comprendere un’angiografia con embo-

lizzazione delle arterie afferenti, preferibilmente eseguita entro le 48h pre-

cedenti, ed il deposito di sangue autologo. Un consenso informato che pre-

veda la conversione ad un approccio per via esterna deve sempre essere

ottenuto.

L’approccio utilizzato in ogni singolo caso varia a seconda dell’anatomia del

paziente e dell’estensione del tumore; è possibile però richiamare alcuni

punti precisi. Il chirurgo necessita di spazio per muovere lo strumentario

endoscopico ed esporre la massa. I primi tempi servono a questo scopo:

uncinectomia, etmoidectomia antero-posteriore con exeresi parziale o tota-

le del turbinato medio; ampia meatotomia media che si prosegue posterior-

mente a rimuovere la parete posteriore del seno mascellare con strumenti

taglienti angolati. L’asportazione prosegue fino a che si espone il limite late-

rale della neoformazione: a questo punto si devono individuare l’arteria

mascellare interna e/o l’arteria sfenopalatina che vengono chiuse con clips

RM-compatibili o causticate con pinza bipolare e sezionate. La dissezione

della neoformazione comincia dopo aver eliminato l’apporto nutritizio. Si

rimuove poi la parete anteriore del seno sfenoidale per visualizzare il limi-

te posteriore della neoformazione. L’exeresi a livello rinofaringeo viene

condotta per via subperiostea. Diversi Autori stressano l’importanza di una

fresatura della base cranica e della radice del processo pterigoideo, in par-

ticolare lungo il decorso del nervo vidiano, come condizione per raggiun-

gere una asportazione completa della neoformazione. (35-37) In alcuni casi,

quando la porzione nasale è molto sviluppata la dissezione può essere ini-

ziata a livello mediale e questa parte può essere asportata - risulta utile a

questo scopo l’uso del laser a diodi o del laser KTP o del bisturi ad ultra-

suoni – anche, se necessario, in associazione alla porzione posteriore del

setto nasale. (38,39) 
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Alla fine della procedura il naso viene tamponato ed il decorso post-opera-

torio non è molto differente da un classico intervento per patologia infiam-

matoria.

L’endoscopia presenta un ruolo fondamentale, accanto alla RM e alla TC,

nel follow-up di questi pazienti, anche se non tutte le recidive si presenta-

no in aree soggette a visibilità endoscopica. (5)

In tutte le casistiche pubblicate recentemente si registra un aumento per-

centuale dei casi che vengono trattati con tecnica endoscopica o micro-

endoscopica per via transnasale senza che vi sia stato un peggioramento nei

risultati o nelle complicanze: questo è il dato che più di tutti attesta la vali-

dità di tale approccio nella cura dell’angiofibroma della rinofaringe.

(3,5,9,29,32,35,37,40,41)

Secondo la nostra esperienza nel trattamento dei tumori benigni con

approccio endoscopico transnasale tale chirurgia è sicuramente indicata nei

casi di neoplasie di tipo I e II di Andrews e, in mani esperte, l’indicazione

può essere allargata ai tipi IIIa e IIIb in casi selezionati.

Tabella 1 - Stadiazione dell’AR sec. Andrews e coll., 1989

Tipo I Tumore limitato alla rinofaringe e alla fossa

nasale. Assenza di erosione ossea o erosione

limitata al forame sfenopalatino.

Tipo II Tumore esteso alla fossa pterigopalatina o al

seno   mascellare, etmoide, seno sfenoidale con

erosione ossea

Tipo III Tumore esteso alla fossa infratemporale o alla

regione orbitaria

A: senza invasione intracranica

B: con invasione intracranica extradurale (para-

sellare)

Tipo IV Tumore con invasione intracranica intradurale

A: senza infiltrazione del seno cavernoso, della

fossa ipofisaria o del chiasma ottico

B: con infiltrazione del seno cavernoso, della

fossa ipofisaria o del chiasma ottico
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I TUMORI VASCOLARI DEI SENI PARANASALI

A. DRAGONETTI, A. BIGONI

U.O di otorinolaringoiatria Ospedale San Giuseppe-Milano

Introduzione

I tumori vascolari dei seni paranasali sono una categoria dei tumori di tes-

suti molli che comprende lesioni generalmente rare in tale sede.

L’Organizzazione Mondiale della Sanità definisce i tessuti molli come com-

prendenti “tutti i tessuti non-epiteliali extrascheletro dell’organismo con

l’eccezione del sistema reticoloendoteliale, della glia e dei tessuti di sup-

porto di specifici organi e visceri. I tessuti neuroectodermici del sistema ner-

voso autonomo e periferico sono inclusi perché i tumori di questo gruppo

pongono problemi similari nella diagnosi e nel trattamento.” (1) Di conse-

guenza i tumori dei tessuti molli possono essere di origine mesodermica o

neuroectodermica.

Sebbene i tessuti molli costituiscano più del 50% del peso corporeo, i tumo-

ri ad origine da questi tessuti sono infrequenti se confrontati ad organi di

dimensioni inferiori: nel 1998 la American Cancer Society ha registrato 7000

nuovi casi di sarcomi dei tessuti molli, che rappresentavano solo lo 0,6% del

totale dei casi di cancro negli Stati Uniti. (2) Tuttavia, al di sotto dei 15 anni

di età, essi rappresentano il 3-7% di tutti i tumori maligni. (3,4)

La gran parte dei tumori dei tessuti molli sono comunque benigni: su 8686

osservazioni di tumori dei tessuti molli da parte di Stout e Lattes in circa 45

anni alla Columbia University in New York l’85% erano benigni. (5) Queste

percentuali si confermano anche per i tumori dei tessuti molli del distretto

testa e collo (6), che approssimativamente incidono per il 10-15% di tutti i

tumori dei tessuti molli dell’organismo. (7)

I tumori dei tessuti molli sono altamente diversificati ed attualmente classi-

ficati dall’Organizzazione Mondiale della Sanità in 15 grandi categorie

(Tabella 1). (8) Queste neoplasie non insorgono da tessuti maturi, ma, al

contrario, da una primitiva cellula mesenchimale staminale, indifferenziata

e totipotente, che, nel processo di trasformazione neoplastica, si differenzia

in uno dei tessuti adulti. (7) La classificazione si basa principalmente su que-

sto processo di differenziazione, cioè sulla possibilità di stabilire una rasso-
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miglianza tra le caratteristiche delle cellule dei tessuti adulti ed il fenotipo

della cellula tumorale. (9) Oltre a permettere questa iniziale separazione, la

classificazione cerca di effettuare una ulteriore stratificazione all’interno di

ogni categoria tra tumori morfologicamente benigni e maligni. In anni

recenti questo lavoro si è giovato, oltre che della convenzionale microsco-

pia ottica, dell’utilizzo delle tecniche di microscopia elettronica, di immu-

noistochimica, di citogenetica e di biologia molecolare. (10) Nonostante

innegabili progressi rimangono però ancora molte questioni controverse: 

-neoformazioni che rimangono inclassificate;

-lesioni di cui non si è ancora certi della natura neoplastica o malformativa;

-tumori che sono denominati sulla base di una caratteristica distintiva, ma

per i quali non è individuabile un tessuto normale di riferimento;

-tumori che presentano caratteristiche morfologiche di malignità, ma che si

comportano come tumori benigni 

-tumori che presentano un aspetto citologico rassicurante, ma tendono ad

avere un comportamento biologico aggressivo (10)

In particolare è importante sottolineare che, per quanto riguarda i tessuti

molli, la differenziazione in tumori benigni e maligni appare sempre più

come inadatta a descrivere una realtà fatta di gradazioni di malignità clini-

ca, che ha richiesto l’introduzione di una categoria intermedia o borderline

per molti tipi istologici. Alcuni Autori sono arrivati ad elaborare una classi-

ficazione che definisce esplicitamente i possibili comportamenti clinici sot-

tintesi ai termini benigno, intermedio e maligno e ne indica il trattamento

preferenziale (Tabella 2). (10)

I tumori vascolari condividono, come vedremo, queste caratteristiche. A

livello dei seni paranasali possiamo distinguere:

-tumori ad origine vascolare

-tumori ad origine perivascolare

-tumori che presentano una componente vascolare insieme ad una compo-

nente istologicamente diversa, di cui il più importante è sicuramente l’an-

giofibroma rinofaringeo

-lesioni simil-tumorali vascolarizzate.

Tumori e lesioni vascolari

I tumori vascolari rappresentano uno dei gruppi più numerosi tra i tumori

dei tessuti molli. Uno schema di classificazione dei tumori e delle lesioni

vascolari è riassunto nella Tabella 3. (1) Sebbene la gran parte di queste

lesioni siano di natura benigna, la loro peculiare caratteristica è quella di

una ampia eteroigenetà morfologica per cui le lesioni benigne sono in

grado di assomigliare a tumori più aggressivi. La distinzione non è sempre

facile: come regola, la presenza di un quadro di crescita lobulare è segno di
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benignità, mentre la pluristratificazione endoteliale, in particolare se accom-

pagnata da ipercromasia nucleare, pleomorfismo e attività mitotica, lo è di

malignità.

La differenziazione vascolare può assumere forme molto diverse che vanno

da vasi normalmente canalizzati, alla sola presenza di fessure intracitopla-

smatiche, fino ad un quadro di crescita solido, laminare o a cellule fusifor-

mi. Nelle lesioni più anaplastiche la microscopia elettronica è generalmen-

te insufficiente a provare la differenziazione endoteliale, data la frequente

scarsità di corpi di Weibel-Palade che sono la caratteristica ultrastrutturale

patognomonica delle cellule endoteliali. Attualmente il mezzo probabil-

mente più affidabile e sensibile per stabilire se una lesione è di natura endo-

teliale è l’immunoistochimica, specialmente gli anticorpi diretti contro l’an-

tigene CD31 o il fattore di Von Willebrand (VWF) (2) Fino ad oggi nessun

anticorpo è stato in grado di distinguere affidabilmente tra endotelio vasco-

lare ematico e linfatico, ma il recettore-3 per il fattore di crescita vascolare

endoteliale (VEGFR-3) sembra promettente in proposito. (3) 

Vi sono alcune controversie insolute concernenti i tumori vascolari: (1)

-non è ancora stato chiarito se alcune delle più comuni lesioni benigne

(e.g.: emangiomi) siano malformazioni (amartomi) o proliferazioni mono-

clonali benigne (neoplasie), anche se la distinzione ha più valore accade-

mico che pratico.

-esiste un gruppo di lesioni spesso etichettate come “intermedie” il cui com-

portamento biologico non è stato ancora ben chiarito a causa dello scarso

numero di casi disponibili per lo studio e la limitatezza dei dati di follow-

up. Queste lesioni sono continuamente sotto osservazione ed è probabile

che la classificazione odierna sia rimodellata nei prossimi anni.

-l’annosa incapacità di distinguere tra lesioni di origine ematica e linfatica

persiste tuttora e la presenza di globuli rossi intraluminali non è sufficiente

a determinare l’origine di quel vaso come non linfatico. 

Passeremo ora ad esaminare più nel dettaglio i diversi tipi istologici che

possono interessare i seni paranasali, tenendo presente l’estrema rarità con

cui queste neoformazioni si localizzano in questa sede anatomica.

Iperplasia endoteliale papillare intravascolare (IEPI)

Nel 1923 Masson descrisse una lesione proliferativa intravascolare che giudicò

una neoplasia primitiva endoteliale con sovrapposta trombosi e denominò

emangioendotelioma vegetante intravascolare. (4) In realtà il tumore di Masson

è nient’altro che una forma insolita di trombo organizzato caratterizzato da

papille più o meno frammentate ricoperte da endotelio monostratificato. Studi

di immunoistochimica eseguiti sulla IEPI e su trombi in fase di org a n i z z a z i o n e

hanno dimostrato una identica pro g ressione dell’immunofenotipo endoteliale

131



nelle due condizioni: entrambi presentano inizialmente positività alla vimenti-

na e acquisiscono positività al fattore VIII solo nelle lesioni mature. (5)

La sua eziopatogenesi è sconosciuta, può manifestrasi in un ampio interval-

lo di età e maggiormente nelle donne. (6-8) La IEPI esiste in due forme:

pura e mista, nel qual caso si trova innestata su qualche lesione sottostante

come, ad esempio, un emangioma. Raramente può essere extravascolare

come risultato dell’organizzazione di un ematoma. Clinicamente la forma

pura si presenta come una massa dura, occasionalmente dolente, che con-

ferisce una colorazione rossastra o bluastra alla mucosa sovrastante.

Raramente le sue dimensioni oltrepassano i 4 centimetri. Nella forma mista

l’aspetto dipende dalla lesione sottostante. (9) Testa e collo rappresentano

la seconda sede per frequenza, ma solo sporadici casi sono stati riportati a

livello del seno mascellare. (10) L’importanza di questa lesione risiede nella

possibilità di essere confuso microscopicamente con un angiosarcoma. (9)

Il trattamento è rappresentato dalla escissione chirurgica semplice e la pro-

gnosi è eccellente. La recidiva dopo terapia è assolutamente eccezionale e

riflette la persistenza o la ricrescita della lesione preesistente in cui la IEPI si

è verificata. (1)

Malformazione arteriovenosa (Emangioma arteriovenoso)

Numerosi sinonimi sono stati usati per descrivere questa lesione: fistola

arteriovenosa, aneurisma arteriovenoso, aneurisma cirsoide, aneurisma

racemoso. Per malformazione arteriovenosa si intende una comunicazione

diretta tra una arteria ed una vena senza un letto capillare interposto: in que-

sto modo due vie di circolazione competono per il flusso ematico disponi-

bile. Poiché la malformazione è una via di minore resistenza il sangue flui-

sce preferenzialmente tramite essa piuttosto che attraverso il letto capillare

che è ad alta resistenza e la quantità di sangue che viene deviata dipende

dalle dimensioni e dalla sede della fistola e dalla distensibilità dei tessuti

attorno alla fistola. Se il flusso è elevato i tessuti distali alla fistola entrano in

sofferenza. L’organismo compensa aumentando il volume ematico, la fre-

quenza cardiaca, la gittata cardiaca e la gittata sistolica: tutto ciò può con-

durre all’insufficienza cardiaca. (9)

Le malformazioni arteriovenose possono essere classificate come congeni-

te o acquisite e superficiali o profonde. Il tipo acquisito è dovuto ad un trau-

ma penetrante e, meno frequentemente, ad un trauma chiuso, infezioni,

neoplasie o sutura chirurgica unica di un’arteria e una vena; generalmente

possiede una sola comunicazione. Il tipo congenito, al contrario, presenta

più sedi di comunicazione, e tende in misura minore a produrre effetti siste-

mici importanti. Allo stesso modo il tipo superficiale si presenta a livello

cutaneo e non determina praticamente mai un significativo shunting emati-
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co, al contrario di quello profondo. (11-14) Col persistere della malforma-

zione l’arteria va incontro a dilatazione e acquisisce i caratteri della vena,

mentre la vena si arterializza sviluppando un’aumentata muscolatura parie-

tale. Il riconoscimento istologico di una malformazione può essere difficile

su piccole biopsie od in assenza di informazioni angiografiche.

Queste lesioni sono estremamente rare a livello dei seni paranasali. (15) La

malformazione può interessare una piccola area o coinvolgere estesamente

diverse sedi anatomiche. Segni e sintomi sono variabili a seconda della sede

e della dimensione: si può avere ostruzione respiratoria nasale, tumefazio-

ne dello scheletro facciale ed acufene pulsante. Episodi di epistassi sono

sempre possibili. Una TC ed una RM dimostrano ipervascolarità della lesio-

ne, ma non sono patognomoniche. L’angiografia con tecnica di sottrazione,

che deve essere bilaterale ed includere valutazione del circolo delle arterie

carotide esterna ed interna e delle vertebrali, offre le migliori opportunità

per valutare tutte le possibili vie di comunicazione della malformazione.

(16). La terapia è dibattuta: per alcuni in assenza di emorragie debilitanti,

dolore intrattabile, possibile insufficienza cardiaca e importante deformità

estetica ci si deve astenere da interventi chirurgici; per altri vanno trattate

con asportazione radicale simile a quella utilizzata per neoplasie maligne.

(12-14) Altre modalità terapeutiche considerate sono la radioterapia e gli

agenti sclerosanti intravascolari, mentre non c’è una risposta certa alla

domanda se la terapia laser sia efficace su vasi di tali dimensioni. (17)

Emangioma

Gli emangiomi sono ubiquitari e possono presentarsi in ogni parte del

corpo. Il dibattito attorno alla natura di queste lesioni - veri tumori, malfor-

mazioni o amartomi – prosegue senza aver ancora raggiunto conclusioni

certe. (9) Molti anatomopatologi considerano emangiomi le lesioni compo-

ste di vasi dello stesso tipo e dimensione e malformazioni quelle che pre-

sentano arterie e vene di diverso calibro. Gli emangiomi di conseguenza

vengono divisi nei tipi capillare, cavernoso e venoso. (18) Quando l’eman-

gioma capillare è associato a una proliferazione endoteliale esuberante,

spesso dall’aspetto di isole solide senza lume evidente, viene anche deno-

minato “emangioma cellulare” o “emangioma giovanile” o “emangioendo-

telioma benigno”. (19) Mulliken e Glowacki hanno sviluppato una diversa

classificazione basata sulle caratteristiche endoteliali: le lesioni vascolari

associate a proliferazione endoteliale (cosiddetti “emangiomi cellulari”)

sono denominate “emangiomi”; tutte le altre che non presentano crescita

endoteliale sono considerate “malformazioni” e possono essere ulterior-

mente suddivise in varianti capillari, venose, arteriose o miste. Questa clas-

sificazione è particolarmente interessante perché, seguendo tali definizioni,
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è stato osservato che gli emangiomi sono caratterizzati da una rapida cre-

scita post-natale seguita da una lenta involuzione, mentre le malformazioni

crescono proporzionalmente con l’infante. Talora le due situazioni possono

anche coesistere. (20,21) Gli emangiomi sono frequenti nel distretto testa e

collo, ma si tratta prevalentemente di emangiomi capillari del tipo giovani-

le interessanti la cute, il setto ed il vestibolo nasale, presenti alla nascita o

sviluppatisi nei primi mesi di vita. (1) In queste sedi è frequente anche la

variante lobulare, descritta anche con il termine di granuloma piogenico.

