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Riassunto

La fascite nodulare e una neaplasia mesenchimale a differenziazione fibro-miofibroblastica,
generalmente a sede fasciale, sottocutanea e muscolare. La fascite nodulare intraneurale e
molto rara ed e stata riportata solo in otto casi in letteratura. Riportiamo un caso di fascite
nodulare intraneurale con coinvolgimento del nervo interosseo posteriore, presentatasi con
dolore e sintomi matori rapidamente progressivi; riportiamo inoltre i risultati della revisione
della letteratura dove sono stati riportati altri otto casi come il nostro.

Parole chiave: fascite nodulare, NIP

Summary

Nodular fasciitis is a mesenchymal neoplasm with fibro-myofibroblastic differentiation, gen-
erally with fascial, subcutaneous and muscular sites. Intraneural nodular fasciitis is very
rare and has been reported in only eight cases in the literature. We report a case of intran-
eural nodular fasciitis with involvement of the posterior interosseous nerve, presenting with
rapidly progressive pain and motor symptoms, we also report the results of the literature
review where eight other cases were reported.
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Introduzione

La fascite nodulare e una neoplasia mesenchimale benigna caratterizzata da
una crescita rapida ma che generalmente si auto-limita. E costituita da una pro-
liferazione a differenziazione fibro/miofibroblastica che solitamente presenta in-
sorgenza dalla fascia, con successivo interessamento del tessuto sottocutaneo
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e muscolare e che meno frequentemente mostra crescita
esclusivamente intramuscolare.

Descritta per la prima volta da Konwaller et al. nel 1955 ',
sotto il nome di fascitepseudosarcomatosa, a causa della
sua ricca attivita mitotica e del rapido accrescimento, che la
rendono facilmente confondibile con un sarcoma, & stata poi
denominata con diversi altri termini in letteratura (fascite
proliferativa, fascite infiltrativa e fiboromatosi pseudosarco-
matosa) 2, per giungere infine nel 1966, quando Mehregan
conio l'espressione “fascite nodulare”.

Colpisce prevalentemente individui tra i 20 e i 35 anni, di
entrambi i sessi.

L'eziologia e sconosciuta. Considerata in passato come le-
sione reattiva a volte riconducibile a un evento traumatico,
& attualmente definita come una lesione neoplastica con
specifico riarrangiamento molecolare del gene USPé. Tale
riarrangiamento e stato riscontrato anche nella cisti ossea
aneurismatica, nella miosite ossificante, nel fibroma tendi-
neo che mostrano aspetti istologici simili alla fascite nodula-
re suggerendo una possibile relazione biologica tra queste
entita tumorali. (WHO 2019) 35.

Localizzazione pill frequente sono gli arti superiori (42-48%),
vengono poi per frequenza il tronco (17-28%) e gli arti infe-
riori (17-18%).

Tuttavia, sono state descritte numerose altre localizzazioni,
inclusa la ghiandola parotidea, l'orecchio esterno, la cavita
orale, il seno e la vulva 3. Nei bambini le aree pili colpite sono
testa e collo 7.

La fascite nodulare intraneurale & un'evenienza molto rara,
in letteratura sono riportati soli 8 casi ®'5. In questocase re-
port esponiamo il caso di una donna con fascite nodulare in-
traneurale coinvolgente il nervo interosseo posteriore (NIP),
presentatasi con dolore e paralisi rapidamente progressiva
dei muscoli estensori del pollice e delle dita lunghe.

Caso clinico

Una donna di 35 anni si presentava alla nostra attenzione
nel luglio 2018 con storia di dolore in sede epitrocleare de-
stra da 9 mesi e successivo incremento della sintomatologia
associato a rapida comparsa di deficit di estensione delle
dita lunghe e pollice.

Negava storia di traumi precedenti, in anamnesi non erano
presenti patologie note o precedenti chirurgici.

L'esame obiettivo rilevava tumefazione a livello dei muscoli
epitrocleari, dolore alla digitopressione alla piega del gomi-
to, in sede di decorso del NIP. Estensione delle dita lunghe
e del pollice molto limitata, prono-supinazione e estensione
del polso conservate (ECD e ELP M 1/5, ERC M 4/5). Sensi-
bilita conservata.

