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CHIRURGIA DEI SARCOMI : Enneking, 1980 ="
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Intervento conservativo (limb salvage)

Escissione intralesionale (bulking):

- scopo palliativo, emostatico

- scopo citoriduttivo per masse inoperabili nemmeno in
maniera demolitiva

- fibromatosi desmoide

.« Escissione marginale (clivaggio attraverso la
""" pseudocapsula; G3 recidiva 50%)
- accettabile focalmente su strutture nobili
- sufficiente per il Tumore Lipomatoso Atipico

Escissione ampia (massa circondata da tessuto sano per

almeno 1 cm o da una barriera anatomica di almeno 1 mm)
nnnnnnnnnnn — - G3 recidiva 25%

- lo std per i sarcomi, seguito dalla RT (recidiva 9-18%)
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- 0%~ |ntervento demolitivo
Amputazione (trans-osseo) e Disarticolazione (trans-articolare):
malattia localmente avanzata



Stadiazione pre-chirurgica

 Malattia localizzata limitata (resecabile in
maniera conservativa)

» Malattia localmente avanzata (resecabile
solo in maniera demolitiva o non resecabile)

 Malattia estesa (malattia metastatica)



Chirurgia dei STM con
malattia localizzata limitata

SIOT La chirurgia di exeresi in blocco con margini chirurgici ampi costituisce il trat-
tamento standard, completata con la somministrazione di radioterapia adiu-
vante quando la lesione ¢ profonda con diametro >5 cm.

AIOM

Forza della
Raccomandazione clinica raccomandazione
clinica

Qualita

dell’evidenza SIGN

Per essere considerata adeguata, la resezione der STM
degli arti deve essere effettuata con margini ampi. Puo
essere considerata accettabile anche una resezione ”»
A : . . : : Positiva forte
focalmente marginale, purcheé seguita da Radioterapia,
qualora I’unica alternativa sia un intervento demolitivo o

un danno funzionale grave.




Leiomiosacoma




Margine AMPIO e Margine FOCALMENTE MARGINALE

Superficiale = sempre possibile Profonda - spesso impaossibile




2013 Pu. An.
STM NOS G3 del vasto intermedio coscia dx (2/3 distali)







*Vasi e nervi clivabili?

*Vasi e nervi spendibili? E’ possibile una
ricostruzione? Il paziente tollererebbe un lungo
intervento ricostruttivo?

*L’osso & coinvolto? E spendibile?
*Bisogna sacrificare molto tessuto e funzioni?

*Con quale rischio? Con quale ripercussione
funzionale? E accettabile per il paziente?

*E possibile una terapia neoadiuvante? CT, RT,
Perfusione ipertermico-antiblastica

Resecabilita conservativa



Chirurgia della Malattia
localmente avanzata

e Chirurgia demolitiva d’emblee

e Terapia neoadiuvante seguita dalla Chirurgia
conservativa o demolitiva a seconda della
risposta:

e CT/ RT / Perfusione Ipertermico Antiblastica



» Malattia Localmente Avanzata - Chirurgia demolitiva d’emblee

Bi. Am. (1942)

2009 liposarcoma ben differenziato
2014 liposarcoma dedifferenziato > amputazione di coscia



Malattia Localmente Avanzata - Chirurgia Conservativa post-CT

Ma. An. (1958)
Liposarcoma mixoide di alto grado, localmente avanzato all’inguine




Chirurgia del Sarcoma
con malattia estesa

Livello V

Nei pazienti con malattia estesa, la decisione sul tipo ed il timing del trat-
tamento chirurgico, radioterapico e chemioterapico, ¢ affidata alla deci-
sione interdisciplinare (A)

- Resecabilita della/e metastasi - Palliazione del dolore
- Resecabilita del tumore primitivo - Sanguinamento
- Sepsi



Ol. Ta. (1977)

2012/10: exeresi bulking —> sarcoma

2012/11: ampliamento senza istologico spacciato per toilette
2013/09 prima osservazione INT Napoli: dolore severo; ignaro della
malignita; noduli sospetti polmonare e epitrocleare
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Esame istologico —> Classificazione WHO —>Codifica SDO



Esame istologico —> Classificazione WHO —>Codifica SDO

Epidemiologia



Esame istologico —> Classificazione WHO —>Codifica SDO
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Codici SDO TumoR! 445