(22) Gli emangiomi dei seni paranasali sono invece estremamente rari ed i

casi riportati in letteratura riguardano principalmente emangiomi del tipo

cavernoso, ad origine sia ossea che dai tessuti molli. (23) In misura minore

sono riportati casi di emangiomi capillari (24), mentre quasi inesistenti sono

i casi di emangioma capillare globulare (granuloma piogenico) a livello dei

seni paranasali (25) La maggior parte di queste lesioni insorgono in età adul-

ta. I sintomi dipendono dalla sede. Emangiomi mascellari si possono pre-

sentare con una tumefazione facciale, anestesia o parestesie facciali, algie

emifacciali, fistola oroantrale, diplopia, proptosi. Le lesioni etmoidali pos-

sono penetrare nell’orbita per erosione ossea determinando dolore retror-

bitario, proptosi ed atrofia ottica omolaterale. A livello del seno sferoidale

predominano i sintomi visivi e la cefalea. Altre manifestazioni includono l’e-

pistassi recidivante, l’ostruzione nasale e l’epifora. (26,27) 

Radiologicamente l’aspetto è aspecifico: in genere si tratta di lesioni che

mostrano un disomogeneo enhancement dopo somministrazione del

mezzo di contrasto sia alla TC che alla RM. Vi sono però casi in cui l’as-

sunzione di contrasto è minima o assente e si spiegano con la possibilità

che la lesione sia trombizzata. (28) Se un emangioma è sospettato in base

alla clinica e all’aspetto radiologico è consigliabile eseguire una angiogra-

fia per valutare i vasi aff e renti ed eventualmente eff e t t u a re una emboliz-

zazione preoperatoria. Istologicamente la lesione appare poco circ o s c r i t-

ta ed è composta da vasi dilatati con pareti sottili tappezzate da endotelio

appiattito. I vasi sono spesso congesti e presentano quadri di tro m b o s i .

L’emangioma sinusoidale, variante dell’emangioma cavernoso, si diff e re n-

zia perché è circoscritto e spesso lobulato con vasi che comunicano tra di

l o ro in modo complesso. (1) Il trattamento degli emangiomi dei seni para-

nasali riportati in letteratura è sempre stato chirurgico, anche se non radi-

cale in tutti i casi. Recentemente sono apparsi i primi casi trattati con tec-

nica endoscopica attraverso un approccio endonasale. (29) A diff e renza di

a l t re sedi dell’organismo terapie con steroidi per via sistemica o intrale-

sionale, terapie sclerosanti, la chirurgia laser, la sola embolizzazione selet-

tiva, chemioterapici(vincristina, bleomicina) e interf e rone non sono stati

u t i l i z z a t i .
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Angiomatosi

L’angiomatosi è una diffusa proliferazione di strutture vascolari benigne in

piani tissutali multipli, che possono comprendere il tessuto muscolare e

l’osso. Ne esiste un tipo a vasi misti ed uno con predominanza capillare.

Entrambi i tipi sono accompagnati da un aumentata quantità di tessuto adi-

poso. Istologicamente la lesione è indistinguibile da alcuni tipi di angioma.

La caratteristica di questi casi è che essendo molto difficile stabilire i margi-

ni della lesione e non essendo sempre praticabile una ampia escissione in

tessuto sano, ripetute recidive locali sono la regola ed un controllo locale è

molto difficile da ottenere. D’altronde il chirurgo può essere obbligato ad

intervenire per il dolore che può accompagnare la lesione o per la defor-

mazione estetica che questa determina.

Un articolo di revisione su 85 tumori vascolari naso-paranasali e della rino-

faringe includeva un caso di angiomatosi ad origine dal pavimento del seno

mascellare, che invadeva l’osso mascellare e che richiese diverse procedu-

re chirurgiche per poter essere controllato. (30) Altri due casi presentati

come emangiomi cavernosi del seno sfenoidale, ma associati ad ampia ero-

sione della base cranica e che determinarono la morte per malattia dei

pazienti sono probabilmente da includere tra i casi di angiomatosi. (31)

Linfangioma

I linfangiomi sono tumefazioni benigne che rappresentano l’omologo linfa-

tico del più comune emangioma. Ne vengono riconosciuti tre tipi: capillare

(linfangioma semplice), cavernoso e cistico (igroma cistico). I linfangiomi si

pensa prendano origine da resti linfatici sequestrati che mantengono il loro

potenziale embrionario, penetrano le strutture adiacenti o si muovono

lungo piani fasciali fino a che infine si canalizzano, ma, mancando della

connessione venosa, trattengono le loro secrezioni e diventano cistici come

nell’igroma cistico. Nel linfangioma cavernoso il sequestro è più periferico

che nell’igroma cistico e nella forma capillare è ancora più periferico e loca-

lizzato degli altri due casi. (32) La struttura di un linfangioma è parzialmen-

te determinata dalla natura del tessuto circostante: il tessuto compatto tende

a favorire lo sviluppo di tumori capillari o cavernosi mentre il tessuto lasso

areolare quello di lesioni cistiche. (33) A livello dei seni paranasali esistono

meno di dieci casi riportati in letteratura, tra cui anche uno cistico nel seno

mascellare. (34) La sintomatologia è totalmente aspecifica e legata per lo più

ad algie facciali o cefalea. I reperti radiologici sono aspecifici e la diagnosi

viene fatta sul reperto operatorio: i linfangiomi capillari sono i più difficili

da differenziare dagli emangiomi capillari, specialmente se sono stati trau-

matizzati con conseguente sanguinamento intralesionale. I linfangiomi

cavernosi e cistici sono indistinguibili microscopicamente ed è solo l’aspet-
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to macroscopico della cisti che differenzia i due tipi. (9) Il trattamento è

anche in questo caso chirurgico e richiede l’exeresi radicale della lesione.

(35,36) 

Angiosarcoma

Con il termine angiosarcoma si definisce un tumore maligno composto da

cellule endoteliali ad origine sia ematica che linfatica. In certe condizioni

cliniche (e.g.: linfedema) o utilizzando procedure particolari l’angiosarcoma

può essere sottoclassificato in emangiosarcoma e linfangiosarcoma. In con-

trasto con l’ubiquità dei vasi ematici e linfatici e con la frequenza delle lesio-

ni benigne vascolari, i tumori maligni di queste strutture sono rari e rappre-

sentano solo l’1-3% di tutti i sarcomi dei tessuti molli. (37) Due sono i requi-

siti per la diagnosi istologica: la formazione di canali vascolari con un deli-

cata struttura di fibre reticolari ed una marcata tendenza all’anastomosi dei

lumi; e la presenza di cellule endoteliali atipiche in numero maggiore a

quanto richiesto per tappezzare un vaso. (38) Una caratteristica di questa

neoplasia è la presenza di vasi localizzati ad una certa distanza dalla massa

principale che presentano proliferazione papillare intraluminale precoce di

cellule endoteliali. Questo suggerisce un’origine multicentrica del tumore e

spiega l’incidenza relativamente alta di recidive e la necessità di una rese-

zione chirurgica che vada ampiamente oltre i limiti macroscopici della lesio-

ne. (9) 

In una revisione della letteratura del 1985 Barnes collezionò 168 angiosar-

comi della testa e del collo. Di questi il 61% erano ad origine cutanea, men-

tre 16 casi originavano dalla regione naso-sinusale. (39) In questa sede il

tumore è raro e si manifesta con epistassi, ostruzione nasale, e cefalea. Il

tumore infiltra e distrugge l’osso e può provocare dislocazione del bulbo

oculare per penetrazione nell’orbita o estendersi a livello endocranico. (40-

42) La terapia chirurgica è dettata dalla sede e dall’estensione della neopla-

sia a livello del distretto naso-sinusale. Trattamenti combinati per via trans-

cranica e transfacciale sono stati talora utilizzati. 

E’ stato osservato che, rispetto all’angiosarcoma della cute e dei tessuti

molli, quello del distretto naso-paranasale è caratterizzato da un’età media

inferiore, una incidenza più bassa di persistenza, recidive e metastasi a

distanza, un miglior risultato della terapia di recupero e, infine, una morta-

lità per malattia inferiore. (40) Di dieci pazienti con follow-up osservati da

Barnes 6 erano vivi in assenza di malattia (periodo diosservazione tra 6 mesi

e 5 anni); 2 erano vivi con malattia a 2 e 4 anni e due erano deceduti per

malattia, entrambi a 4 mesi. (39)

Il fattore prognostico principale sembra essere la dimensione della neopla-

sia al di sotto dei 7 cm., mentre età, sesso, aspetto clinico, grado di diffe-
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renziazione, risposta linfocitica e grado di ploidia non sembrano avere

significato prognostico. (43-45.)

Tumori perivascolari

Le neoplasie che rientrano in questa categoria sono il tumore glomico e l’e-

mangiopericitoma. Il tumore glomico è composto da cellule molto rassomi-

glianti alle normali cellule glomiche per caratteristiche istologiche, immu-

noistochimiche e di microscopia elettronica. La situazione dell’emangiope-

ricitoma è, invece, sostanzialmente differente tanto che il concetto dell’e-

mangiopericitoma come entità diagnostica continua ad essere incerto più di

50 anni dopo la sua iniziale descrizione. (1) 

Tumore glomico

I glomi sono strutture vascolari avvolte da una capsula fibrosa, del diametro

variabile tra 60 e 200 micron, localizzate nel derma reticolare dell’intero

organismo, che aiutano nella regolazione della temperatura corporea fun-

zionando come shunts arteriovenosi. Presenti alla nascita, diventano com-

pletamente sviluppati nei giovani adulti e tendono ad atrofizzarsi dopo i 60

anni. Istologicamente un glomo è formato da 4 componenti: un’arteriola

afferente; un canale arteriovenoso a forma di S (canale di Suquet-Hoyer);

una venula efferente e fibre nervose. L’arteria afferente, una volta penetra-

ta nella capsula, perde la membrana elastica interna, la sua parete muscola-

re si ipertrofizza e compaiono piccole cellule epitelioidi (cellule glomiche).

Il lume dell’arteria si riduce ad una stretta fessura ad andamento convoluto,

il cosiddetto canale di Sucquet-Hoyer, che comunica direttamente con la

venula efferente. (2) Ci sono da 1 a 4 canali in ogni glomo. (3) Le neoplasie

derivate dalla cellula epitelioide (glomica) del canale di Suquet-Hoyer sono

dette tumori glomici. Nonostante l’identica terminologia queste neoplasie

non hanno rapporti con i paragangliomi. (4) Sebbene Murray e Stout arri-

varono alla conclusione che le cellule glomiche derivavano dai periciti di

Zimmermann, (5,6) l’opinione corrente prevalente, basata su studi di micro-

scopia elettronica, è che queste cellule originino dalla muscolatura liscia. (7)

La maggior parte dei tumori glomici interessa la cute delle estremità. Il

tumore è solitario nel 90% dei casi e colpisce persone adulte. Nel 10% dei

casi è multiplo, può essere ereditario e si sviluppa mediamente 15 anni

prima del tipo solitario. Sono stati riportati circa una ventina di casi del trat-

to naso-paranasale. (8,9) I tumori sono generalmente piccoli, attorno a 2

cm., e spesso indistinguibili da un polipo infiammatorio. Talora il tumore è

stato un reperto incidentale in pazienti sottoposti ad un intervento per poli-

posi nasale.A differenza di quelli cutanei, la variante mucosa non è doloro-

sa. (9) Il tumore è composto da cellule glomiche e vasi, talora sono presen-
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ti cellule muscolari lisce. A seconda della quantità con cui le diverse com-

ponenti sono presenti si parla di tumore gnomico, glomangioma e gloman-

giomioma. (1) La gran parte dei tumori glomici sono circoscritti e possono

anche presentare una capsula; più raramente possono infiltrare i tessuti

adiacenti. Immunoistochimicamente il tumore è quasi costantemente posi-

tivo alla vimentina ed all’actina, mentre la positività alla desmina è variabi-

le dal 19 al 73% dei casi. (10) Una variante rara è rappresentata dal glio-

mangiosarcoma o tumore glomico maligno, riconoscibile per l’alta attività

mitotica, la cellularità ed il pleomorfismo. Il trattamento del tumore glomi-

co è la completa rimozione chirurgica, che risulta curativa nella maggioran-

za dei casi. La recidiva locale può presentarsi specialmente nella variante

infiltrativa: dei 16 tumori glomici rivisti da Chu e coll., 5 (31%) hanno svi-

luppato una recidiva tra 6 mesi e 3 anni. (9) Le recidive sono comunque

controllabili con la sola chirurgia. La variante maligna, molto rara, è comun-

que una neoplasia a bassa malignità che tende a non metastatizzare prati-

camente mai (un solo caso riportato in letteratura), sebbene possa infiltrare

e recidivare localmente. (11)

Emangiopericitoma

L’emangiopericitoma è un tumore poco comune, descritto per la prima

volta nel 1942 da Stout e Murray, che ne hanno attribuito l’origine al perici-

ta di Zimmermann , una cellula che si trova esternamente alla guaina di reti-

colina dei capillari e ha la funzione di modificare il calibro del loro lume.

(12) La neoplasia è composta da cellule indifferenziate ovali o fusate inti-

mamente associate con vasi a pareti sottili che presentano ramificazioni

descritte come “a corna di cervo”. (13) In realtà non è ancora chiaro se l’e-

mangiopericitoma sia una vera entità clinicopatologica o un quadro istopa-

tologico condiviso da una varietà di tumori fenotipicamente non correlati.

(14) La controversia è dovuta ai seguenti fattori:

-che la cellula originaria sia il pericita è stato suggerito dalla sua posizione

rispetto ai vasi, ma altre evidenze a sostegno di questa tesi sono attualmen-

te assenti (12)

-la cellula dell’emangiopericitoma è indifferenziata ed è indistinguibile da

quella di altri tumori (15)

-almeno 14 tipi di tumori possono presentare lo stesso quadro di crescita

dell’emangiopericitoma (14)

-alla microscopia elettronica più della metà degli emangiopericitomi ripor-

tati in letteratura non dimostrano le caratteristiche mioidi che sono proprie

del normale pericita (16)

-le cellule dell’emangiopericitoma sono negative per l’actina, risultato

opposto a quello che si ottiene sul normale pericita (10,17,18) Le sedi di più
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frequente manifestazione della neoplasia sono gli arti inferiori ed il retro-

peritoneo. Circa il 15% degli emangiopericitomi interessano il distretto testa

e collo, poco più della metà di questi sono della regione naso-paranasale.

(4) L’emangiopericitoma nasosinusale presenta caratteristiche peculiari tali

che, quando è stato descritto per la prima volta, è stato denominato “simil-

emangiopericitoma”. (19) Istologicamente le cellule che lo compongono

contengono più citoplasma eosinofilo e crescono in una disposizione più

ordinatamente lineare rispetto all’emangiopericitoma dei tessuti molli.

Inoltre circa la metà degli emangiopericitomi nasosinusali contengono cel-

lule positive all’actina e presentano un quadroni differenziazione mioide

alla microscopia elettronica. (20) Oggigiorno vengono considerati parte

dello spettro degli emangiopericitomi, anche se non da tutti.

L’emangiopericitoma nasosinusale può presentarsi a qualsiasi età, anche se

è più frequente negli adulti e l’incidenza nei due sessi è identica. Si manife-

sta in genere come una massa, spesso polipoide, di consistenza da molle a

dura, di colore prevalentemente grigiastro, indolente. Talora l’aspetto

vascolare è più evidente ed il colore tende al rossastro. I sintomi principali

sono rappresentati dall’epistassi e dall’ostruzione nasale. Altri sintomi, che

si verificano in base alla localizzazione ed all’estensione del tumore sono:

rinorrea acquosa, otite media catarrale, proposi, anestesia infraorbitaria,

dolore facciale. Raramente il tumore può presentare una sindrome para-

neoplastica associata. (21,22) La manipolazione e la biopsia della neofor-

mazione possono determinare un’importante emorragia per cui sono scon-

sigliate manovre diagnostiche al di fuori delle sedi appropriate. (23)

Radiologicamente si evidenzia una massa non calcificata che può dislocare

strutture ed eroder e distruggere l’osso. L’angiografia mostra la natura

vascolare della lesione ed è stata talora utilizzata per l’embolizzazione pre-

operatoria della neoplasia. (23) Non esiste però nessuna caratteristica radio-

logica patognomonica dell’emangiopericitoma. Dal punto di vista terapeu-

tico e prognostico il problema è la possibilità di ogni emangiopericitoma,

indipendentemente dal suo aspetto istologico e dalla localizzazione, di

avere un comportamento biologico maligno. Nonostante che non esista la

possibilità di predire il comportamento del singolo tumore, alcuni Autori

hanno cercato di stabilire dei criteri che permettessero di separare quelli a

comportamento benigno da quelli più aggressivi. McMaster e coll. Hanno

identificato tre gradi di emangiopericitomi: benigno, borderline e maligno.

I benigni mostrano cellularità “normale”, 0-1 mitosi per 20 campi di ingran-

dimento ad alta risoluzione e nessun cambiamento in senso anaplastico; nei

borderline c’è aumento della cellularità con compressione degli spazi

vascolari, leggera anaplasia e 1-4 mitosi per 20 campi di ingrandimento; i

maligni presentano 3 o più mitosi per 5 campi di ingrandimento. Con que-
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sti criteri la rispettiva incidenza di metastasi è 0, 37,5% e 78%. (24) Per

Enzinger e coll. le seguenti caratteristiche sono più frequentemente asso-

ciate a recidive o metastasi: attività mitotica prominente (4 o più per 10

campi di ingrandimento ad alta risoluzione), necrosi, emorragia, aumentata

cellularità e dimensioni maggiori di 6,5 cm. (25)

Il trattamento di questa neoplasia è preminentemente chirurgico: è impor-

tante che l’approccio scelto permetta una radicale escissione con margini il

più possibile ampi in tessuto sano. In casi trattati con polipectomia sempli-

ce e successivo riscontro istologico di emangiopericitoma esistono due

scuole di pensiero: la prima consiglia un periodo di osservazione associato

a TC o RM seriate per valutare l’eventuale progressione neoplastica, mentre

la seconda consiglia di procedere ad un intervento chirurgico adeguato in

tutti i casi. (21,26)

L’emangiopericitoma nasosinusale, come già osservato alla prima descrizio-

ne da Compagno e coll., ha una prognosi migliore rispetto ad altre sedi. In

due revisioni della letteratura su 119 casi nel 1996 e su 133 casi nel 1999

sono state osservate il 18% di recidive locali ed il 2,5% di metastasi a distan-

za. Gran parte delle recidive avvengono entro 5 anni, alcune però non si

sono manifestate per 10 e più anni. Necessita anche osservare che molti casi

sono stati trattati con polipectomia semplice e quindi non con un interven-

to adeguato alla natura della lesione. (21,27) La miglior sopravvivenza in

questa sede si ipotizza sia dovuta alla localizzazione più superficiale, alla

presentazione precoce ed alla crescita polipoide. 