Inviata a eseguire studio elettromiografico, questo mostrava
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ridotta ampiezza del CMAP del nervo radiale di destra indi-
cativo per sofferenza assonale recente dl nervo dopo l'origi-
ne per il ramo del muscolo brachioradiale.

L'ecografia individuava una neoformazione solida ipoeco-
gena non vascolarizzata lungo il decorso del ramo profon-
do del radiale, distalmente alla separazione dal ramo su-
perficiale, coinvolgente anche il ramo profondo che decorre
nel muscolo supinatore, oltre alla presenza di ipotrofia del
muscolo supinatore e dei muscoli della regione estensoria.
Alla risonanza magnetica si evidenziava una neoforma-
zione ovalare lungo il decorso del nervo radiale, in corri-
spondenza della suddivisione nei due rami superficiale e
profondo. Contorni netti, isointensa col tessuto muscolare
in T1, iperintensanella sequenze DP fat-sat, con associata
ipotrofia del muscolo supinatore con involuzione adiposa
(Fig. 1A, B).

Figura 1A, B. Quadri in RM dove si evidenzia una neoforma-
zione ovalare lungo il decorso del nervo radiale, in corri-
spondenza della suddivisione nei due rami superficiale e
profondo. Contorni netti, isointensa col tessuto muscolare
in T1, iperintensanella sequenze DP fat-sat, con associata
ipotrofia del muscolo supinatore con involuzione adiposa.
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Figura 2. Lesione clivabile dai piani muscolari, con interesse
completo del NIP, sulla pinza il ramo sensitivo che verra
preservato - verra resecata la neoplasia e innetata.

Gli esami diagnostici concordavano quindi per una lesione
a origine nervosa, con aspetto coerente a neurofibroma.
La paziente & stata sottoposta a intervento di escissione
della neoformazione a settembre 2018. Durante linter-
vento e stata eseguita l'esplorazione del nervo interosseo
posteriore mediante accesso volare alla piega del gomito,
con identificazione della neoformazione che appariva di
consistenza duro elastica, traslucida, brunastra, apparen-
temente priva di capsula, di dimensioni di circa 1,5 x 0,5
cm, clivabile dai piani muscolari. La neoformazione inte-
ressava totalmente lo spessore del NIP, risultava invece
integro il nervo sensitivo superficiale, che veniva isolato
e protetto. Attraverso una elettrostimolazione intraope-
ratoria dei rami si & identificato il ramo dell’'ERC, che non
appariva interessato da malattia. Risultavano invece coin-
volti i rami per il muscolo supinatore e i muscoli estensori
delle dita (Fig. 2).

Si € quindi proceduto a escissione ampia della neoformazio-
ne (circa 4 cm), fino a giungere a tessuto Nervoso Macrosco-
picamente sano, e si € deciso per ricostruzione immediata e
riempimento del gap con innesto da nervo cutaneo mediale
di avambraccio con tecnica microchirurgica (nylon 8/0, colla
di fibrina e protezione della sutura prossimale con cappuccio
venoso prelevato in sede, mentre si & proceduto a sutura
separata dei rami terminali).

Si e quindi eseguita una sutura termino-laterale del mon-
cone prossimale del nervo prelevato con un ramo limitrofo.
Alla paziente & stata quindi posizionata una stecca gessata
di gomito a protezione della sutura, da mantenere per 20
giorni, con indicazione a mobilizzazione di polso e dita da
subito. Sono stati prescritti terapia antalgica e Nicetile in di-
missione.

All'esame istologico si & repertata una proliferazione fuso-
cellulare a morfologia fibro/miofibroblastica, priva di atipie,
che disloca e in parte infiltra le fibre nervose. Il pattern si
presenta disomogeneo con alternanza di aree piu riccamen-
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te cellulate e altre piu lasse, con matrice mixoide, focali stra-
vasi emorragici e occasionali cellule giganti multinucleate. Il
profilo immunofenotipico ha mostrato positivita di marcatori
miogenici (actina 1A4, actina HHF35), CD10, Beta-catenina e
le indagini molecolari, eseguite con metodica FISH, hanno
evidenziato riarrangiamento del gene USP6. La diagnosi &
stata di fascite nodulare

A otto mesi dall'intervento la paziente ha mostrato un recu-
pero dell'estensione delle dita lunghe a M4 e del pollice M3,
senza dolore in sede di innesto, ma con comparsa di dolore
e segno di Tinel in sede di prelievo dell'innesto nervoso. Non
& residuato alcun deficit sensitivo importante.