Tumonr! 459
213 Tumori benigni delle ossa e della cartilagine artico- Escl: cartilagini
lare :;l”rgollanlzﬁ{g-g;lS)
e (212 171 Tumori maligni del i di altri te ti 1]
oo maligni del connettivo e ssuti mo
Escl: cartiagine di lipoma (2140-2149)

laringe (2121) essuto connettivo F X Y
e 260 et cometns oG . o Incl: borse; fasce, grasso, legamenti (eccetto il lega-

re come neoplasia benigna della sede del-

palpebra (2150) forgano intero dorigine eccetto lipoma ed 8 \
esostosi SAl (726.91) b della sede 0} b ~ (] ~ g m -
I mento uterino). muscoli; nervi e gangli peri

O e ert el i SRl 9518 | 152t samor it st feric, del sistema simpalico e parasimpatco,

Escl:  mandibola (2139) tessuti molli dell’arto superiore, compresa
la spalla " d ~ " "
2134, Tamod banigal defla mandibole 2153 Altri tumori benigni del connettivo e di altri . Slqc "Ic' !On lnl e B‘Jalno Vas sa 'gUIQ '
2132 Tumori benigni della colonna vertebrale, tessuti molli delfarto inferiore, compresa \ , I
escluso il sacro e il coccige Fanca
213.3 Tumori benigni di coste, sterno e clavicola 215.4 Altri tumori benigni del connettivo e di altri [o} ESCL
213.4 Tumorl benigni di scapola e ossa lunghe tessuti molli del torace :*_) Ca fl'ﬂgn |q'
dell'arto superiore fscl cuore 2127) < . )
e (28] ) /O 0 ’!O 9
3% fruer becgl ool i o Bt i §E a{!.\-'0|af‘ (’ e )
2136 Tumorl benigni di ossa della pelvi, sacro e | 20 {;‘:"J;’,‘.‘,’:;{.Z".‘.‘g’,;‘,,ﬂ,“;,:"“"""‘“ oSt k] 1 G ’67 3
coccige Parete addominale a8 OCna . )
2137 Tumori benigni delle ossa lunghe dellarto Ipocondrio e .
inferiore 2156 Altri tumori benigni del connettivo e i altri & D r d O.' naso ( |60 O )
2138 Tumori benigni delle ossa corte dellarto tessuti molli della pelvi o . . e
inferiore Gluteo
Inguine

2139 1:“::;:“;:“:‘ prﬂc ?1::: e cartilagine articola- Farec, mguma‘e mh, t CS S Ut O C 0 f?m [ ! t' V o
J— . omana oo uozey dela mammelia (174.0-175.9)

ncl: angiolipoma
fibrolipoma 2157 AIM tumori benigni del connettivo e di altri

conons el ok Gl oo, o spckcl degl organi internl - codificare come (umo-

lipoma (fetale) (infitrante) (intramuscolare) Fiaics sm

i 2158 Al tumor benign i at st speilcate re malhgno della sede

2140 Lipoma di cute e tessuto sottocutaneo della 2159 Altri tumori benigni del connettivo e di altri
faccia

e s e (es.: leiomicsarcoma deflo stomaco 1519)

2141 Lipoma di altre sedi cutanee e sottocutanee | 515 Tumori benigni della cute

2142 Lipoma degli organi intratoracici incl:: dermatofibroma ’ f
2143 Lipoma degli organi intraaddominali idrocistoma cuore ,( 6‘4- )

nevo blu
2144 Lipoma del funicolo spermatico nevo P‘%’“E"‘a\c 4 "
ol i R legamento utenno (183.4)
2149 Lipoma, sede non specificata Escl: cute degli organi genitali (2210-222.9)

TR p—— SeTArEE 216.0 Tumori benigni della cute del labbro
molii Escl:  bordo roseo del labbro (2100)

= 1 gt st e s, e Bias “d’organo”: i sarcomi mammari e splancnici (GIST e non, cioé

legamenti Escl:  cartilagine della palpebra (215.0)

e e L S e i utero, fegato, retroperitoneo, ecc), non sono codificati ma si

simpatico, e gangii Canale auricolare esterno
sinovie Meato acustico esterno

Ll il ol I confondono con gli altri istotipi della sede in cui insorge, quindi non
esistendo un codice specifico si perde il dato, eppure sono sarcomi.