Angiofibroma della rinofaringe

L’AR è un raro tumore benigno caratterizzato dal presentarsi quasi esclusi-

vamente in soggetti adolescenti di sesso maschile, dall’origine nella porzio-

ne posteriore della cavità nasale in corrispondenza del forame sfenopalati-

no, dall’elevata vascolarizzazione legata ad una irregolare proliferazione di

vasi all’interno di uno stroma fibroso e da un comportamento biologico

localmente aggressivo con possibilità di recidiva della lesione. (1)

L’eziologia dell’angiofibroma rimane comunque controversa: alcune carat-

teristiche depongono più per una malformazione vascolare che per un

tumore. (2) Recentemente, per mezzo dell’ibridazione comparativa del

genoma, è stata dimostrata la presenza di alterazioni cromosomiche il cui

significato deve ancora essere approfondito. (1)

Istologicamente il tumore è composto di elementi vascolari e fibrosi in pro-

porzioni diverse. I vasi superficiali sono prevalentemente capillari dilatati,

mentre in profondità sono presenti spazi vascolari con parete ispessita dove

mancano le membrane elastiche ed il rivestimento muscolare è irregolare,

incompleto o assente. ( 3) Lo stroma fibroso varia in cellularità e collage-
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nizzazione: le cellule presenti sono in gran parte fibroblasti. (4) Le mitosi

sono rare. Nella gran parte dei casi non è apprezzabile una capsula. (6)

In seguito alla sua origine a livello del forame sfenopalatino la neoplasia si

sviluppa dapprima nella rinofaringe e nelle cavità nasali, quindi nella fossa

pterigopalatina ed infratemporale, per poi invadere l’orbita. (5) Mediante

erosione ossea può interessare il seno sfenoidale ed il seno mascellare ed

estendersi a livello intracranico, in sede extradurale, principalmente nella

fossa cranica media dal 20 al 36% dei casi. (6) L’estensione intradurale è un

evento raro. (7) 

L’arteria mascellare interna è il principale vaso afferente, ma il tumore può

essere vascolarizzato da rami secondari dell’arteria carotide interna e da col-

laterali dell’arteria carotide esterna, direttamente o tramite diramazioni. La

vascolarizzazione può essere bilaterale. (8) Un’irrorazione non embolizza-

bile dal circolo della arteria carotide interna non è considerata una con-

troindicazione all’utilizzo della chirurgia endoscopica. (5)

La sintomatologia tipica è costituita da epistassi ed ostruzione nasale. La

progressione della lesione può determinare rinorrea, proptosi, diplopia,

cecità, deformità facciale ed insorgenza di paralisi dei nervi cranici. (9)

La diagnosi di angiofibroma è essenzialmente clinica e radiologica, essendo

l’esame bioptico controindicato per il rischio di una grave emorragia. (10)

L’esame obbiettivo endoscopico permette di evidenziare una massa liscia,

di colore tra il rosso ed il blù, di consistenza semirigida, talora con aree di

ulcerazione e segni di sanguinamento recente. (3). Radiologicamente TC e

RM si completano nello studio della lesione: la prima permette una ade-

guata valutazione dell’erosione ossea, la seconda di definire accuratamente

i rapporti della neoplasia con le strutture circostanti. L’angiografia permette

di identificare i rami afferenti e di eseguire un’embolizzazione pre-operato-

ria degli stessi. (11,12) Una corretta valutazione dei dati clinici e radiologici

è fondamentale per la scelta del trattamento chirurgico adeguato a permet-

tere una asportazione radicale della neoplasia. 

Negli ultimi anni la chirurgia si è imposta come il trattamento di elezione

dell’angiofibroma. La radioterapia si è dimostrata efficace nel controllare la

neoplasia, anche se la sua azione avviene prevalentemente sulla compo-

nente vascolare, ma i possibili effetti collaterali in una popolazione giovane

– trasformazione in senso maligno della neoformazione, aumentata inci-

denza di sarcomi, possibili effetti sulla crescita dello scheletro facciale – ne

hanno ridotto l’indicazione solo ai casi di lesioni molto estese o recidivanti

in cui il trattamento chirurgico avrebbe comportato una elevata morbilità.

(13-15) La chemioterapia è stata utilizzata in tumori molto aggressivi consi-

derati inoperabili con protocolli terapeutici simili a quelli utilizzati nelle

neoplasie maligne. (16)
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L’approccio utilizzato in ogni singolo caso varia a seconda dell’anatomia del

paziente e dell’estensione del tumore. Diversi sono gli approcci chirurgici

impiegati nel trattamento dell’angiofibroma: transfaringeo-sovrajoideo (17),

transpalatale (18), transfacciale per via rinotomica laterale o mediante “mid-

facial degloving” (8,19,20), infratemporale (12), di traslocazione facciale.

(21) Sono inoltre state impiegati approcci combinati otorinolaringoiatrici-

neurologici, come, ad esempio, la resezione craniofacciale. (22) Con lo svi-

luppo, nell’ultimo decennio, delle tecniche endoscopiche e di una stru-

mentazione adeguata, l’adozione dell’approccio solo endoscopico o micro-

endoscopico combinato ha notevolmente modificato l’affronto di questa

entità. (23-32) Sommariamente si può affermare che la maggioranza degli

Autori ritiene l’approccio endoscopico indicato negli stadi I e II sec.

Andrews (vedi Tabella 1) (12); con alcuni che estendono l’indicazione agli

stadi IIIa e IIIb molto limitati. (5) L’endoscopia permette di ottenere una

visione ingrandita e multiangolare della lesione e delle strutture anatomiche

adiacenti che favorisce, in associazione ad una tecnica precisa ed atrauma-

tica e all’uso della causticazione bipolare ed eventualmente del laser, un

controllo accurato del sanguinamento intraoperatorio, in assenza di incisio-

ni facciali, di scollamenti dei tessuti molli premascellari e di osteotomie fac-

ciali, manovre tutte che rischiano di interferire con la crescita facciale in

soggetti giovani. (33) Inoltre la guarigione è normalmente rapida e il sog-

giorno ospedaliero breve. Gli svantaggi di un approccio endoscopico con-

sistono nel disporre di una sola mano per le manovre chirurgiche, limite che

può essere superato mediante la “two-handed technique” (34) o l’uso di

sostegni autostatici per l’endoscopio e la necessità di lavorare in uno spazio

più ristretto. D’altra parte l’angiofibroma è un tumore benigno che tende a

dislocare piuttosto che ad infiltrare le strutture adiacenti, ad eccezione della

sede di origine dove invece è presente un quadro infiltrativo, per cui non è

necessaria una esposizione circonferenziale del tumore, ma un chirurgo

esperto è in grado di retrarre il tumore nel campo operatorio disponibile ed

eventualmente di eseguire una resezione non in monoblocco per aumenta-

re lo spazio a disposizione. (35) Negli stadi IIIa e b e IVa il midfacial deglo-

ving si va affermando come la via chirurgica preferita dalla maggior parte

degli Autori. Gli approcci di tipo neurochirurgico o l’infratemporale vengo-

no riservati per i casi ad estensione intradurale. (3,5,7,9,35,36)

La preparazione all’intervento può comprendere un’angiografia con embo-

lizzazione delle arterie afferenti, preferibilmente eseguita entro le 48h pre-

cedenti, ed il deposito di sangue autologo. Un consenso informato che pre-

veda la conversione ad un approccio per via esterna deve sempre essere

ottenuto.

Qualunque sia il tipo di approccio scelto, si sta imponendo l’evidenza che
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sia necessaria una fresatura della base cranica e della radice del processo

pterigoideo, in particolare lungo il decorso del nervo vidiano, come condi-

zione per raggiungere una asportazione completa della neoformazione.

(36-38) 

L’endoscopia presenta un ruolo fondamentale, accanto alla RM e alla TC,

nel follow-up di questi pazienti, anche se non tutte le recidive si presenta-

no in aree soggette a visibilità endoscopica. (5)

In tutte le casistiche pubblicate recentemente si registra un aumento per-

centuale dei casi che vengono trattati con tecnica endoscopica o micro-

endoscopica per via transnasale senza che vi sia stato un peggioramento nei

risultati o nelle complicanze: questo è il dato che più di tutti attesta la vali-

dità di tale approccio nella cura dell’angiofibroma della rinofaringe.

(3,5,9,29,32,35,37,41,42)

Cisti ossea aneurismatica

La cisti ossea aneurismatica è una lesione vascolare non neoplastica, nor-

malmente singola, che cresce rapidamente, si esopande e distrugge l’osso

coinvolto. E’ stata descritta per la prima volta nel 1942 e può apparire in

ogni parte dello scheletro; anche se è rara a livello della testa e del collo

(2,5-6%), alcuni casi a livello dei seni paranasali sono stati descritti. (1,2) E’

più frequente nel sesso femminile al di sotto dei 20 anni. La patogenesi è

ancora discussa: si pensa che possa essere il risultato di una anomalia emo-

dinamica con aumentata pressione venosa che trasformerebbe l’area in un

letto vascolare dilatato oppure che possa essere il risultato di una trombosi

in una comunicazione arteriovenosa anomala o che sia l’esito di alterazioni

vascolari secondarie ad una lesione ossea preesistente. (3-5) La lesione è

caratterizzata da grandi canali vascolari o lacune ematiche separate da setti

fibrosi che possono contenere frammenti d’osso. Raggruppamenti di cellu-

le giganti tipo osteoclasti e macrofagi contenenti emosiderina sono normal-

mente presenti. La cisti ossea aneurismatica contiene anche aree solide

simili ad un granuloma riparativo a cellule giganti. (6) La cisti ossea aneuri-

smatica può presentarsi singolarmente o in associazione ad altre patologie

come la displasia fibrosa, l’osteoclastoma, il fibroma condromixoide ed il

fibroma non ossificante. La cisti ossea aneurismatica, pur non essendo una

neoplasia, può accrescersi velocemente ed il quadro clinico riflette il grado

di crescita ed il coinvolgimento delle strutture circostanti. Se una massa è

presente,g di solito è dolente. Questa patologia deve essere sospettata

quando le caratteristiche radiologiche sono quelle di un “lavoro a maglia”

alle scansioni TC con algoritmo osseo, aspetto legato alla presenza di aree

cistiche separate da setti ossei, di un “alveare” nelle sezioni T1 pesate con

Gadolinio e come di bolle nelle sezioni T2 pesate. (7) Un’angiografia evi-
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denzia la vascolarizzazione della lesione. Il trattamento è chirurgico. Il tipo

di chirurgia da utilizzare è controverso e varia da una escissione radicale ad

un trattamento conservativo per alleviare i sintomi. La scelta dipende dal

bilancio tra benefici e possibile morbilità chirurgica. Recentemente sono

comparse le prime pubblicazioni riguardanti il trattamento per via endo-

scopica della lesione: la possibilità di una chirurgia meno invasiva è impor-

tante poiché questa patologia riguarda quasi sempre persone giovani o

bambini. (8)

Table 1 – World Health Organization Classification of Soft Tissue Tumors

Fibrous tissue tumors

Fibrohistiocytic tumors

Lipomatous tumors

Smooth-muscle tumors

Skeletal-muscle tumors

Vascular tumors

Perivascular tumors

Synovial tumors

Mesothelial tumors

Neural tumors

Paraganglionic tumors

Extraskeletal cartilage and bone tumors

Pluripotential mesenchymal tumors

Miscellaneous tumors

Unclassified tumors
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Table 4 - Stadiazione dell’AR sec. Andrews e coll., 1989

Tipo I Tumore limitato alla rinofaringe e alla fossa nasale.

Assenza di erosione ossea o erosione limitata al forame

sfenopalatino.

Tipo II Tumore esteso alla fossa pterigopalatina o al seno

mascellare, etmoide, seno sfenoidale con erosione

ossea

Tipo III Tumore esteso alla fossa infratemporale o alla regione

orbitaria

A: senza invasione intracranica

B: con invasione intracranica extradurale (parasellare)

Tipo IV Tumore con invasione intracranica intradurale

A: senza infiltrazione del seno cavernoso, della fossa

ipofisaria o del chiasma ottico

B: con infiltrazione del seno cavernoso, della fossa ipo-

fisaria o del chiasma ottico
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PARAGANGLIOMI VAGALI

E. ZANOLETTI, A. MAZZONI

U. O. ORL, Dipartimento di Scienze Neurologiche e Neurochirurgiche, Ospedali Riuniti
Bergamo

INTRODUZIONE

I paragangliomi cervicali nascono dai  paragangli, tessuto di derivazione

ectodermica che origina dalla cresta neurale a partire dalla 20° giornata

dello sviluppo embrionario (3,9,14,18). I paragangli appartengono allo

SNED o sistema neuroendocrino diffuso, sono fisiologicamente presenti

nell’organismo quali gruppi cellulari con funzioni secretrici di amine e pep-

tidi sotto forma di neurotrasmettitori, ormoni e agenti paracrini locali. Nel

distretto cervico-cefalico i paragangli si distribuiscono preferenzialmente

lungo il IX e X nervo cranico e i grossi vasi, da ciò la tipica localizzazione

dei paragangliomi a livello del vago, del glosso faringeo e della carotide.

Alcuni paragangli cervico-cefalici sono sensibili alle variazioni della con-

centrazione ematica della pO2 e della pCO2, esercitando la funzione di che-

morecettori; da ciò il termine chemodectoma che veniva assegnato come

equivalente di tumore dei paragangli. Oggi si sa (9,14,18) che la funzione di

elemento regolatore chemocettore è esclusiva dei corpuscoli paragangliari

carotidei, unità anatomico-fisiologica che è solo carotidea. 

La diagnosi di paraganglioma è stata posta per la prima volta da Marchand

nel 1891 (9) e in particolare quella di paraganglioma vagale risale a Aschoff

e Godhart nel 1909 (14).

EPIDEMIOLOGIA E EZIOPATOGENESI

I paragangliomi cervico-cefalici hanno una incidenza di circa 1 nuovo caso

all’anno ogni 100.000 abitanti e le forme vagali rappresentano il 5% dei

paragangliomi della testa e del collo (1,3,7,14,18). L’età media di diagnosi è

intorno ai 45 anni. 

Il sesso femminile è il più colpito (50-80% dei casi secondo gli autori) con

localizzazioni isolate e sporadiche nella maggior parte dei casi; in una per-

centuale che secondo gli autori varia dall 1% al 10.5% (3,7,12,13,18) esisto-

no associazioni di paragangliomi noti come paragangliomi  multipli. Tali
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associazioni sono più frequenti nelle forme  familiari: i paragangliomi vaga-

li  bilaterali hanno una incidenza di circa il 4% nelle forme sporadiche e del

30% in quelle familiari. La possibile coesistenza con altri tumori dello SNED

deve essere sospettata nei casi di paragangliomi multipli vagali, in partico-

lare con forme tumorali sincrone surrenaliche (feocromocitoma) o extra-

surrenaliche (carcinoide intestinale, carcinoma midollare della tiroide, neo-

plasie endocrine di I, II,III tipo) (3,11,14,18). 

I casi familiari hanno una prevalenza variabile e rappresentano il 10%-50%

dei paragangliomi vagali, con una età di diagnosi più precoce. Essi hanno

un rischio più elevato di multifocalità e di malignità. Gli studi più recenti

(3,4,12-14) evidenziano che la predisposizione genetica è legata alla perdi-

ta della eterozigosi per il gene soppressore del tumore (anti-oncogene

PGL1), presente a livello del cromosoma 11  sotto forma di 2 alleli. Una dop-

pia mutazione è necessaria perché tale gene si inattivi, se una anomalia è

presente su uno dei due alleli già alla nascita per perdita dell’eterozigosi, è

sufficiente una sola mutazione perché l’anti-oncogene sia inattivato e possa

prodursi la trasformazione tumorale del tessuto paragangliare fisiologico. Il

meccanismo genetico di trasmissione della perdita della eterozigosi pare

essere di tipo dominante  benché si sia osservato che  i figli di uomini affet-

ti da paragangliomatosi  familiare sviluppano la malattia, mentre i figli di

donne colpite dalla malattia si limitano a trasmetterne la anomalia genetica. 

I casi di paragangliomi multipli familiari meritano pertanto una attenta ope-

razione di screening  clinico,  strumentale e di genetica molecolare di tutti

membri della famiglia, da ripetere ogni 5 anni in caso di  risultato negativo. 

ANATOMIA PATOLOGICA

I paragangliomi vagali si presentano macroscopicamente come lesioni di

forma ovoidale, ben delimitati e molto spesso capsulati, di colorito bruno-

rossastro, consistenza molle-parenchimatosa, con aree emorragiche e di

intensa vascolarizzazione. In base alla posizione del paraganglioma rispet-

to al nervo X si distinguono paragangliomi intra-vagali, in seno al periner-

vio, e paragangliomi para- o iuxta-vagali all’esterno del perinervio.

La classificazione macroscopica più utilizzata per il paraganglioma del vago

è quella di Netterville e Glasscock (7,13,14) che si basa su un criterio topo-

grafico secondo la localizzazione del tumore.

Stadio A: regione cervicale

Stadio B: tumore a contatto con la base del cranio ed il forame giugulare

Stadio C: tumore che penetra nel forame giugulare, con possibilità di esten-

sione intracranica.

Anche Fisch ha proposto un’analoga classificazione in stadi:

Stadio I: tumore parafaringeo senza invasione del forame giugulare.
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Stadio II: tumore parafaringeo con invasione del forame giugulare senza lisi

ossea.

Stadio III: tumore parafaringeo con invasione della rocca, dell’orecchio

medio ed eventualmente della carotide interna.

In base alla architettura tissutale del paraganglioma si possono distinguere:

-paragangliomi di tipo adenomatoso, a prevalente componente cellulare di

I e II tipo, ben differenziati;

-paragangliomi di tipo angiomatoso, a  prevalente componente stromale-

vascolare;

-paragangliomi di tipo misto.

Da un punto di vista microscopico il paraganglioma ha una struttura cellu-

lare disposta a cordoni immersi in uno stroma reticolare e vascolarizzato:

riproduce la architettura dei paragangli ma con una caratteristica perdita dei

rapporti tra cellule (I e II tipo) e fibre nervose. Le cellule di I tipo, o cellule

principali sono in grado di produrre sostanze quali adrenalina, noradrena-

lina, dopamina e serotonina, connettendosi direttamente attraverso sinapsi

con le fibre nervose dell’assone. Le cellule di II tipo sono cellule di soste-

gno che accompagnano l’assone fino alla sinapsi con le cellule di I tipo. La

trasformazione tumorale del tessuto paraganglionare fisiologico mostra

caratteristiche anomalie microscopiche: atipie nucleari delle cellule di I tipo,

diminuzione del numero e delle connessioni con le fibre nervose, riduzio-

ne del numero delle cellule di sostegno o II tipo, aumento della quantità di

collagene all’interno della architettura tissutale del paraganglio, vascolariz-

zazione abbondante e aree di necrosi/emorragia all’interno del tessuto

stromale.