Discussione

La fascite nodulare e un tumore benigno mesenchimale che
si presenta tipicamente come una massa in rapida crescita,
circoscritta, non capsulata, di aspetto variabilmente mixoide
e di colore marrone chiaro.

Istologicamentele lesioni classiche sono composte da fa-
sci di cellule fibroblastiche spesso disposte in abbondante
matrice mixoide. In altri casi il pattern di crescita e piu fit-
tamente cellulato e mostra stroma ialino. Possono essere
variabilmente presenti stravasi emorragici, infiltrato inflam-
matorio, cellule giganti simil-osteoclastiche. L'indice mitotico
puo essere elevato.

All'immunoistochimica la fascite nodulare mostra una dif-
ferenziazione miofibroblastica, con espressione di actina e
variabile di desmina, positivita per CD10 e betacatenina.
Data la localizzazione intraneurale del nostro caso, in dia-
gnosi differenziale sono state considerate lesioni a differen-
ziazione schwannica benigne e maligne e neurofibromi ',
La fascite nodulare intraneurale e rara e solo otto casi sono
finora stati riportati in letteratura (Tab. I); tre coinvolgevano
il nervo ulnare, due il nervo sciatico, uno il nervo mediano,
uno il nervo otturatorio e uno il nervo radiale 5,

La sintomatologia della nostra paziente ha avuto origine
con dolore in sede epitrocleare, poi rapidamente associa-
tosi a progressivo deficit motorio di estensione delle dita
lunghe e del pollice. Non si & mai presentato un deficit
sensitivo.

Negli altri casi in letteratura (di cui solo uno traumati-
co), solo uno ha mostrato un deficit motorio rapidamente
progressivo, riferito al nervo radiale in una donna di 31
anni, con deficit di estensione del polso comparso rapi-
damente dopo uniniziale deficit solo sensitivo. Due casi
sono risultati diagnosi incidentali, senza segni motori o
sensitivi, uno presentava solo deficit sensitivi e gli altri
tre presentavano deficit sia sensoriali che motori rimasti
stabili fino a quando la lesione non & stata rimossa chi-
rurgicamente. Nel caso coinvolto dal trauma il paziente
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Tabella . Casi di fascite nodulare intraneurale presenti in letteratura.

Autore e anno Eta e sesso pz Nervo coinvolto Trauma Sintomi sensitivi  Sintomi motori
Mahon et al. 2004 32, uomo Ulnare - + +
|keda et al. 2005 42, femmina Ulnare - 1 +
Parrett et al. 2007 37, femmina Sciatico - - -
Fallah et al. 2008 34, femmina Otturatorio = - -
Kakutani et al. 2010 37, femmina Sciatico + + +
Kim et al. 2011 51, uomo Ulnare = + +
Yano et al. 2011 79, femmina Mediano - + -
Sundar et al. 2016 31, femmina Radiale = + +
|l nostro caso 2019 35, femmina NIP - + +

ha avuto una progressione acuta della debolezza motoria,
tuttavia la gravita dei sintomi si stabilizzo e rimase stabile
fino all'intervento chirurgico.

La nostra paziente riferiva comparsa di dolore in sede epi-
trocleare a ottobre 2017 e comparsa di deficit dell'estensio-
ne di pollice, indice e medio da gennaio 2018. Alla nostra
osservazione, a luglio 2018, il deficit di estensione delle dita
lunghe e del pollice era completo.

Vogliamo quindi evidenziare come la fascite nodulare intra-
neurale sia una lesione insolita, che pud anche presentarsi
come una massa in rapida crescita con sviluppo rapido di
sintomi neurologici, come nel nostro caso un deficit motorio
rapidamente progressivo.

La natura benigna della lesione & oggi ampiamente docu-
mentata e nonostante l'atteggiamento osservazionale sia
sostenuto da alcuni autori ', U'escissione chirurgica, even-
tualmente comprensiva di un margine di tessuto sano peri-
lesionale, e da considerare risolutiva ed & da noi consiglia-
ta in particolare in quei casi che mostrino precoci sintomi
neurologici, che possono evolvere rapidamente; i rari casi di
recidiva locale (se si escludono gli errori di diagnosi) sono
da ascriversi sempre a una incompleta escissione della ne-
oformazione.
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