TUMORI DI COMPORTAMENTO INCERTO (235-238) Bias “incerti” (cod.235-238): comportamento clinico in senso di

Nota: le categorie 235-238 classificano, secondo la sede, mallgnlté1’7 Di trasformazione? Di Aggl’GSSiVité.? Di Capacité di
alcuni tumori ben definiti sul piano isto-morfologico, metastatizzare?

dei quali non pud essere previsto, al momento dela . . . . . o ]
diagnosi, il successivo comportamento clinico. In base a quale criterio dovrei includere un istotipo tra gli incerti?

INCERTO = IMPREVEDIBILE? Anacronistico...storia naturale dei
vari istotipi ormai € nota



WHO 2013 - Soft Tissue TUMORS : 135 istotipi codificati

Benign —>XXXX/0

Intermediate (locally aggressive) —> XXXX/1
Intermediate (rarely metastasizing) —> XXXX/1-3
Malign —> XXXX/3

Inflarmrmancry myoAbrobEstic tumour 882571 VASCULAR TUMOURS OF SOFT TISSUE Mairgnar -
Low-grade mycitroblastic sarcoma 25 Bengn
885000 Myroinflarmmatory fbroblastic sarcoma/ Haarangerra 21200 Epthelon malgnant penchend rerve shedtf Lmour WAYY
* Maigrant THon tumowr w613
AfYDICS! myxonfiamematory HOroblastic tmour 8811/ Syrove col 26008
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88610 Adat fibrosarcoma 881005 "= TUMOURS OF UNCERTAIN DIFFERENTIATION
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36900 Mysofibrosarcoms 88113 Argoraxes Bergn
mmw ;wqade'umywom 88403  ywphangome oo Acrad fibromysoma |10
eaiog WWM'W_UWI 8407 RARREERESIIA InraTusCur mysome
. Qrer s 1301 (Inciuding celhuter varant) 38400
SO-CALLED FIBROMISTIOCYTIC TUMOURS U WBCUAN Mysome #8400
B8son Benign _'-“‘n._‘ - Deep (“aggressive’) angomysoma asa v
Tonoaynovial glant call tumour Papitary Feratympraic angoendsteloms 131 SOUPORISS (SN S AR m7 .
88503 Lecalized type 25200 Carmposte hasmarGaer oo wiora 196 P P ©n
#8582 Dé#tuse Hype 2062/1° Pan T o) Intermediate (lOcaly agyressve)
88523 Deep benign librous histocytoma 88310 Ao T O™ 1360  tumous st
Plexiorm fibrohistocytic tumour BR351 Maigrart Arypcal fitrosanrormas 88301
Giant cell tmour of solt Sssues ¢ 9251/1 Epteiod Nemargoonacteloma 01334 e frous fessocy 86301
Malgnant Angosarcoma of At teae 91200 Ossying Soromyoid tumour 86420
Osastyng foromyvosd fumawr malgrant AT
E328/0 Malgnant tenosynovial gant col turnous a2 TUMOURS Mieed turmour NOS B00
CHONDRO-OSSEOUS
ss28° M turmour NOS. madgnant #0400
8328/0° SMOOTH MUSCLE TUMOURS Sok Seaus chondome m Mycegitnetoma #0820
8 Ernavelew cstectarcoma " 820
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Loomyosarcema (excludeg skan) £89073 Gasrorasstral SPOTH Lmou. urceran maigrant Syroval sarcoma NOS 80400
o o Syroval larcoma. soedie ced 004113
PERICYTIC (PERIVASCULAR) TUMOURS Gasvorsestnal Wrome LG malgrant =087 Synovial saecome, bighesio 90430
Glomus lumour (and variants) E7110 ’ Epaheton sarcoma 040
88130 Glomangomatosis 87119° NERVE SHEATH TUMOLRS Alvectar scR-part Sarcome oy
es1on Malignant glomus tumour s Berigr Cloar cofl sarcorra of soft tasus 004473
88250 Myogericytoma #8240 Schmarnama (NOUAnG vanares) #5000 E mysod o 7 a3
88160 Mycfibroma 882410 Melarcic schaernome e Exvasaniann Eweg sarcoma 640
68260 Myofibroratosis 882471 Neurcftroma (ncd vanerss) 300 Oesmopiast< wmait round Cod Lrmow 8606
$1600 AnQOlEsOTyorma B8040 Pastorm rescftroTa 500 Exva-cenal Mabaosd tumour Lo
6310/0 Pernosora w»rw © Necplasma with pervascilar apiheliod
83100 SKELETAL MUSCLE TUMOURS Maikgrant perresora wn osd diflerantiaton (PECome) .
s 7 Granuaar ool tros 800 PEComa NOS, bergn 7140
Benign Dermgl nerve sheath mpsoma. 36620 PEComa NOS, malgrant 87140°
X Ahatdomyoma Scltary coTumacrDed resroms w0 Inmad sarcoma My
edioh Adult type BI040 Ecxpc menrgoma =300°
st Fess type B30 | Nes gl hetecmopia UNDFFERENTWTEDANCLASSIFIED SARCOMAS
8851/t iyl 29050 Shunign Whon hewoes U Bated spince cel 880173
, Malgran Mtrd rerve hea tmoun e L 020
Embeyonal mabdomyosascoma Ur ound cell #6003
(Inchuding botryosd, anapiastic) aanos Ungifaror0ated epthetoxd sarcome WROL7)
8832/1* Alveciar rhabdomyosarcoma Unaferertates warcoma NOS 8050
(inchuding sosd, anaplastic) 8203 -
883273 Pleomorphic rabdomyosarcome 820113 * e morproxgy codes e Yo te = o for Oncoxagy (CO-0) (AL Betewows & coded O for bengn fumours. /) for u
. Spincto Weched Lorderwes Of O beheros. W caTeama iy nd grece W intrasod g 13 %y malgrant teraus. * The classficaton &
83331 celificieneng Mmabdormyosaroma 129 o
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WHO 2013 - Soft Tissue TUMORS : 135 istotipi codificati
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Benign —>XXXX/0