Contrariamente ai paragangliomi metamerici o toraco-addominali, i para-

gangliomi vagali non possono essere definiti cro m a ffini in quanto carat-

teristicamente non fissano le colorazioni con sali d’argento o sali di

c ro m o .

La microscopia elettronica permette di definire con ulteriore precisione le

caratteristiche ultrastrutturali delle cellule paraganglionari e di differenziar-

le da quelle in cui è avvenuta la trasformazione tumorale, in particolare se

si tratta di tumori ben differenziati. Nel caso di neoplasie poco differenzia-

te, l’origine paraganglionare del tumore è affidata agli studi di immunoisto-

chimica, attraverso la dimostrazione di markers specifici delle cellule prin-

cipali (cromogranina, neurone-specifica-enolasi, catecolamine) e delle cel-

lule di sostegno (proteina S-100, proteina acida gliale).

La certezza di diagnosi patologica non è sempre evidente nelle forme poco

differenziate: in questi casi, la diagnosi differenziale si impone vs forme

metastatiche di alcuni tumori riccamente vascolarizzati, quali l’adenocarci-

noma renale, l’epatocarcinoma o il feocromocitoma, e si basa sugli studi di
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immunoistochimica. La diagnosi differenziale vs metastasi da carcinoma è

analogamente affidata alla dimostrazione microscopica di citocheratine,

caratteristicamente assenti nei paragangliomi, anche nelle forme meno dif-

ferenziate.

La diagnosi di malignità di un paraganglioma del vago si fonda sulla dimo-

strazione di metastasi cliniche o sub-cliniche a distanza, presenti nel 10%

dei casi di paragangliomi della testa e del collo in genere; in quelli vagali,

l’incidenza di secondarismi a distanza è superiore e si aggira intorno al 20%

(2,15). Il comportamento aggressivo di un paraganglioma del vago, l’ero-

sione della base del cranio, l’estensione locale e l’invasione intracranica

non necessariamente significano malignità. In effetti, le caratteristiche isto-

logiche che indicano la  trasformazione maligna del paraganglioma sono

suggestive ma non specifiche, si basano su un numero abbondante di mito-

si, pleiomorfismo cellulare e focolai ripetuti di necrosi emorragica intra-

tumorale. Il riscontro ultrastrutturale di aneuploidia si correla con una più

alta probabilità di metastasi a distanza o di recidiva locale.(3,4,14)

TOPOGRAFIA DEI PARAGANGLIOMI VAGALI

I paragangliomi vagali sono tumori rari, in massima parte benigni, che inte-

ressano in genere il nervo X  nei primi 2 cm di decorso extracranico, a livel-

lo del suo ganglio superiore, medio e inferiore o ganglio nodoso, che rap-

presenta la sede di origine più frequente. Si estendono nella regione cervi-

cale-parafaringea e possono spingersi fino alla base cranio; la crescita verso

la base avviene per aumento della massa o/e per sede di origine, in parti-

colare quando vi è il coinvolgimento del ganglio superiore o giugulare. 

La regione parafaringea (1,8) rappresenta la sede di origine caratteristica dei

paragangliomi vagali.

E’uno spazio topografico virtuale, a contenuto prevalentemente adiposo,

che si estende dalla base cranio (limite superiore) ad un piano passante per

l’osso ioide (limite inferiore). Ha una forma di piramide rovesciata con 4

pareti: anteriore, posteriore, mediale e laterale. 

Il versante superiore dello spazio è rappresentato dalla base cranio, in par-

ticolare da una piccola porzione esocranica di osso petroso: l’area è delimi-

tata medialmente dalla sutura petro-occipitale e lateralmente dalla sutura

petro-sfenoidale, che corre lungo una serie di processi ossei che costitui-

scono importanti reperi chirurgici. Inferiormente lo spazio parafaringeo si

continua nello spazio sottomandibolare e nello spazio giugulo-carotideo, il

piano che lo delimita corrisponde alla inserzione del muscolo digastrico sul-

l’osso ioide. La parete anteriore è formata da muscoli e legamenti:  lega-

mento sfeno-mandibolare, legamento pterigo-mandibolare, muscolo pteri-

goideo laterale o esterno, muscolo pterigoideo mediale o interno. Questi
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legamenti, fasce e muscoli formano uno spesso strato mio-fasciale che sepa-

ra anteriormente lo spazio parafaringeo dalla fossa infratemporale.    

La parete laterale è composta da diverse strutture: dall’avanti all’indietro,

distinguiamo il ramo ascendente della mandibola, il lobo profondo della

parotide, il muscolo sternocleidomastoideo ed il ventre posteriore del diga-

strico con le sue inserzioni fibrose sul processo mastoideo.

La parete posteriore dello spazio è formata dal piano prevertebrale a livello

di C1-C2-C3 ed è delimitato da una fascia, l’aponeurosi cervicale profonda

che ricopre i muscoli prevertebrali anteriori. La faccia mediale dello spazio

parafaringeo è formata dalla fascia faringo-basilare, con la sovrapposizione

di diverse fasce e muscoli, quali il tensore ed elevatore del palato molle

superiormente  ed il muscolo costrittore del faringe inferiormente. 

Lo spazio parafaringeo è suddiviso dal diaframma stilieno (muscoli stilo-ioi-

deo, stilo-glosso, stilo-faringeo) in una porzione retro-stiliena e pre-stiliena;

le strutture vascolo-nervose (giugulare interna  e carotide interna, nervo IX,

X, XI, XII) si trovano nello spazio retro-stiloideo mentre la porzione pre-sti-

loidea è occupata dal lobo profondo della parotide, che impegna lo spazio

parafaringeo in modo variabile attraverso il tunnel stilo-mandibolare.

CLINICA

I paragangliomi della testa e del collo sono stati osservati in tutte le età della

vita e  spesso vi  è un certo lasso di tempo che intercorre tra la comparsa dei

sintomi e la diagnosi, probabilmente dovuta alla scarsità ed aspecificità dei

sintomi e ad un ritardo di programmazione di quegli esami che consenti-

rebbero una pronta diagnosi. 

Di fatto l’evoluzione del tumore è lenta e la sintomatologia che si instaura

progressivamente è in genere ben tollerata dal paziente. Il pattern di cresci-

ta del tumore è definito indolente (2), puo’ mostratre  segni di evolutività o

di rallentamento  nella progressione, e in taluni casi 8-30% (3,4,13,14,18) si

trasforma apparentemente senza modificazioni clinicamente percettibili in

lesione maligna con comparsa di metastasi a distanza. La storia naturale del

tumore passa attraverso una serie di deficit dei nervi cranici più o meno

invalidanti, ed è proprio la prevenzione dei deficit connessi con la morbili-

tà naturale del tumore che orienta la scelta del trattamento più adeguato.

L’exitus legato alla storia naturale del tumore è prevedibile in quei casi di

paragangliomatosi vagale multipla  (12) ove i deficit dei nervi cranici bilate-

rali sono incompatibili con la vita, o in quelle rare forme di trasformazione

maligna con metastasi.

I sintomi e segni locali del paraganglioma vagale sono legati alla sede di

insorgenza del tumore e alla modalità di accrescimento. Il tumore si svilup-

pa nello spazio parafaringeo retro-stilieno,  può restare confinato alla regio-
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ne cervicale, proseguire medialmente fino alla parete laterale della faringe,

o spingersi fino alla base cranio. L’esordio clinico può avvenire con com-

parsa di tumefazione cervicale, non pulsatile, associata o no a tumefazione

della faringe (rino-orofaringe) con medializzazione del palato molle e della

regione tonsillare; disfonia e/o dispnea da sforzo da deficit del X, con sal-

tuari segni di stimolazione vagale (pallore, sudorazione, lipotimia); deficit

dei restanti nervi misti per compressione del IX e dell’ XI all’emergenza dal

forame giugulare; deficit del XII per compressione-effetto massa del para-

ganglioma nel tratto in cui il nervo attraversa lo spazio parafaringeo; disfa-

gia e/o odinofagia; sindrome di Claude-Bernard-Horner per interessamen-

to concomitante della catena del simpatico cervicale; sindromi associate

posteriori se localizzazione alla base cranio con interessamento variabile

dei nervi cranici. 

I casi, peraltro rari, di paraganglioma vagale secernente possono manife-

starsi con crisi ipertensive parossistiche e ribelli alla terapia. Cefalea, sudo-

razione, palpitazioni, rush cutanei possono comparire in tumori del sistema

endocrino diffuso sincroni con il paragangluoma vagale.

DIAGNOSI

La diagnosi di paraganglioma vagale è clinica e radiologica, si fonda su un

adeguato studio  del  paziente e sull’esame TC-RMN con contrasto

(6,8,11,14,18).

La TC nel paraganglioma mostra massa tissutale omogenea, contorni netti,

regolari, di media densità e presa di  contrasto rapida, intensa e transitoria.

Aree di non incremento contrastografico corrispondono a zone di necrosi

ed emorragia. Chiarisce i rapporti del tumore con la base cranio e valuta

l’entità dell’erosione ossea, definendo la posizione dei grossi vasi rispetto al

tumore. Alla RMN il paraganglioma vagale ha un segnale omogeneo nelle

sequenze pesate T1 e T2, con una impregnazione contrastografica caratte-

ristica  serpiginosa, disomogenea, con l’aspetto a sale-e-pepe più evidente

quanto più vascolarizzato è il tumore. L’ iniezione di gadolinio svela tumo-

ri fino a 5 mm, migliorando la possibilità di discriminazione senza contrasto

che si limita a 15mm. Aree di iperintensità in T2 sono espressione di necro-

si o emorragia intratumorale. 

Nel paraganglioma vagale l’arteria carotide interna e la biforcazione sono

caratteristicamente spinte in avanti, il tumore resta separato dai vasi da un sot-

tile piano di clivaggio, contrariamente al chemodectoma carotideo ove la

b i f o rcazione è sede di origine del tumore, la carotide interna ed esterna sono

divaricate, l’interna è sospinta medialmente e  l’esterna lateralizzata (4,5,9,10).

L’angiografia, a conferma diagnostica dopo l’esecuzione di TC e RMN,  resta

un’esame indispensabile nella programmazione della chirurgia sul tumore e
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nella rara eventualità di una angioembolizzazione (2,5,13,14,17).

L’angiografia permette di studiare le afferenze vascolari al tumore, con una

presa di contrasto intensa, talora disomogenea ed una dislocazione caratte-

ristica della carotide interna verso l’avanti. L’esame precisa la diagnosi dif-

ferenziale con metastasi ipervascolari di tumori tiroidei o renali, ove la presa

di contrasto è meno intensa e più omogenea; neurinomi dello spazio retro-

stiloideo, che evidenziano una lieve presa di contrasto omogenea e duratu-

ra; adenopatie infiammatorie, con caratteristico enhancement dell’orletto

flogistico periferico e aneurisma arterioso ove la presa di contrasto è simile

al paraganglioma, ma più rapida la cinetica di flusso. 

L’angiografia permette anche di evidenziare altri paragangliomi sfuggiti alla

RMN e di dirimere casi di paragangliomi vagali dubbi alla RMN o alla TC

perché troppo piccoli,  o con aspetto poco caratteristico. L’angio diagnosti-

ca nel paraganglioma vagale è anche motivata dalla identificazione di altre

sedi di paragangliomi cranio-cervicali. Sempre è indicata la ricerca della

multifocalità del tumore, sia nelle immagini eseguite per il paraganglioma

vagale, sia mediante immagini delle altre sedi tipiche. La possibile multifo-

calità metacronica consiglia di eseguire una rivalutazione neuroradiologica

dopo 5 anni e negli intervalli successivi di 10 anni.

Gli elementi da ricercare in una angiografia sono il numero e la provenien-

za dei peduncoli vascolari afferenti al tumore, il grado di coinvolgimento o

di vicinanza della parete della carotide interna e lo stato di pervietà del cir-

colo di Willis, per valutare l’entità del rischio carotide.

L’ embolizzazione pre-operatoria resta ancora controversa: i sostenitori sot-

tolineano la favorevole riduzione dell’apporto sanguigno e la diminuzione

delle dimensioni del tumore dal 30 al 50% del suo volume originario, facili-

tando il gesto operatorio. D’altra parte l’atto chirurgico deve essere pratica-

to precocemente dopo l’embolizzazione, per evitare la reazione infiamma-

toria peritumorale tipica. La letteratura è in ogni caso concord e

(1,3,6,13,14,18)  nel riservare la embolizzazione pre-operatoria a casi sele-

zionati per dimensioni del tumore e afferenze vascolari multiple.

Il percorso diagnostico del paraganglioma aggiunge al bilancio clinico-

radiologico  il dosaggio delle catecolamine: i paragangliomi vagali possie-

dono una potenzialità endocrina fondata su un’azione di tipo ormonale a

distanza e paracrina di modulazione della secrezione di altri organi. 

Dinanzi a un paraganglioma isolato, non  accompagnato da segni clinici

suggestivi di potenzialità secernente quale l’ipertensione arteriosa, è buona

norma dosare comunque le catecolamine nel sangue. Nel caso in cui il

tumore si associ a ipertensione maligna parossistica o maligna, cefalea,

sudorazioni e palpitazioni, è bene escludere la concomitanza di un feocro-

mocitoma o di un tumore carcinoide. 
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INDICAZIONI TERAPEUTICHE

Il trattamento chirurgico è la scelta di elezione per i paragangliomi vagali,

altre opzioni terapeutiche vanno considerate in caso di controindicazione

operatoria, fondata su un giudizio di inoperabilità legato al tumore e/o alle

condizioni del paziente (1,9,13,14)

La letteratura è povera in questo ambito, essendo le indicazioni terapeuti-

che poco chiare, disomogenee e non sistematizzate, ed il criterio di inope-

rabilità non ben definito.

La scelta del trattamento adeguato considera vari aspetti, inerenti il tumore

(dimensioni, crescita ed evolutività, mono o plurifocalità, paralisi pre-ope-

ratoria dei nervi misti, impatto estetico del tumore alla diagnosi) ed il

paziente (età, condizioni generali): tali fattori saranno esaminati singolar-

mente e nelle loro combinazioni, dall’analisi della letteratura e della  nostra

esperienza emergeranno linee guida per un programma di trattamento.

In casi di controindicazione operatoria, l’alternativa  terapeutica  è la radio-

terapia, che tuttavia non può essere considerata curativa, ma  strumento di

palliazione e rallentamento della crescita del tumore. Alcuni autori riporta-

no buoni risultati in termini di controllo locale della malattia, ma non si può

parlare di successo terapeutico (2,3,9,13,14,18): in effetti il comportamento

del tumore dopo la radioterapia è imprevedibile e complica la successiva

exeresi chirurgica a causa della imponente fibrosi peri-lesionale. La radiote-

rapia viene indicata  come trattamento adiuvante in caso di residuo tumo-

rale post-chirurgico, o in caso di paragangliomi maligni; viene utilizzata

come radioterapia esterna (cobalto o elettroni) alla dose media di 50Gy con

frazionamento convenzionale.

In caso di recidiva tumorale su pregressa exeresi del paraganglioma vagale,

una revisione chirurgica è da prendere in considerazione secondo i para-

metri di razionalizzazione citati.

TECNICA CHIRURGICA

La  via di aggressione ai   paragangliomi vagali richiede una adeguata espo-

sizione dello spazio parafaringeo, un buon controllo dei grossi vasi e della

base cranica; le tecniche di exeresi convenzionale sono state già ampia-

mente esposte in letteratura. (1,5,13-15,18)

Noi riteniamo, nella nostra esperienza, che l’approccio microchirurgico allo

spazio parafaringeo sia quello che garantisce i migliori risultati in termini di

capacità di controllo delle strutture vascolo-nervose e di radicalità sul tumo-

re. L’incisione che meglio si adegua alle esigenze di esposizione al  micro-

scopio del campo chirurgico è quella pre-auricolo-cervicale, esistono anche

altre incisioni classiche quali la variante retro-auricolo-cervicale o cervico-

mastoidea a Y.  I lembi di cute e/o cute-platisma vengono sollevati a espor-

162



re lo sternocleidomastoideo ed il digastrico, la parotide fino allo zigomo, la

ghiandola sottomandibolare e l’osso ioide.  

Il VII nervo cranico è identificato e liberato dal parenchima ghiandolare fino

ai suoi rami di III divisione.

La ghiandola parotide è mobilizzata ai suoi poli inferiore e posteriore,

secondo una tecnica di dissezione conservativa del parenchima e del nervo

definita di tipo I.  

Il ramo  marginalis mandibulae è seguito e protetto fino alla ghiandola sot-

tomandibolare. La vena giugulare interna e la carotide comune sono identi-

ficate nel settore inferiore del campo operatorio, la carotide interna ed ester-

na sono esposte senza aprire la fascia perivascolare, la carotide esterna è

seguita in senso caudo-craniale fino all’entrata nella parotide. I  IX, XI, XII

nervi cranici vengono identificati e preservati: un buon controllo dei grossi

vasi e dei nervi a livello del collo è un pre-requisito importante per prose-

guire con la dissezione successiva del paraganglioma vagale. 

La necessità di combinare l’adeguato controllo visivo del tumore con la pos-

sibilità di esercitare trazione sullo stesso richiede una adeguata strumenta-

zione da utilizzare anche nelle zone profonde dello spazio parafaringeo. Gli

strumenti fondamentali per esercitare una dissezione efficace e non trau-

matica sui nervi e sui vasi sono il dissettore di Freer, un aspiratore-irrigato-

re angolato, pinza bipolare, forbici e divaricatori di Langebeck e retrattore a

uncino per la mandibola. 

Dopo un adeguato controllo delle strutture neurovascolari si procede alla

liberazione del tumore dallo spazio parafaringeo, secondo una tecnica di

dissezione microchirurgica “pericapsulare”.  

La mandibola viene retratta in avanti e in alto per accedere allo spazio para-

faringeo retro-stilieno. La sezione dello stiloide e del diaframma muscolo-

legamentoso stilieno è legata a necessità di esposizione del polo superiore

del paraganglioma vagale, del versante craniale dello spazio parafaringeo e

delle strutture vascolo-nervose del compartimento retro-stiloideo. La disse-

zione del tumore inizia dal suo polo inferiore (8,13,14), sacrificando il X

nervo cranico. La superficie della lesione è esposta e  nelle zone di tumore

a contatto con la carotide interna, la dissezione resta esterna all’avventizia

del vaso, con direzione caudo-craniale verso la base cranio. Tale dissezione

sopra-avventiziale avviene con agevoli clivaggi del tumore dall’ avventizia,

che viene conservata. La separazione del tumore all’interfaccia parete caro-

tidea-tumore inizia alla periferia della massa, al suo polo inferiore.  La

coagulazione con bipolare procede sui due versanti della dissezione, sulle

afferenze vascolari dal letto del tumore e su quelle provenienti dalle pareti

del vaso. Dopo apertura della fascia perivascolare, con 2 dissettori semi-

smussi si procede al clivaggio del tumore dalla avventizia: un dissettore
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scolla per via smussa il tumore, l’altro, più grande, mantiene la trazione sulla

arteria. Da evitare l’utilizzo di un aspiratore direttamente sulla parete del

vaso, che comporta  un rischio superiore di lesione dell’intima con conse-

guente formazione di emboli e trombi parietali. I casi di paragangliomi ade-

renti alla giugulare interna non permettono clivaggi agevoli, poiché contra-

riamente all’arteria la parete venosa non sopporta le trazioni opportuna-

mente esercitate: in considerazione della assenza di impatto sulla morbilità

post-operatoria legata ad una chiusura della giugulare interna, si preferisce

sezionare la vena.

La dissezione del tumore alla base del cranio si ottiene con fresatura della

spina sfenoidale, ed il distacco del paraganglioma avviene sempre con la

carotide interna sotto controllo anche nel suo punto di ingresso nel canale

carotico. La successiva dissezione del tumore dalla parete profonda o

mediale dello spazio parafaringeo avviene con il già citato principio di dis-

sezione pericapsulare, esercitando una modica trazione sul tumore e libe-

randolo dai piani muscolo-fasciali seguendo il fisiologico piano di clivaggio.

Segue l’obliterazione con grasso addominale; non è d’uso mettere drenaggi

in aspirazione per evitare fenomeni di colliquazione e sovrainfezione del

grasso.

La dissezione del paraganglioma vagale nello spazio parafaringeo deve

essere combinata con accessi laterali  (1,10,15) quando si è dinanzi a para-

ganglioma timpano-giugulare.  

Le complicanze della chirurgia dei paragangliomi vagali sono a nostro avvi-

so minimizzate con la tecnica di dissezione microchirurgica, che consente

un agevole controllo dei grossi vasi anche in spazi operatori ridotti e la con-

servazione di strutture altrimenti a rischio di lesione.

Le complicanze di tipo vascolare sono secondarie a traumatismi accidenta-

li iatrogeni durante lo eventuale scollamento del tumore dalla carotide, eve-

nienza sempre da tenere presente nella dissezione del paraganglioma vaga-

le. La lesione alla carotide può prodursi come lacerazione della parete, con-

trollabile con una sutura ai margini o con applicazione di Floseal, o come

interruzione della continuità del calibro. In questi casi l’emergenza va fron-

teggiata con clampaggio, anastomosi microchirugica dei monconi  o even-

tuale innesto autologo di vena per ricreare la continuità del vaso.

L’emostasi bipolare avviene continuativamente sulla superficie del tumore e

del letto tumorale, comprese le afferenze vascolari carotidee.

Accidenti cerebro-vascolari peri- o post-operatori sono temibile complican-

za di insulto meccanico  della parete della carotide interna durante le mano-

vre di dissezione del tumore, specie in presenza di ateroma. 

Crisi neuroendocrine si possono invece verificare quando in presenza di

paragangliomi secernenti non si sono prese le precauzioni pre - o p e r a t o-
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rie e anestesiologiche adeguate per contro l l a re eventuali accessi iper-

tensivi.        

La morbidità legata alla dissezione pericapsulare del paraganglioma vagale

è fondamentalmente legata al sacrificio del X nervo cranico: se già pre-ope-

ratoriamente era presente paresi/paralisi del X n.c. i meccanismi di com-

penso instauratisi con il tempo sono in grado di prevenire disfonia o disfa-

gia per inalazione. Il deficit del X post-operatorio si accompagna ad un

certo grado di disfonia e di disfagia risolvibile con tecniche di riabilitazione

logopedica o eventualmente, iniezione di teflon o materiale biologico nella

corda vocale paretica per migliorare il compenso della corda controlatera-

le. Eventuali danni iatrogeni da devascolarizzazione o traumatismo si pos-

sono verificare a carico degli altri nervi misti, del XII o del simpatico cervi-

cale durante la dissezione del tumore nello spazio parafaringeo e cervicale

laterale. Sono state identificate tre aree (13) di morbidità specifica per i nervi

cranici a livello della biforcazione carotidea (zona 1), carotide esterna (zona

2)e carotide interna (zona 3): nella sede della biforcazione è a rischio il X, a

livello della carotide esterna il XII ed il nervo laringeo superiore, a livello

della interna il IX,X, XI,  XII e la branca mandibolare del VII. 

La fisiokinesiterapia precoce, per concludere, è il trattamento riabilitativo

indicato per le lesioni dell’ XI, del IX e del X n.c..    

ESPERIENZA PERSONALE

La nostra casistica personale sulla diagnosi ed il trattamento dei paragan-

gliomi vagali si riferisce ad un periodo di 13 anni, dal 1990 al dicembre

2003. Riportiamo esclusivamente i casi di paraganglioma vagale dello spa-

zio parafaringeo, che costituiscono la localizzazione più tipica del tumore e

che pongono i maggiori problemi di accesso chirurgico.

Nel reparto di ORL degli Ospedali Riuniti di Bergamo sono stati sottoposti

ad intervento chirurgico 16 casi, 6 maschi e 10  femmine, di età media  40

anni   (mediana 40, range 25-74), secondo un protocollo di dissezione peri-

capsulare del tumore nello spazio parafaringeo messo a punto in quegli

anni.

Si trattava in tutti i casi di prime diagnosi, in 4 casi associate ad un conco-

mitante paraganglioma timpano-giugulare, in 1 caso manifestazione di una

paragangliomatosi familiare.

La casistica è stata analizzata sulla base dei dati clinici, della diagnostica per

immagini, della terapia chirurgica  e sull’osservazione dei pazienti: il follow-

up clinico-radiologico dei paragangliomi vagali si è basato su RMN al 1°, 3°,

5° anno post-operatorio, con sequenze con mdc e saturazione del grasso.

In casi di dubbio, l’angiografia era indicata. 

I sintomi e segni rilevati all’esame clinico comprendevano tumefazione late-
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rocervicale, non pulsatile, in 14  casi,  tumefazione faringea in 10 casi, retro-

mandibolare in 2 casi, spesso presenti nello stesso paziente. 

Deficit pre-operatori dei nervi cranici (IX, X, XI, XII), isolati o variabilmen-

te associati, sintomatici con disfagia e/o disfonia, sono stati osservati in  5

casi, 2 di essi in associazione con il paraganglioma timpano-giugulare. 

La diagnosi si è basata su dati clinici e radiologici: la TC è stata eseguita in

3 casi, la combinazione di TC + RMN 13 casi. L’angiografia è stata eseguita

in tutti i casi, seguita dalla embolizzazione pre-operatoria in 2 casi e in 4 casi

con un concomitante  paraganglioma timpano-giugulare.

La diagnosi clinico-radiologica pre-operatoria di paraganglioma vagale è

stata in tutti i casi confermata dal dato isto-patologico, con una accuratezza

del 100%. 

La dissezione pericapsulare del tumore nello spazio parafaringeo, come

previsto nel protocollo messo a punto per i paragangliomi parafaringei,

prevedeva un atteggiamento conservativo della parotide e nel nervo (tecni-

ca di tipo I).

I dati sulla morbidità post-operatoria (tabella 1) hanno evidenziato la perdi-

ta di funzione del nervo vago, quando ancora presente al momento della

diagnosi (11 casi), in tutti i casi di paraganglioma del X. In 8 casi si è tratta-

to di una paralisi isolata del nervo, in 2 casi variabilmente associata a defi-

cit dei nervi misti, in 2 casi (paraganglioma timpano-giugulare concomitan-

te) il deficit comprendeva i nervi cranici dal VII  al XII, dovuto a lesioni dei

nervi per l’exeresi del tumore giugulare. In un caso, nell’immediato perio-

do post-operatorio si è osservata una ischemia cerebrale acuta in seguito a

trombosi della carotide interna dal lato della dissezione della lesione, con

deficit neurologici periferici all’emisoma controlaterale. 

L’osservazione dei pazienti si è basata sulla valutazione clinica e sulla RMN

(TC nei primi anni considerati) eseguita a 1, 3, 5, 10 anni dall’intervento, con

un tasso di controllo del 100%, per un periodo medio di  75 mesi, durata 13

anni-6 mesi, mediana 69. I dati di sopravvivenza bruta libera da malattia o

con persistenza, decesso per altre cause o per malattia sono stati espressi

rispettivamente come NED, AWD, DOC e DOD. L’osservazione dei pazien-

ti al dicembre 2003 ha evidenziato 14 NED e 2 DOC. 
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Tabella dei risultati

DISCUSSIONE

I dati emersi dalla nostra esperienza personale, basata su un protocollo tera-

peutico applicato a tutti i pazienti con diagnosi di paraganglioma vagale,

hanno evidenziato alcuni aspetti interessanti circa la diagnosi pre-operato-

ria, la strategia chirurgica ed i criteri terapeutici, che derivano da una anali-

si multifattoriale dei vari parametri presi in considerazione.  

-Diagnosi pre-operatoria

La diagnosi pre-operatoria di paraganglioma vagale (clinica e radiologica)

è stata confermata dall’esito istologico nel 100% dei casi, grazie a caratteri-

stiche di imaging e di comportamento del tumore che lo rendono  oggetto

di pochi dubbi diagnostici, fugati in ogni caso con l’angiografia. 

In letteratura l’ accuratezza diagnostica pre-operatoria nei tumori parafarin-

gei varia tra l’80 ed il 90% (1,5,7).

-Terapia chirurgica

Anche la scelta della dissezione microchirurgica pericapsulare del tumore

quale tipo di trattamento  si è  rivelato adeguato, in termini di assenza di

recidive e di buon controllo a distanza della malattia (0% di DOD e di
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AWD). L’ exeresi pericapsulare del paraganglioma vagale dallo spazio para-

faringeo ha assunto un valore terapeutico importante grazie alla dimostrata

affidabilità della diagnosi pre-operatoria e all’utilizzo sistematico della

microchirurgia, che ha permesso di limitare la morbidità chirurgica alla

lesione inevitabile del X nervo cranico e agli altri nervi misti nei casi di con-

comitanza del  tumore con paragangliomi timpano-giugulari. L’approccio

microchirurgico allo spazio parafaringeo si è rivelato una metodica sicura

ed efficace anche sul clivaggio del tumore dai grossi vasi, in particolare

dalla carotide interna; nella nostra esperienza non abbiamo riscontrato

lesioni iatrogene alla parete del vaso durante l’atto operatorio, che è la com-

plicanza di più frequente riscontro in letteratura (1,13,14,18). La microchi-

rurgia permette un accesso allo spazio parafaringeo che non necessita di

mandibulotomia o di altre procedure più invasive; l’esposizione dei limiti

dello spazio e dei suoi contenuti, compreso il tumore, si avvale della retra-

zione anteriore della  mandibola e della amplificazione fornita dal micro-

scopio che consente una dissezione precisa e razionale.

L’ambizione futura nella evoluzione della tecnica microchirurgica di disse-

zione dei paragangliomi vagali è quella di realizzare una exeresi radicale

del tumore conservando il X nervo cranico: ciò è ipotizzabile in quei para-

gangliomi a origine extrassiale dal  nervo, in cui vi è stretta aderenza del

tumore al nervo ma non coinvolgimento assonale dello stesso. Il punto che

rimane ancora oscuro nella razionalizzazione di un tale approccio è la effet-

tiva esistenza di lesioni extrassiali, aspetto che solo una indagine istologica

mirata su sezioni assiali del nervo e del tumore potrebbe chiarire.

-Criteri  terapeutici

Il confronto con altre esperienze della letteratura nel trattamento dei para-

gangliomi del X è difficile, per mancanza di omogeneità dei dati considera-

ti, per la inadeguatezza dei risultati forniti e per l’utilizzo di metodiche di

exeresi che non sono paragonabili, con impatto diverso in termini di

approccio al campo chirurgico e di morbidità chirurgica. Ciò che emerge in

modo chiaro dalla nostra esperienza è che, se la tecnica di dissezione

microchirurgica pericapsulare  è stata messa a punto con successo e stan-

dardizzata nel corso degli anni, il tentativo di razionalizazione delle indica-

zioni terapeutiche ha invece riscontrato molte difficoltà.

La valutazione dei fattori che entrano in gioco nella programmazione del

trattamento dei paragangliomi vagali si basa su molteplici aspetti e può

essere definita una valutazione multifattoriale: la difficoltà  di una sistema-

tizzazione razionale nasce dalla esigenza di dovere valutare  diversi aspetti,

ciascuno con un rilievo ed un peso diverso, e combinarli in ogni situazione

per ottenere un approccio terapeutico razionale e riproducibile. Riteniamo
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che i fattori sui cui si deve basare una indicazione di trattamento ragionata

siano le dimensioni del tumore, il potenziale evolutivo di crescita, la condi-

zione pre-operatoria dei nervi cranici, la mono o plurifocalità della lesione,

la morbidità naturale del tumore e quella chirurgica, l’età del paziente. 

L’analisi critica di tali fattori nasce da una valutazione degli aspetti pre-ope-

ratori emersi nella letteratura (1,2,8,12-14,18) e soprattutto dalla nostra

esperienza.

La letteratura è, di fatto, confusa sia nella definizione del concetto di inope-

rabilità del tumore, sia nel proporre dei principi ragionati di strategia tera-

peutica; inoltre (3,6,13,14) vengono troppo spesso assimilate problematiche

diagnostiche e terapeutiche di paragangliomi cervicali in senso lato, senza

considerare che i tumori vagali, timpano giugulari e quelli carotidei hanno

esigenze ciniche, diagnostiche e terapeutiche profondamente diverse  e

vanno affrontati con studi separati.

Gli aspetti emersi dai vari autori (3,4,6,3,14) e  dalla nostra esperienza per-

sonale permettono di formulare che il concetto di inoperabilità non si basa

su criteri dimensionali, né sul coinvolgimento di strutture vascolari quali la

carotide interna nel suo decorso extracranico. La decisione di non operare

un paraganglioma vagale è frutto di un bilancio di tipo rischio/beneficio tra

la morbidità legata ad un intervento con finalità radicali e gli effettivi van-

taggi apportati dalla chirurgia. Non sono pertanto dei limiti tecnici a deter-

minare la condizione di non operabilità, ma il risultato di una valutazione di

più fattori concomitanti. 

-Analisi multifattoriale

Nelle righe seguenti ogni fattore sarà considerato singolarmente in ordine

alla sua morbidità naturale e chirurgica. 

1. Dimensioni

Non esiste in letteratura una dimensione precisa perché un paraganglioma

vagale possa essere definito piccolo. Nella nostra esperienza, per semplifi-

care la diagnosi e l‘indicazione terapeutica  abbiamo adottato i 2 cm come

limite dimensionale oltre il quale è lecito considerare un paraganglioma

“grande”.

L’atteggiamento terapeutico deve essere valutato nel contesto di altri fattori

in grado di influenzare la scelta.

Un paraganglioma vagale di piccole o medie dimensioni è di exeresi chi-

rurgica relativamente facile, si accompagna ad una morbilità post-operato-

ria certa del X nervo cranico e ad  un limitato rischio di deficit di varia enti-

tà a carico dei nervi misti. Tale rischio aumenta proporzionalmente alle

dimensioni del tumore ma è comunque sempre presente nella chirurgia

della base cranio e dello spazio parafaringeo. Pertanto, la decisione di ope-
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rare un paraganglioma vagale piccolo, asintomatico, deve essere valutata

nell’ottica di un bilancio tra la previsione di morbilità legata all’intervento ed

i rischi di un peggioramento clinico e di maggiori difficoltà di exeresi chi-

rurgica del tumore nel caso in cui l’intervento venga procastinato e la scel-

ta si orienti verso una vigile attesa.

Un tumore di grosse dimensioni pone la problematica della radicalità del-

l’exeresi e di una morbidità post-operatoria  che non si limita al X nervo cra-

nico ma può estendersi a coinvolgere altri nervi misti.

I clivaggi chirurgici dalle pareti e dai contenuti dello spazio parafaringeo

risultano più difficoltosi, i rischi di emorragia intra e peritumorale e di

danno neurologico più elevati. L’indicazione all’intervento è positiva nel

caso di paraganglioma sintomatico per effetto esercitato dalla massa o

quando la chirurgia è l’unico strumento per tentare di arginare (con un

rischio elevato previsto di morbidità sui nervi cranici) una paralisi comun-

que certa dei nervi misti, dovuta alle dimensioni e alla evoluzione naturale

del tumore.

2.Crescita

Il carattere evolutivo di un paraganglioma, visibile clinicamente e a control-

li radiologici ravvicinati, orienta la scelta verso la chirurgia, con il fine di pre-

venire un inevitabile coinvolgimento dei nervi misti alla base cranio o lungo

il loro decorso all’interno dello spazio parafaringeo. L’evolutività dimostra-

ta del tumore condiziona anche la necessità di intervenire precocemente,

per non aumentare le difficoltà tecniche dell’intervento nel trovare i piani di

clivaggio dai grossi vasi e dai nervi IX, XI e XII, essendo il sacrificio del X

necessario ed ancora inevitabile.

La dimostrata assenza di evolutività del paraganglioma vagale può giustifi-

care un atteggiamento più attendista e di prudenza, al fine di rimandare l’in-

tervento ed i rischi connessi ad esso al momento in cui si evidenzi una cre-

scita del tumore ed il bilancio tra la necessità dell’exeresi e la morbidità pre-

vedibile depone a favore della  prima condizione. 

3.Mono e plurifocalità del tumore

Lo studio clinico e radiologico del paraganglioma vagale ha il duplice

obiettivo di definizione delle caratteristiche del tumore e di evidenziare un

eventuale paraganglioma controlaterale, in un contesto di  multifocalità

sporadica o familiare. In questi casi bilateralità del paraganglioma costitui-

sce l’aspetto più critico nella scelta della terapia adeguata: il trattamento

c h i r u rgico bilaterale di un paraganglioma vagale comporta un quadro post-

operatorio di diplegia laringea legata ad una paralisi di entrambi i nervi

cranici, correggibile con aritenoidectomia o cordectomia. L’atteggiamento

170



più comune è il trattamento chirurgico della lesione più voluminosa e già

a ffetta da paralisi del X, e l’osservazione della lesione più piccola

( 1 3 , 1 4 , 1 8 ) .