Intermediate (locally aggressive) —> XXXX/1
Intermediate (rarely metastasizing) —> XXXX/1-3
Malign —> XXXX/3

Inflammaniory myofibroblastic tumour B,

Coces PO < -sscnparcbgunth “ Bias “Intermediate™: o
pamssslions . 4 ' nei senza tener con an
i o : 2 gruppi et.eroge. ei senza tg er conto
moatsore o0 Lo g s = del potenziale di trasformazione e che
mwm ——— TR, St “ se vengono uniti diventa paradossale .

modinte (localy aggressive) | SO-CALLED FIBROHISTIOCYTIC TUMOURS fomas
oot WD OHW (esWQHEEytren T.Lipom.Atipico = DFSP) 3=
Tmpemere UsEEOC IGReIT ). = e e
Myxoid liposarcoma 885213 Deep benign fitwous histoc: 8831 Pesmangoendoheloma 3136 Haemoserctic SoIpamatous tmour sann”
Pleomorphic iposartoma 88540 Irtor (rarely ) ’ agon warora 00 Irterradile (rarely MatastasrNg)
FIBROBLASTIC / MYORIBROBLASTIC TUMOURS ?;m::ﬂ:ﬁmm : ij::: mwwm 91394 :mnm'muym m:
il man  uwewewaneens Bias “codifica ICD-0” : non e equivalente alla categoria Ben./Int./Mal.
ProMerative fascits AR

Foro-cesecus peeudotumaur of digis

lncheemic tasciitis

Elastofitroma 88200
Fibroua hamartoma of infancy

Fibromatoss coll

Juvende hyalne libeomatosis

Inclusion body fibromatosis
Fityroma of lendon sheath 88130
Desmopiastc forblasioma 88100
Masnmary-type myofibroblastorma 88250
Caloying aponewotic fitcoma 8816/0°
Angiomyofitroblasioma 88260
Catlutar acghfiorome 91600
Nuchal-type fbroma 831010
Gardner fibssmn 81100
Calcitying fibrous tumowur
nte diate (localy aggrossive) M. di Dupuytren / Ledderhose
Palmarplantar §
Dotmoid-typa fibomaoss 21/
Aboominal (mesecteric) fromatesis 882211
Lipotbromatosis
Gilant cell itbeotdasioma DFSP (rare mtx)
. DFSP FS (13% mtx)
(rarely l2ing)

Dermatofibrosarcoma peot - 8332/1°

FrSsarcomalions dermatoltrosarooma

profuberans 83273

Pigmentad dermatofibrosarcoma protubiras 833"
Soltary librous tumour 81511

Sottary forous tumour, malignant 831503

Banign XXXX/1 —> Benign(TCGGT)/Intermediate (locally aggressive)/(rarely metastasizing)