I casi di paragangliomatosi multipla, peraltro, diagnosticati per esempio sul-

l’osservazione di  un paraganglioma vagale ed uno carotideo controlatera-

le, in un contesto di dimostrata familiarità vanno attentamente monitorati

poiché possono sviluppare nel corso degli anni un paraganglioma vagale

controlaterale a quello noto. La decisione di quando intervenire sul para-

ganglioma vagale di prima diagnosi deve essere presa anche in considera-

zione di questa eventuale futura localizzazione di tumore a livello del X

controlaterale, in un quadro di previsione della morbilità certa sul vago e di

possibili danni agli altri nervi misti quale conseguenza dell’intervento. 

La paragangliomatosi multipla, sporadica o familiare, costituisce peraltro un

problema terapeutico che va valutato caso per caso, in relazione alla clini-

ca, l’età del paziente, l’evolutività del tumore e  le possibilità di riabilitazio-

ne dei nervi cranici: la scelta chirurgica deriverà da una attenta e lungimi-

rante valutazione combinata dei vari fattori coinvolti.

4.Paralisi pre-operatoria dei nervi misti

La comparsa di deficit di vario grado dei nervi misti e del XII è una conse-

guenza dell’invasione da parte del tumore del forame giugulare o del cana-

le condiloideo o di un coinvolgimento di tali nervi durante il loro decorso

nello spazio parafaringeo. La paralisi del X che si instaura progressivamen-

te si manifesta con una disfonia e disfagia sostanzialmente modeste, grazie

al meccanismo di compenso dell’emilaringe controlaterale; tale deficit pre-

operatorio può coinvolgere anche il IX, l’XI e il XII nervo cranico, con segni

clinici tipici ed una sintomatologia in genere ben tollerata. In questi casi la

decisione terapeutica prescinde dalla valutazione della morbidità operato-

ria certa sul X e di quella possibile a carico dei nervi cranici IX,XI,XII ren-

dendo la scelta di  rimozione chirurgica del tumore più agevole e pondera-

ta su fini di radicalità e di conservazione dei grossi vasi.

La paralisi pre-operatoria del X, se instaurata da meno di due anni, ha un

aggravamento dei segni clinici e dei sintomi dopo sezione chirurgica, spe-

cie nell’anziano. 

La paralisi pre-operatoria dei nervi cranici non controindica l’intervento,

bensi’ lo rende meno problematico perché permette di trascurare alcuni

degli aspetti legati alla morbidità post-operatoria prevedibile.

5.Fattore estetico

Le alterazioni estetiche clinicamente apprezzabili del volto e del collo non

possono essere considerate un parametro determinante nella scelta tera-
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peutica ma, nella sua evoluzione naturale, il tumore vagale comporta una

deformazione del profilo cervicale e retromandibolare del paziente, desti-

nato ad un progressivo peggioramento, cui si aggiunge un effetto massa

prevalentemente orofaringeo che determina disturbi di deglutizione e di

articolazione della parola.

D’altra parte, anche la decisione chirurgica porta ad una morbilità estetica

cervico-facciale (cicatrice, raro deficit del ramo marginale del VII, fibrosi

post-chirurgica dei tessuti): il bilancio tra l’impatto estetico di un tumore

lasciato alla sua evoluzione naturale e il danno riportato a seguito dell’in-

tervento deve essere adeguatamente valutato.  

6.Età del paziente

L’età del paziente è un parametro che non può essere considerato singolar-

mente nella scelta della  strategia terapeutica, ma va integrato in un bilancio

di altri fattori combinati.

In linea generale, si può affermare che nel paziente anziano l’orientamento

è verso l’osservazione del tumore e l’intervento viene preso in considera-

zione quando il paraganglioma mostra segni di chiara evolutività, con com-

parsa di sintomatologia legata all’interessamento dei nervi cranici e all’ef-

fetto massa. La ridotta aspettativa di vita nell’anziano e l’aumentato rischio

di morbidità peri-operatoria fanno propendere per un atteggiamento pru-

dente, di vigile attesa, la scelta è sempre frutto del bilancio tra la morbidità

naturale del tumore e di quella prevedibile peri- o post-operatoria.. 

Il paziente giovane costituisce un problema di difficile soluzione e non esi-

ste un atteggiamento univoco, poiché molteplici sono gli aspetti da consi-

derare che fanno propendere per l’una o l’altra decisione terapeutica. La

presenza del tumore nel paziente giovane lascia prevedere una evolutività

certa ed un aumento dimensionale del paraganglioma, i quali metterebbe-

ro a rischio i nervi misti sia in fase pre-chirurgica che dopo l’intervento, poi-

ché lo stesso risulterebbe più difficoltoso con  piani di clivaggio dai grossi

vasi e dai nervi cranici meno agevoli. D’altra parte, la morbidità certa sul X

nervo cranico ed il rischio di danno agli altri nervi misti costituiscono un

aspetto non trascurabile nella decisione  chirurgica, e nel paziente giovane

è lecito procastinare l’intervento per osservare l’evolutività, la crescita

dimensionale ed il comportamento nel tempo del paraganglioma e rivalu-

tare l’atteggiamento terapeutico in epoca successiva, anche in ordine alle

necessità professionali del paziente.

E da sottolineare come principio che la paralisi chirurgica del X è spesso

invalidante nell’anziano, mentre lo è eccezionalmente nel giovane. Peraltro,

ogni considerazione espressa in merito alle indicazioni operatorie ed alle

possibilità terapeutiche si riferisce al paziente adulto, con una età che con-
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venzionalmente consideriamo superiore ai 15 anni. I casi di paraganglioma

in un bambino costituiscono una problematica a sé stante.

La decisione del trattamento di un paraganglioma vagale va ponderata in un

contesto multifattoriale, considerando che l’esperienza ed i risultati del chi-

rurgo in questo tipo di chirurgia sono fondamentali nella strategia decisio-

nale.  

Dalla analisi eseguita dei fattori che entrano in gioco nella programmazio-

ne del trattamento dei paragangliomi vagali, emerge come formulare delle

linee guida e adeguare un protocollo incontra difficoltà legate alla gestione

di parametri più o meno prevedibili, quali la modalità di crescita del tumo-

re, la morbidità naturale e la morbidità operatoria.

1. La crescita e la morbidità naturale del tumore sono male valutabili.

La crescita, o la ripresa della crescita, sono imprevedibili e danno

una inattesa paralisi;

2. la morbidità naturale è più tollerata della morbidità chirurgica;

3. la multifocalità metacronica è poco conosciuta;

4. la morbidità chirurgica del X è accettabile se previene la morbilità

naturale degli altri nervi, ma non è statisticamente conosciuto il

rischio di comparsa.

Tenendo conto delle considerazioni emerse per ciascuno degli aspetti dis-

cussi nelle indicazioni terapeutiche, nel tentativo di elaborare razionalmen-

te un protocollo terapeutico dei paragangliomi vagali, proponiamo una

tabella quale esercizio di valutazione crociata dei fattori di morbidità natu-

rale e chirurgica, che sfocia in linee guida non rigide e di varia “impellen-

za”; ribadiamo che le considerazioni esposte e le conclusioni che se ne

potranno trarre si riferiscono al paziente adulto, i paragangliomi vagali del

bambino costituiscono un capitolo diagnostico  e terapeutico con proble-

matiche a sé stanti.
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Per alcune delle associazioni dei fattori presi in considerazione, l’indicazio-

ne terapeutica che emerge ha un peso  rilevante ed assume l’indicazione di

una vera linea guida; per esempio, i punti 1a e 1b, 4a e 4b  sono accettabi-

li, mentre la combinazione al punto 3b2 è debole. Esistono situazioni in cui
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non vi è una netta preponderanza di scelta terapeutica (chirurgia o osser-

vazione) ma il bilancio tra i vari fattori orienta la scelta caso per caso.

CONCLUSIONI

Il trattamento dei paragangliomi vagali dello spazio parafaringeo resta una

questione di difficile approccio, per la complessità anatomica della regione,

la necessità di una precisa diagnosi di natura del tumore e di una raziona-

lizzazione di quegli aspetti che condizionano la scelta terapeutica.

Sulla base della nostra esperienza riteniamo che la gestione dello spazio

parafaringeo sia ottimale con l’applicazione dei principi e delle tecniche

della microchirurgia, che permette un’exeresi radicale del paraganglioma

conservando e rispettando le strutture nervose e vascolari che corrono

all’interno dello spazio, e che sono spesso aderenti al tumore. La comples-

sità della anatomia chirurgica nella dissezione del paraganglioma vagale

può quindi essere affrontata con successo con l’uso del microscopio opera-

torio. 

Per quanto riguarda l’aspetto diagnostico del tumore, ottenere una adegua-

ta definizione pre-operatoria è oggi possibile con le tecniche neuroradiolo-

giche (TC e RMN) a disposizione, che in casi dubbi possono essere com-

pletate dalla angiografia. Tali metodiche consentono una accuratezza dia-

gnostica che nella nostra esperienza è del 100%, dato sostanzialmente con-

fermato dalla letteratura. (3,8,11,13,18).

L’ambito più controverso resta quello delle indicazioni al trattamento dei

paragangliomi vagali, indicazioni che si basano su molteplici aspetti con

diversa rilevanza clinica e prognostica, che non sono mai stati affrontati

nella letteratura con l’intento di una razionalizzazione.

Il tumore vagale è una realtà a sé stante che non va assimilata ai paragan-

gliomi timpano-giugulari o a quelli carotidei, come succede spesso nella let-

teratura: le caratteristiche  cliniche e le esigenze del paraganglioma del X

sono specifiche e gravate da una morbidità naturale propria ed una morbi-

dità legata all’intervento, che vanno costantemente tra loro messe in rap-

porto per orientare la scelta terapeutica verso la chirurgia o l’osservazione. 

Abbiamo compiuto un tentativo di sistematizzazione dei  fattori inerenti il

tumore  ed il paziente, la tabella che ne è risultata evidenzia tre aspetti

importanti:

1. la scelta terapeutica ottimale nasce dal bilancio tra la morbidità natu-

rale del tumore e la morbidità chirurgica. Le dimensioni del tumore,

la mono o plurifocalità, la condizione e la funzione dei nervi crani-

ci, l’età del paziente sono le variabili che influenzano il bilancio tra

i due tipi di morbidità: il risultato di tale rapporto orienta verso la

strategia chirurgica o l’osservazione. 
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2. quando si affronta il problema della storia naturale del tumore ci si

rende conto che mancano informazioni al riguardo ed il decorso

della malattia resta ancora poco prevedibile (3).  Nonostante siano

stati osservati casi di paraganglioma vagale in pazienti di varia età e

con masse tumorali tra loro differenti, non è stata trovata alcuna cor-

relazione statisticamente significativa incrociando i vari fattori.  Non

è nota la relazione che intercorre tra il potenziale evolutivo del

tumore e le sue dimensioni al momento della diagnosi, sia nel

paziente giovane che in quello anziano. Analogamente non si ha

alcuna risposta significativa circa il rapporto tra la massa tumorale e

la sintomatologia riferita dal paziente: la paralisi pre-operatoria dei

nervi cranici non necessariamente si associa ad un tumore di grosse

dimensioni con elevato potenziale evolutivo.

3. la necessità di razionalizzazione dei principi che orientano l’ opzio-

ne terapeutica migliore per il trattamento dei paragangliomi vagali

ha portato alla formulazione di quelle che noi consideriamo delle

“linee guida” di applicazione clinica. Le strategie chirurgica o di

osservazione del tumore nascono dal bilancio tra la morbidità pro-

pria del tumore e quella legata all’intervento: la risposta di tale bilan-

cio è in alcuni casi evidente e non si presta a discussione, in altri la

scarsità di informazioni a tutt’oggi disponibili circa la evoluzione

naturale della malattia rendono il bilancio poco utile nella decisione

clinica. Tuttavia, la necessità di individuare, talora in tempi brevi, la

strategia terapeutica adeguata  prescindendo dalla non completezza

delle conoscenze attuali, conferisce alla tabella di indicazioni tera-

peutiche un valore clinico importante. Costituisce nella nostra espe-

rienza il riferimento clinico per fornire ed applicare  una indicazio-

ne terapeutica ragionata e riproducibile nei singoli casi.

Individuare delle linee guida per il trattamento dei paragangliomi vagali

risulta complesso alla luce della scarsità di dati e di conoscenze sulla mor-

bidità naturale del tumore: sappiamo che la microchirurgia permette un

buon controllo della morbidità peri-operatoria, ma non possiamo prevede-

re con precisione quale sia il peso della morbidità propria del tumore e

della sua evoluzione.

I progressi registrati nella biologia molecolare (3) e nella genetica consen-

tono di individuare i casi a rischio di paragangliomatosi familiare: tale dato

risulta fondamentale, in particolare se il paziente è giovane, fornisce infor-

mazioni prognostiche sulla multifocalità delle localizzazioni e ne condizio-

na il programma terapeutico. La multifocalità è un dato che pesa sulla scel-

ta tra la  strategia chirurgica e l’osservazione, anche se la previsione della
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evoluzione clinica della paragangliomatosi familiare o multifocale sporadi-

ca è inficiata dalle poche conoscenze sulla morbidità del tumore.

Nel contesto di questa analisi multifattoriale degli aspetti che orientano i

principi di trattamento dei paragangliomi vagali, è evidente quanto il tenta-

tivo di razionalizzazione fornisca alcune risposte che, in alcuni casi, hanno

il valore di una vera e propria indicazione, in altri di un suggerimento ragio-

nato ma opinabile.

Molto resta ancora da fare per completare le informazioni a disposizione

sulla storia naturale del paraganglioma vagale e sulle sue caratteristiche

anatomo-patologiche di rapporto con il X nervo cranico, nella prospettiva

futura di utilizzare la microchirurgia per una dissezione del tumore dal

nervo e  per un innesto o riparazione del nervo al fine di un abbattimento

della morbidità chirurgica. 
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Figura 1: immagine RMN coronale, con contrasto, di paraganglioma vagale.

Figura 2: immagine RMN con contrasto, assiale: paraganglioma carotideo bilaterale, in

paziente con paragangliomatosi multipla e familiarità positiva. 
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Figura 3: immagine RMN coronale con contrasto: paraganglioma carotideo bilaterale, in

paziente con paragangliomatosi multipla e familiarità positiva.
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PARAGANGLIOMI CAROTIDEI
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Introduzione

I paragangliomi carotidei rappresentano la localizzazione intercarotidea di

tumori, che prendono origine da un sistema di ammassi cellulari diffuso in

varie sedi, denominati paragangli. Questo sistema fa a sua volta parte di un

sistema più diffuso, denominato SNED, o sistema neuroendocrino diffuso,

le cui componenti hanno caratteristiche comuni rappresentate dalla sintesi

di neurotrasmettitori e di peptidi con attività ormonale (catecolamine), e

dalla funzione recettivosecretoria, ovvero la capacità di produrre particola-

ri sostanze in base a determinati stimoli 1. Dalle cellule di questo SNED

prendono origine svariati tumori, dall’insulinoma al carcinoma midollare

della tiroide, ai carcinoidi digestivi, ai feocromocitomi, ai paragangliomi.

Le varie componenti dello SNED hanno derivazioni embriologiche diverse,

mentre i paragangli hanno in comune l’origine dalle cellule neuroepitelioi-

di della cresta neurale, nella quale si distinguono una porzione cefalica e

una porzione dorsale. Dalla porzione cefalica prendono origine i paragan-

gli cervicocefalici, mentre dalla porzione dorsale prendono origine i para-

gangli metamerici con differenti ruoli funzionali.

I paragangli cervicocefalici seguono lo sviluppo degli archi branchiali, loca-

lizzandosi lungo la cresta neurale romboencefalica posteriore e glosso-

faringo-vagale, distribuendosi in stretto rapporto con gli assi vascolari dal-

l’arco dell’aorta fino al basicranio (traccia di Terracol e Guerrier).

Sono piccoli ammassi cellulari a forma di cordoni costituiti da 10-20 cellule

poligonali suddivisi in 2 tipi: cellule di I tipo o principali, predominanti nei

tumori carotidei e contenenti numerosi granuli di sostanze bioattive (adre-

nalina, noradrenalina, serotonina) e cellule di II tipo o cellule di sostegno,

immerse in uno stroma connettivale riccamente vascolarizzato che contiene

le terminazioni nervose. 

Si riconoscono:

- paragangli intercarotidei
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- paragangli vagali

- paragangli laringei

- paragangli orbitari e rinosinusali

- paragangli sottoclaveari e mediastinici superiori

- paragangli timpanogiugulari.

Da ognuno di questi gruppi può derivare un paraganglioma, che verrà per-

tanto definito su base topografica 2.

Solo i paragangli carotidei allo stato fisiologico assumono l’aspetto di entità ana-

tomica individualizzata, in forma di corpuscolo di 3-5 mm, localizzato in modo

simmetrico a livello della parete posteriore della biforcazione, all’origine della

c a rotide esterna. La vascolarizzazione è fornita da peduncoli che originano pre-

valentemente dalla carotide esterna ma  anche dalla carotide intern a .

Insieme al seno carotideo, con il quale hanno in comune l’innervazione,

rappresentata dal nervo di Hering (originato dal nervo glosso faringeo con

afferenze dal nervo vago e dalla catena del simpatico), costituiscono un

complesso funzionale regolatore delle costanti emodinamiche.

Infatti i paragangli carotidei funzionano come dei chemorecettori sensibili

alle variazioni della pressione parziale di O2, di CO2 e del pH arterioso.

Perciò in caso di ipossia, ipercapnia o acidosi la loro stimolazione determi-

na un aumento della frequenza respiratoria attraverso le afferenze del nervo

glosso-faringeo simultaneamente alle variazioni emodinamiche conseguen-

ti alla stimolazione del seno carotideo. 

FIGURA 1: “Paragangli cervicocefalici”
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PARAGANGLIOMI CAROTIDEI

Von Haller per primo descrisse nel 1743 la patologia del glomo carotideo.

Fino agli anni ’80 sono stati indifferentemente usati come sinonimi, per defi-

nire questi tumori, i termini di paraganglioma, tumore glomico (“carotid

body tumor” degli Autori anglosassoni) e chemodectoma, in riferimento alla

derivazione o all’aspetto macroscopico o alla funzione. Allo stato  attuale si

deve ritenere corretta la sola definizione di paraganglioma mentre il termi-

ne di tumore glomico deve essere utilizzato per identificare unicamente i

piccoli tumori che si sviluppano a livello dei polpastrelli delle dita a partire

dai glomi neuromioarteriosi. Benchè la funzione chemorecettrice sia ben

riconosciuta per i corpuscoli carotidei e aortici, anche il termine chemodec-

toma, approvato in passato dall’OMS, deve essere sostituito dal termine

paraganglioma seguito dalla sua localizzazione.

I paragangliomi carotidei rappresentano il 40-60% dei paragangliomi della

testa e del collo e lo 0,036% dei tumori cervicali anche se va tenuto conto

che la loro frequenza è probabilmente sottostimata 3,4.

Non esiste una predominanza di sesso e possono presentarsi a tutte le età

con una prevalenza tra i 30 e i 60 anni.

Eziopatogenesi

Studi di genetica hanno dimostrato che esiste una predisposizione di alcuni

individui a sviluppare un paraganglioma attraverso una doppia mutazione

che porta alla perdita dell’eterozigosi per l’antioncogene PGL-1. I loci del

gene si localizzano a livello del braccio lungo del cromosoma 11 sulle

regioni 11q13 e 11q22-23. La modalità di trasmissione è di tipo dominante

con inattivazione genomica materna, tale alterazione porta solo i figli di

uomini colpiti a sviluppare la malattia mentre i figli di donne affette risulta-

no portatori del difetto genetico senza sviluppare la malattia.

In caso di familiarità positiva ci sarebbe indicazione a sottoporre i membri

della famiglia alla ricerca dell’anomalia cromosomica attuabile tramite tec-

niche di biologia molecolare purtroppo non disponibili di routine 5,6.

L’incidenza di forme familiari è riportata con percentuali variabili dal 5 al 50

% a seconda delle casisitiche 7,8,9. In queste forme l’età d’insorgenza è più

precoce, intorno ai 30-35 anni, ed è maggiore l’incidenza delle forme bila-

terali e multifocali (31.4% contro il 4.4%)10,11. La maggior frequenza di para-

gangliomi multifocali e il rischio più elevato di sviluppare altri tumori mali-

gni (carcinoma del collo dell’utero, adenocarcinomi gastrici, melanomi, etc)

si spiega con la presenza già alla nascita della prima mutazione che viene

trasmessa in modo dominante all’insieme delle cellule dell’organismo.

L’associazione di paragangliomi cervicali o facciali, più spesso carotidei e
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vagali, è un’eventualità frequente riportata con percentuali variabili dall’1%

al 10.5%12,13.Così come per l’associazione di paragangliomi branchiali pluri-

focali, si deve considerare la possibilità di un’associazione, peraltro rara,

con altri tumori metamerici (surrenalici ed extrasurrenalici) o con altri tumo-

ri derivati dalla cresta neurale (facomatosi quali la malattia di von Hippel-

Lindau, la neurofibromatosi di von Recklinghausen e la sclerosi tuberosa di

Bourneville, neoplasie endocrine multiple, sindrome di Carney, altri tumo-

ri dello SNED quali il carcinoma midollare della tiroide, l’adenoma ipofisa-

rio, etc)14. E’ stato inoltre rilevata un’alta incidenza di paragangliomi caroti-

dei in soggetti esposti a ipossia cronica. Studi effettuati sulle popolazioni

degli altipiani peruviani hanno messo in evidenza un’iperplasia dei para-

gangli carotidei che rappresenterebbe il primo passo per lo sviluppo del

tumore.

Infine studi autoptici eseguiti in pazienti affetti da sindrome delle apnee del

sonno e nelle morti improvvise dei lattanti hanno rilevato un’anomalia dei

paragangli fisiologici con alterazione della risposta cardiorespiratoria all’i-

possia (ipoplasia del corpuscolo carotideo, modificato rapporto tra il nume-

ro delle cellule di I tipo e quelle di II).

Pur derivando da cellule neuroendocrine raramente i paragangliomi hanno

la capacità di secernere principalmente catecolamine, somatostatina, sero-

tonina, VIP, cromogranina. In una revisione della letteratura del 1996 Ikejiri

ha riportato 12 casi di paragangliomia carotideo secernente. L’attività secre-

toria deve essere sospettata in presenza di segni clinici di ipertensione,

sudorazione, palpitazioni, lipotimie e cefalea15.

I paragangliomi sono in genere dei  tumori benigni caratterizzati da una cre-

scita lenta e progressiva che può assumere caratteristiche locali di maligni-

tà con compromissione delle strutture anatomiche adiacenti. La malignità

dei tumori paragangliari (8-30%) non è suffragata da criteri istologici ma

dalla presenza di metastasi linfonodali o a distanza (in ordine di frequenza

linfonodi, polmone, ossa e fegato). La malignità dei paragangliomi carotidei

(2-10%),è inferiore a quella delle localizzazioni vagali (18%) 16. Anche le

localizzazioni secondarie possono essere a lungo latenti e a lenta crescita;

in letteratura sono state descritte metastasi comparse anche dopo 20 anni

dalla diagnosi primitiva 17.

Anatomia patologica

I paragangliomi sono tumori ovoidali non capsulati, ma a margini ben defi-

niti. Alcuni Autori hanno suddiviso i paragangliomi sulla base del loro

aspetto architetturale in tre differenti tipi: I tipo adenomatoso a componen-

te cellulare predominante, II tipo angiomatoso a componente vascolare

predominante, III tipo misto. 
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Le principali alterazioni istologiche sono rappresentate da: anomalie

nucleari delle cellule di tipo I, rarefazione delle cellule di tipo II, abbon-

dante vascolarizzazione con fenomeni emorragici e/o necrotici, rarefazione

delle terminazioni nervose, aumento del collagene. Le cellule tumorali pos-

sono essere marcatamente displastiche come spesso occorre in neoplasie

endocrine senza peraltro significato clinico-biologico di malignità. Le cellu-

le neoplastiche esprimono positività per NSE, Cromogranina A e sinaptofi-

sina, oltre che per vari ormoni peptidici. Le cellule di tipo II sono dimostra-

bili con la colorazione per pS100 e la proteina gliale acida.

Inquadramento clinico – diagnostico

Il paraganglioma carotideo si presenta solitamente come una massa cervi-

cale alta localizzata in sede jugodigastrica. Alla palpazione il tumore appa-

re di consistenza teso elastica, variamente pulsatile, prevalentemente mobi-

le sul piano orizzontale piuttosto che su quello verticale (segno di

Fontaine). Altro segno storicamente menzionato benchè raro è rappresen-

tato dalla riduzione del volume della massa dopo compressione della caro-

tide (segno di Chevassu).

Anche se poco frequentemente, si può appre z z a re all’auscultazione un

r u m o re di soffio, espressione per lo più di restringimento del lume caro t i d e o .

In presenza di sintomatologia correlabile ad un’eventuale attività secernen-

te del tumore (palpitazioni, tachicardia, cefalea, pallore, tremore, nausea o

ipertensione) si deve sottoporre il paziente al dosaggio preoperatorio di

metanefrina, acido vanilmandelico, acido omovanillico, 5-HIAA nelle urine

delle 24 ore oltre che a scintigrafia total-body (MIBG, octreotride). In pre-

senza di alterati valori nel dosaggio delle catecolamine, è opportuno ese-

guire una TC addominale alla ricerca di un feocromocitoma concomitante.

L’accrescimento è per lo più lento e determina divaricazione tra l’arteria

carotide interna ed esterna con avvolgimento a manicotto prima della caro-

tide esterna e quindi dell’interna e successivamente invasione degli spazi

parafaringei ed estensione al basicranio negli stadi più avanzati 18. Solo in

questi casi possono essere presenti all’esame clinico i segni di deficit neu-

rologico per lesione diretta degli ultimi nervi cranici o come esito di inci-

denti ischemici per occlusione o spasmo carotideo 

Queste caratteristiche anatomo-cliniche sono alla base della classificazione

proposta da Shamblin nel 1971 attualmente in uso:

I STADIO: tumori di piccola taglia, con scarsa divaricazione tra carotide

esterna e carotide interna, scarsa adesione alla parete vascolare, facilmente

resecabili.
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II STADIO: tumori che coinvolgono parzialmente o completamente la pare-

te della carotide interna, senza stretti rapporti con la parete medesima e per-

ciò clivabili per via sottoavventiziale.

III STADIO: tumori voluminosi che inglobano completamente l’asse caroti-

deo e comportano la resezione più o meno estesa di parete vascolare. Lo

stadio III può essere a sua volta suddiviso in:

stadio IIIa: permane un segmento di carotide interna accessibile chirurgica-

mente tra il tumore e la base cranica 

stadio IIIb: adesione del tumore alla base cranica senza un segmento di

carotide accessibile per l’anastomosi. 

FIGURA 2: “Classificazione di Shamblin”. 

Imaging

L’indagine diagnostica di prima scelta per una tumefazione laterocervicale è

rappresentata dalla ecografia, metodica facilmente ottenibile e ripetibile,

economica e non invasiva, che aumenta la sua specificità se combinata al

color-Doppler.

Nel caso di paraganglioma della biforcazione carotidea l’ecoDoppler evi-

denzierà una massa solida e ben delimitata, ipoecogena, ipervascolarizzata

nella maggior parte dei casi, che divarica la biforcazione carotidea dislo-

cando di solito in avanti la arteria carotide esterna ed all’indietro la arteria

carotide interna e la vena giugulare interna e che presenta un pattern di

flusso arterioso con basse resistenze 19,20.
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Alla TC con m.d.c. si evidenzia un vivace enhancement. L’ipervascolarizza-

zione di queste neoplasie può “lavare via” il m.d.c con conseguente ritardo

nell’acquisizione dell’immagine dopo la somministrazione del m.d.c.. In

questi casi l’immagine TC può presentare scarso enhancement, creando

problemi di diagnosi differenziale con altre neoformazioni solide dello spa-

zio parafaringeo (neurinomi, adenomi, etc.). I paragangliomi si presentano

solitamente ovali, a contorni netti, di densità tissutale media; talvolta pos-

sono presentare aree di necrosi ed emorragie al loro interno.

Alla RMN si presentano con un caratteristico aspetto a “pepe e sale” dopo

introduzione di m.d.c., determinato dalla presenza di linee serpiginose

ipointense che rappresentano il vuoto di segnale dei vasi, immersi nello

stroma che è invece dotato di vivace impregnazione. I paragangliomi caro-

tidei di notevoli dimensioni tendono ad estendersi verso l’alto e solo in una

ristretta percentuale verso gli spazi parafaringei, entrando pertanto in dia-

gnosi differenziale con i tumori di suddetti spazi. La RM è in questi casi in

grado di migliorare la specificità diagnostica documentando il decorso della

arteria carotide interna, che tende ad essere dislocata all’indietro nel caso di

paraganglioma carotideo, mentre è dislocata in avanti con la arteria caroti-

de esterna nel caso dei paragangliomi vagali e giugulari (foto1 e 1bis).

Possono essere presenti rimodellamenti delle strutture ossee contigue,

meglio valutabili alla TC (2). Nello studio dei paragangliomi carotidei alcu-

ni Autori utilizzano esclusivamente l’Angio-RM, ritenendola una metodica

non invasiva in grado di fornire una sufficiente e dettagliata mappatura dei

vasi carotidei 21.

In accordo però con la maggior parte degli Autori anche noi riteniamo che

l’angiografia debba essere considerata indispensabile per una corre t t a

valutazione della vascolarizzazione del tumore (peduncoli vascolari, velo-

cità di flusso) e dei suoi rapporti con le pareti carotidee (aderenze, re s t r i n-

gimento del lume)2 2 , 2 3 (foto 2,3 e 3bis). Inoltre, specie nella letteratura

anglosassone, si sottolinea il concetto che l’angiografia fornisce anche det-

tagliate informazioni sulla contemporanea presenza di malattia atero s c l e-

rotica stenosante. 

Secondo altri Autori l’esecuzione dell’angiografia dovrebbe essere limitata a

quei pazienti nei quali è stata data indicazione all’embolizzazione pre-ope-

ratoria 24. E’ utile inoltre nei casi in cui la RM sia dubbia, ad esempio in neo-

plasie di così piccole dimensioni da non dare “vuoti di flusso” in quanto i

vasi che le alimentano sono molto piccoli. 

Di fronte a una lesione di grosse dimensioni è sempre buona norma ese-

guire un “test di occlusione” carotidea al fine di conoscere la presenza o
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meno di compensi intracranici qualora ci si trovasse nell’eventualità di

clampare o legare la carotide interna. Oltre ai compensi arteriosi è possibi-

le valutare la comparsa dei drenaggi venosi emisferici, la cui asimmetria

(ritardo) è considerata il segno più attendibile dell’intolleranza all’occlusio-

ne.

Questo test può essere eseguito gonfiando un palloncino da occlusione in

carotide interna per almeno 30’ ed eseguendo contemporaneamente alcu-

ne serie arteriografiche della carotide controlaterale e del circolo vertebro-

basilare. Nello stesso tempo, il paziente è sottoposto ad un esame EEG per

controllare l’insorgenza di eventuali deficit. 

Negli ultimi anni alcuni Autori suggeriscono di eseguire più semplicemente

una compressione manuale della carotide sede della lesione, durante la

serie arteriografica 22. In mani esperte tale procedura risulta essere meno

invasiva e indaginosa, oltre che  più rapida. 

Nei tumori vascolari l’embolizzazione costituisce un valido mezzo per dimi-

nuire la vascolarizzazione ma non tutti gli Autori concordano sul suo utiliz-

zo 10,21. L’uso routinario della embolizzazione preoperatoria è controverso in

relazione alle possibili complicanze neurologiche associate al reflusso acci-

dentale delle particelle nell’arteria oftalmica e nel circolo cerebrale. La reale

incidenza di complicanze è difficile da determinarsi in ragione del ridotto

numero di casi riportati ma si può stimare un valore intorno al 10% 22. Alcuni

Autori la raccomandano in caso di tumori di dimensioni maggiori di 2 cm

altri solo in caso di volume superiore ai 5cm  poiché, diminuendo la vasco-

larizzazione del tumore, si riducono il sanguinamento intraoperatorio e la

necessità di trasfusioni sanguigne 20,25. Altri Autori invece riportano un

aumentato rischio chirurgico conseguente alla risposta infiammatoria

secondaria all’embolizzazione, in assenza di vantaggi significativi in merito

alle perdite di sangue intraoperatorie 26.

Va inoltre tenuto presente che, a differenza di altri distretti dove l’emboliz-

zazione è necessaria perché le afferenze vascolari della neoplasia non sono

aggredibili chirurgicamente, in questa sede tutti i peduncoli vascolari sono

a disposizione nel campo operatorio per un eventuale clampaggio o lega-

tura, rendendo pertanto l’embolizzazione una metodica invasiva i cui rischi

possono essere evitati.

Il trattamento è simile a quanto viene eseguito nelle altre lesioni tumorali

del massiccio facciale e del collo. Si utilizzano emboli solidi, più frequente-

mente particelle di polivinilalcool (PVA), di calibro variabile tra i 150 e i

1000 micron. 

In realtà la maggiore efficacia viene ottenuta iniettando piccole particelle,

tra i 150 e i 300 micron, in rapporto al calibro degli afferenti arteriosi. 
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L’iniezione viene effettuata lentamente, dopo aver cateterizzato selettiva-

mente i peduncoli arteriosi con un microcatetere. Si ottiene un progressivo

rallentamento del flusso all’interno della massa tumorale, conseguente all’i -

schemia indotta.

Immagini di RM:  Le immagini documentano un paraganglioma a localizzazione parafarin-

gea in cui sono ben evidenti l’aspetto a “pepe e sale” e l’andamento serpiginoso dei vasi

all’interno della massa.

Immagine di RM: L’immagine documenta la

caratteristica divaricazione delle carotidi alla

biforcazione

189



Terapia

Allo stato attuale l’unico trattamento curativo è rappresentato da quello chi-

rurgico. Le altre opzioni terapeutiche vanno prese in considerazione solo in

caso di controindicazioni anestesiologiche, quali età fisiologica avanzata o

stato generale compromesso, e chirurgiche legate alla non resecabilità della

lesione (estensione intracranica) o nelle recidive 27.

In considerazione della scarsa radiosensibilità del paraganglioma la radio-

terapia esterna convenzionale assume un ruolo palliativo per i casi non pas-

sibili di terapia chirurgica o per i residui tumorali o nelle metastasi a distan-

za 10,24.

Altre alternative quali la chemioterapia e la terapia molecolare sono ancora

da considerarsi in fase sperimentale data l’eseguità dei casi trattati con risul-

tati peraltro discordanti 3,28.

Si stima una percentuale di mortalità intorno all’8% per i paragangliomi

c a rotidei non trattati. In considerazione della lenta crescita del tumore

e il basso rischio di malignità molti Autori consigliano una semplice

osservazione con monitoraggio nel tempo della lesione qualora si tratti

di un paziente anziano o con un test di occlusione carotidea non ben

t o l l e r a t o .
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Immagine di TC: Immagine TC del medesi-

mo caso.

Immagine di Angiografia: Aspetto angiogra-

fico di  paraganglioma carotideo di III stadio



Chirurgia

In considerazione della posizione del corpuscolo carotideo, i tumori che

ne originano crescono inizialmente situandosi tra la carotide esterna e l’in-

t e rna, provocandone la caratteristica divaricazione. Successivamente

avvolgono prima la carotide esterna e poi l’arteria carotide interna dislo-

cando le strutture vascolari e nervose (vena giugulare interna, nervo ipo-

glosso, nervo vago, i rami del nervo glossofaringeo e la catena del simpa-

tico cervicale). Negli stadi più avanzati il tumore si estende verso l’alto ed

impegna gli spazi parafaringei fino a raggiungere e intere s s a re il basicra-

nio. A questo livello il tumore prende rapporto con il gruppo stilieno, con

il nervo glossofaringeo che fuoriesce dal foro lacero posteriore, il nervo

vago con il suo ganglio plessiforme, con il nervo spinale, con il nervo ipo-

glosso, con la catena del simpatico cervicale e con il ganglio cervicale

s u p e r i o re. 

L’atto chirurgico è condizionato dal rischio di lesioni nervose ma soprattut-

to dal rischio vascolare.

Recentemente è stato segnalato l’impiego di stents endocarotidei che ven-

gono posizionati all’interno dell’arteria carotide esterna al fine di chiudere i

peduncoli emergenti e ridurre il flusso ematico all’interno della massa tumo-

rale. Tale metodica potrebbe diventare una valida alternativa all’embolizza-

zione preoperatoria rispetto alla quale presenta un più basso rischio di

danno neurologico 29.

Il vero rischio chirurgico è tuttavia rappresentato dalla rottura della parete

vasale durante la dissezione del tumore, rischio che è scarsamente signifi-

cativo nei tumori al I e II stadio, mentre per quanto riguarda il III stadio

occorre prevedere un’eventuale riparazione o sostituzione di un tratto di

carotide interna. Pertanto si deve sempre disporre di adeguato strumentario

di chirurgia vascolare e, nei casi in stadio avanzato, è opportuno che  l’oto-

rinolaringoiatra si avvalga della collaborazione del chirurgo vascolare.

Durante l’atto chirurgico per effetto delle manovre di trazione può verifi-

carsi un vasospasmo arterioso causa di  trombosi e relative sequele neuro-

logiche. Si dovrà pertanto applicare localmente papaverina, o in assenza di

risposta, procedere a dilatazione endoluminale della carotide interna, evi-

tando così di dover ricorrere alla ricostruzione del vaso.

Diventa quindi importante che durante l’angiografia venga eseguito un test

di occlusione carotidea al fine di definire l’eventuale pervietà del circolo di

Willis nell’evenienza di dover ricorrere a un clampaggio temporaneo o ad

una legatura permanente dell’arteria carotide interna. A questo proposito

soprattutto nei casi al III stadio è consigliabile una  monitorizzazione con

EEG intraoperatorio.
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Tecnica chirurgica

Incisione ad arco dalla mastoide a contornare l’arco mandibolare in dire-

zione della laringe tanto più bassa quanto più esteso il tumore. In caso di

estensione parafaringea, l’incisione viene prolungata in alto in regione

preauricolare, in modo da scollare la parotide quanto basta per ottenere una

buona esposizione.

Si incide il muscolo platisma e si seziona, previa legatura, la vena giugulare

esterna. La fascia cervicale superficiale viene incisa a livello del margine

anteriore del muscolo sternocleidomastoideo che viene spostato indietro

tramite un divaricatore sino a evidenziare la lesione a livello della biforca-

zione carotidea.

Incisione della fascia cervicale media ad evidenziare il ventre posteriore del

muscolo digastrico superiormente  ed il tendine del muscolo omoidoideo

inferiormente. Si espongono la vena giugulare interna, l’arteria carotide

comune, ponendo attenzione nell’identificare il nervo vago e l’ansa dell’i-

poglosso, le arterie carotide interna ed esterna.

Alla fine del tempo espositivo del piano vascolare vengono posizionati dei

lacci sull’arteria carotide comune  e sui suoi rami terminali.

La rimozione di un paraganglioma carotideo comporta la dissezione subav-

ventiziale mediante pinza bipolare o bisturi ad ultrasuoni.

L’exeresi del tumore è concentrica e procede dal basso verso l’alto fino a

giungere a livello della biforcazione carotidea, quindi prosegue dall’alto

verso il basso prima a livello della carotide interna e poi della carotide ester-

na, terminando a livello della zona retrobulbare della biforcazione che

costituisce la zona di maggiore rischio di rottura della parete arteriosa.

Nei tumori di I stadio si ricorre a semplice exeresi con coagulazione bipo-

lare. Può talvolta essere necessario legare l’arteria tiroidea superiore.

Nei tumori di II stadio occorre esporre caudalmente alla biforcazione un

tratto adeguato di carotide comune e cranialmente tratti adeguati di caroti-

de esterna ed interna. Si procede dal basso verso l’alto per via sottoavven-

tiziale, impiegando la coagulazione bipolare, fino a raggiungere la biforca-

zione. Dall’alto verso il basso poi si procedere a scollamento sottoavventi-

ziale della carotide interna fino a raggiungere la porzione posteriore della

biforcazione, che è teoricamente  il punto a maggior rischio di lacerazione,

guadagnando il primo tratto di carotide esterna. Ove non eseguito prelimi-

narmente, occorre liberare dal tumore il nervo ipoglosso, eventualmente

sezionando la branca discendente, e proseguire, in rapporto soprattutto

all’entità del sanguinamento, all’isolamento o alla legatura della carotide

esterna. Lo studio angiografico orienterà sulla condotta da seguire relativa-
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mente alla presenza di peduncoli più o meno grossi e numerosi e quindi

alla velocità e quantità del flusso ematico all’interno della massa. Va tenuto

presente che la conoscenza delle caratteristiche della vascolarizzazione e

quindi della rapidità di flusso è fondamentale nelle prevenzione del rischio

vascolare e che non sempre esiste una proporzione diretta tra volume della

massa e rischio di sanguinamento e rottura della parete vascolare, in fun-

zione della variabilità di componente vascolare e cellulare della neoforma-

zione. In ogni caso, anche se non si prevedono rischi di rottura, è d’obbli-

go prevederne l’evenienza e quindi attrezzarsi di conseguenza, preparando

il campo chirurgico per un eventuale prelievo di safena o avendo a dispo-

sizione il materiale  protesico.

Nei tumori di III stadio A dopo aver isolato la massa tumorale, si seziona la

branca discendente e si disloca in alto il nervo ipoglosso. Si espone un trat-

to libero di carotide comune, carotide interna e carotide esterna, si procede

a dissezione dei rami della arteria carotide esterna in modo da poter proce-

dere a legatura o clampaggio della stessa, agevolando così la rotazione della

carotide comune ed esterna sul proprio asse. Successivamente si tenta di

scollare con prudenza il tumore dalla carotide interna procedendo dall’alto

al basso e dal basso all’alto a raggiungere la biforcazione per via sottoav-

ventiziale. 

Alcuni Autori suggeriscono il posizionamento di uno shunt intrarterioso

nella carotide comune prima di iniziare la dissezione del tumore al fine di

ridurre il sanguinamento e prevenire l’interruzione del flusso cerebrale in

caso di lesione 10.

Bisogna tenere presente che ogni manovra intrarteriosa aumenta il rischio

di complicanze vascolari; pertanto bisogna sempre tentare anche nei casi in

III stadio oltre i 5 cm, lo scollamento sottoavventiziale dell’arteria carotide

interna. Nella nostra esperienza ciò è stato possibile in due casi su tre in cui

il diametro del tumore superava gli 8 cm. Qualora si verificasse la rottura

della parete occorre clampare la carotide comune ed il tratto distale della

carotide interna e quindi procedere a seconda del tipo di lesione a:

- sutura semplice in caso di piccole ferite laterali lineari peraltro infrequen-

ti;

- riparazione con un patch: venoso autogeno (vena safena interna) o sinte-

tico (politetrafluoroetilene: PTFE);

- anastomosi termino-terminale: in caso di lesioni più estese per le quali è

opportuno resecare il segmento arterioso coinvolto ma si dispone ancora di

una lunghezza sufficiente;

- sostituzione di un tratto di carotide interna con segmento venoso autolo-

go o protesi (PTFE);
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L’impianto prossimale dell’innesto avviene sulla carotide comune in termi-

nolaterale mentre l’impianto distale in terminoterminale o in terminolatera-

le spatolata, avendo cura di procedere a rimozione dei coaguli prima della

sutura. Inoltre prima del clampaggio della carotide, al fine di prevenire

complicanze tromboemboliche, è raccomandata la somministrazione siste-

mica di eparina alla dose di 50 UI/Kg.

Nei tumori di III stadio B vi è la necessità di liberare il tratto intrapetroso

della carotide interna. Ciò si può realizzare tramite un accesso infratempo-

rale anteriore, che permette il controllo della carotide interna al suo ingres-

so nel canale carotideo, o attraverso le due varianti infratemporali A e B di

Fisch come già illustrato nel capitolo dei paragangliomi vagali ai quali si

rimanda. 

FIGURA 3: “Dissezione subavventiziale”

Complicanze

Il tasso di mortalità intraoperatoria varia dal 5 al 13% a seconda delle casi-

stiche ed è sempre correlata ad una complicanza vascolare locale o siste-

m i c a .

La percentuale di complicanze intraoperatorie è naturalmente più elevata

(67%) per i tumori di dimensioni superiori ai 5 cm rispetto ai tumori inferiori

ai 5 cm (14%) 26,30.
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Una recentissima revisione della casistica statunitense su oltre 4000 proce-

dure chirurgiche per paraganglioma carotideo ha evidenziato un tasso di

mortalità post-operatoria  decisamente più elevato (2% versus 9%) nel caso

che all’asportazione del paraganglioma venisse associato l’intervento di

endoarteriectomia carotidea 31.

Questa chirurgia, oltre che da complicanze vascolari intraoperatorie, è gra-

vata da complicanze neurologiche e neuroendocrine.

L’incidenza di paralisi dei nervi cranici post-operatoria è riportata con per-

centuali dal 21 al 44% dei casi a seconda delle casistiche 26,32,33. Il verificarsi

di un deficit neurologico, transitorio o permanente, è correlato allo stadio

del tumore potendosi distinguere sequele accidentali o inevitabili rispetto

all’atto chirurgico. I nervi più frequentemente interessati sono il IX, X, XI e

XII nervo cranico e i rami del simpatico cervicale.

Le complicanze neuroendocrine si verificano nei rari casi di paraganglioma

carotideo bilaterale per i quali sono state riportate anomalie pressorie carat-

terizzate dall’alternanza di crisi ipertensive e ipotensive che solitamente si

risolvono nel giro di qualche giorno.

Considerazioni conclusive

I paragangliomi carotidei pongono particolari problematiche di ordine dia-

gnostico e terapeutico. Anche in virtù della loro rarità è possibile che lo spe-

cialista non si ponga subito il problema di una loro eventuale presenza con

la conseguenza di provvedimenti incongrui. In presenza di una massa non

ben definibile è opportuno ricorrere a TC e/o RM, che, indicando con chia-

rezza la relazione della massa con la carotide, consentirà di porre immedia-

tamente una diagnosi di quasi certezza in caso di paraganglioma carotideo.

L’angiografia è utile per stabilire le caratteristiche di vascolarizzazione e

orientare nella condotta da tenere chirurgicamente, prevedendo o meno

l’embolizzazione e tutti gli accorgimenti atti ad evitare danni cerebrali da

lesione vascolare. Riteniamo che in caso di paraganglioma oltre il secondo

stadio l’otorinolaringoiatra debba essere sempre affiancato da un chiurugo

vascolare così come riteniamo che il chirurgo vascolare debba avvalersi del-

l’esperienza dell’otorino nei settori cervicali e parafaringei, ove una scarsa

esperienza è foriera di danni alle strutture neurologiche di rilevante entità

clinica. 

Siccome si tratta di tumori per lo più non secernenti i cui sintomi sono dati

solo dalle lesioni correlate all’accrescimento del tumore, è evidente che l’in-

dicazione al trattamento chirurgico andrà valutata in rapporto all’età e alle

condizioni generali, ricordando che l’unico vero fattore di malignità in que-

sti tumori è rappresentato da errori di impostazione chiurugica.
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I LINFANGIOMI

R. PIANTANIDA, I. FUOCO, M. PAGLIA

U.O. di Otorinolaringoiatria - Ospedale “A.Manzoni” - Lecco

La natura delle malformazioni linfatiche (ML) ha da sempre destato grande

interesse, sin dalla prima descrizione di Redenbacher nel 1828.

Molti degli autori in epoca passata ritenevano che queste lesioni fossero da

considerare neoplastiche; attualmente si è concordi nell’attribuirne la natu-

ra a cause malformative ed il termine “malformazioni linfatiche” è stato

adottato per enfatizzare questo fatto.

Due sono le teorie principali proposte per spiegare l’origine delle ML. 

Sabin, suggerisce che il sistema linfatico si sviluppi dai primi cinque sacchi

che originano dal sistema venoso; nel segmento cervico-cefalico i fittoni

endoteliali dal sacco giugulare si estendono centrifugamente a formare il

sistema linfatico.

McClure e Huntington propongono che il sistema linfatico si sviluppi a par-

tire dal sequestro o dal blocco congenito della rete linfatica primitiva.

Il sistema di classificazione più popolare è stato proposto da Landing e

Farber nel 1956:

il linfangioma semplice è composto da tre canali linfatici a parete singola,

mentre il linfangioma cavernoso è costituito da spazi linfatici dilatati con

una componente fibrosa importante che tende ad invadere i tessuti circo-

stanti. Il linfangioma cistico o Igroma cistico è costituito da cisti con rive-

stimento epiteliale, di dimensioni variabili a qualche millimetro fino a

numerosi centimetri, tuttavia secondo Batsakis non ci sono differenze rile-

vanti sul piano istologico tra le diverse tipologie cliniche.

Le ML sono considerate entità rare: Gupta segnala 1 caso per ogni 4000 nati

vivi; in generale il 50-60% delle ML sono presenti alla nascita e ben l’80-90%

si manifestano entro il secondo anno di vita. Nella popolazione adulta il

45% delle ML a livello cervicale si manifesta tra la 4° e la 6° decade di vita.

In quasi tutte le serie il distretto cervico-faciale è la sede più frequente,

seguita dal tronco, dall’ascella e dagli arti; in particolare l’area sovrajoidea

ed il triangolo posteriore sinistro, laddove la rete linfatica è più complessa.

Alcune entità cliniche sono state descritte in associazione con le ML:
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Descamps e Coll. in uno studio retrospettivo su 999 casi del 1997, a seguito

della valutazione dal cariotipo (740 casi) riscontro 460 (62%) anomalie,

includendo sindromi di Turner, Down, trisomie 18, trisomie 13 ed altre

forme più rare. E’ inoltre, l’associazione con altre entità cliniche (sindrome

di Noonan, acondroplasia) senza anomalie cromosomiche.

Dato che la sede riveste un’importanza notevole per la prognosi è opportu-

no segnalare la classificazione di Mc Gill e Mulliken che prende in conside-

razione, oltre alla regione di insorgenza, anche la TC e l’aspetto istologico,

distinguendo le ML sotto-miloioidei (tipo I) (Fig. 1), solitamente ben deli-

mitati, dalle ML sovra-miloioidei (tipo II) meno frequenti, caratterizzati spes-

so da una infiltrazione dei tessuti circostanti e delle strutture vascolari e ner-

vose.

Fig. 1 – ML di tipo I (da Kennedy TL)

La sede della lesione determina la sintomatologia: la maggior parte dei

pazienti sono asintomatici se non per la presenza di una massa soffice; il

coinvolgimento del cavo orale o della laringe può provocare stridore, disp-

nea o disfagia.
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Una rapida espansione si può determ i n a re a seguito di una emorragia

intracistica o l’infezione; anche un trauma può essere associato con una

cellulite che determina un rapido gonfiore; in sede cervico-faciale ciò può

r a p p re s e n t a re un fattore di rischio vitale per ostruzione respiratoria acuta

(Fig. 2). 

Fig. 2 – Enorme ML, a estensione sovra e sottomiloidea (tipo I e II), con iniziale compromis-

sione respiratoria (da Kennedy TL). 

Quando di dimensioni significative la diagnosi di ML è conclamata: la massa

è soffice, flaccida, fluttuante, con una consistenza multilobulata; gli studi di

imaging come l’Ecografia, la TC e la RM sono necessari per la programma-

zione terapeutica. In particolare la TC e la RM sono le indagini più utili per

la programmazione terapeutica, definendo i rapporti con le strutture vitali e

l’eventuale coivolgimento mediastinico (Fig. 3).
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Eventuali problemi di diagnosi differenziale si pongono con le cisti bran-

chiali, le cisti del dotto tireo-glosso, cisti da ritenzione, emangiomi profon-

di, linfadeniti, lipomi e neoplasie maligne.

Dal punto di vista terapeutico sono state proposte numerose alternative.

Un eccellente revisione delle varie strategie con la stesura di un protocollo

di trattamento è stata pubblicata da Kennedy e Coll., nel 2001.

La maggior parte degli autori ritiene che la regressione spontanea si verifica

raramente; solo Broomhead, infatti, riferisce di un tasso di guarigione senza

alcun trattamento dell’ordine del 15%.

In generale la chirurgia è considerata la scelta prioritaria, con risultati tanto

migliori quanto più l’exeresi è radicale; in questo senso la sede della lesio-

ne è il fattore più importante per l’esecuzione di un trattamento curativo. I

lavori pubblicati dimostrano un aumento dei tassi di complicanze, morbili-

tà e recidiva nelle lesioni soprajoidee, con i peggiori risultati legati ad un

coinvolgimento di sedi multiple.

Il problema delle conseguenze estetico-funzionali rappresenta da sempre la

maggiore preoccupazione dei genitori, spingendo verso la ricerca di alter-

native terapeutiche.

L’aspirazione in sé stessa è raramente in grado di rappresentare la soluzio-

ne definitiva, determinando la sclerosi delle ML; le stesse sono frequente-

mente multicistiche, rendendo difficile la cura con la semplice aspirazione.
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Sono stati propositi diversi agenti sclerosanti , inclusi steroidi, alcol, solfato

di bleomicina, tetraciclina, triacinalone e, più recentemente l’OK-432 o

Picibanil; si tratta di un ceppo a bassa virulenza di streptococco piogene

trattato con benzilpenicillina. L’iniezione induce una intensa reazione flogi-

stica intralesionale mediante la liberazione di varie citochine tra le quali il

umor necrosis factor (TNF). I limiti sono rappresentati dal fatto che le ML

sono costituite dal canali linfatici e da cisti multiloculari spesso non comu-

nicanti, nonché dall’importante reazione fibro-cicatriziale provocata che

complica un eventuale successivo atto chirurgico. Sono considerati soprat-

tutto efficaci nel trattamento delle lesioni macrocistiche che coinvolgono la

fossa infratemporale.

La radioterapia, soprattutto nei bambini, ha un ruolo limitato per i poten-

ziali rischi, mantenendo un suo spazio solo nei casi di recidiva o persisten-

za  dopo altri trattamenti. 

L’orientamento attuale, nel bambino, in assenza di una sintomatologia

importante, deve prevedere in primo luogo un approfondito counselling

con i genitori per illustrare i veri limiti e le possibilità della chirurgia; se la

massa è asintomatica, si ritiene adeguata l’osservazione sino a 18-24 mesi di

età. In ogni caso attorno ai 5 anni si dovrebbero evidenziare i segni di una

regressione spontanea; in assenza di ciò si pone l’alternativa tra la chirurgia

e le iniezioni sclerosanti con OK-432.

Se la lesione è di tipo II (sotto il milo-joideo) e maggiormente a carico del

triangolo posteriore la chirurgia è la prima scelta.

L’impiego di OK-432 rappresenta la soluzione più indicata per le lesioni che

interessano le mucose del cavo orale o dell’orofaringe.

Anche nell’adulto è auspicabile un periodo di osservazione, aspettando

almeno 6-12 mesi prima di una scelta chirurgica.
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