:::,m' XXXX/3 —> Mahgn / Intermediate (DFSP FS)

g
Loomyosarcoma (exciudeg skan) G - Y o B J
PO YoVl MIToma. sondie s,
PERICYTIC (PERIVASCULAR) TUMOURS Gasrortesls ol Wrore s Talgrant ) g W“' ::30
Glomus lumour (and variants) E7110 Epaneson sarcoma 88049
Glomangomatoss B711° NERVE SHEATH TUMOLRS Aveciar wcft fiart sarcoma gesn
Malignare giomus tumoor gl Bery Ciner ol sarcorma of soft taeue 004413
Myogericytoma 88240 Schwarrama (FOUane vararts) 000 Exvaseetsta MYIcG CAONOFOSITOMaS ? s
Mychibrora 8 . <t - AT
bromalosis 86061
oo : Bias “Downgrade”: o
. o .
s R Liposarcoma G1 —> Tum. lipom. atipico ...
Anasacmyorma VTR TEVe Y TR TR TR, T s
Scltary CoTumalred reusroms u'm Irtimad sarcoma My
QAR B3040 Ecwpe menngoma w00
Fetsl typo 2030 Nusal ghat hetercropia UNDFFERENTIATEDYUNCLASSIFIED SARCOMAS
g $R0S0 Baregn Trion o Uncsflerertated soince Col sarcoma #8013
Malgnant Mytnd rerve shasih hamours b LinMarr nated proomorst secars o020
Embryonal fabdomyosascoma U anernates ound cei sarcama #6003
{inchxiing boryold, anaplastic) 831073 NG MMaron0ated eothelox sarconme #9047
Alveolar thabdomyosarcoma Unaferertates warcora NOS #8050
(inthuding sold, anaplastic) 89203
Pleomorphic rhabdomyosarcome 83013 " e morprongy coces ww Yo Pe reeatons Cassfcaon of Ousseset o Orootagy (CO-0) (110AL Betawous & coded 0 & bengn tumous /) tor u
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Tumore Lipomatoso Atipico

- (no mtx; locally aggressive; alta %
recidiva a lungo termine; rischio di
dedifferenziazione)

- Classe molto frequente
- Trattamento chirurgico marginale

ADPOCYTIC TUMOURS
Berign

Upoma «

Lpomasoss
Lipomatoss of nedve
Lipoblastoma
Angoliporma

Myclipoma

Chondrold Spoma
Spindia covploomorphic kpoma
Hibarmoma

Intermodiate (locally agoressive)
Alypical ipomatous tumour

Malgnar

Liposarcoma, not otherwise spectied
Dodiffarertiatod bposarcoma
Myxoid liposarcoma
Plsomorphic Iposartoma

- Macroscopicamente indistinguibile dal lipoma (ancora piu
frequente) e percio spesso non inviato in Istopatologia

- Istologicamente richiede una campionatura estesa (le atipie
possono sfuggire al campionamento) e l'immunoistochimica
specifica (MDM2; CDK4) non e disponibile in tutti i laboratori

- WHO 2013 : downgrade da liposarcoma G1 a tumore a
comportamento intermedio —> se ne tiene conto nel valutare
I'andamento temporale dell‘incidenza dei sarcomi?

Ildea: creare una classe a parte

88500

58810
88510
889500
38620
88570
888010

8501

5850/3
885873
885253
8854/



Tumore Lipomatoso Atipico —> Liposarcoma dedifferenziato

Tr. Au. (1938)
2002 rilievo di lipoma del retto quadricipitale 43x26mm coscia dx, istologicamente confermato.
2014 Settembre crescita e dolore

2015 giunge alla nostra osservazione e si esegue biopsia:
LIPOSARCOMA DEDIFFERENZIATO



Conclusioni...suggerimenti

Famiglia immensa di tumori con vaste sovrapposizioni morfologiche e biologiche e talvolta impossibili
da distinguere; talvolta € impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.
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da distinguere; talvolta € impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.

- non fidatevi dei codici SDO per nulla (anche chirurghi esperti spesso non usano criteri univoci)




Conclusioni...suggerimenti

Famiglia immensa di tumori con vaste sovrapposizioni morfologiche e biologiche e talvolta impossibili
da distinguere; talvolta € impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.

- non fidatevi dei codici SDO per nulla (anche chirurghi esperti spesso non usano criteri univoci)

- concordanza inter-osservatoriale scarsa —> fidatevi solo di diagnosi istologiche provenienti da
patologi esperti (non fidatevi delle diagnosi citologiche mai, se non per recidive). Se non €
concepibile centralizzare tutte le diagnosi benigne (troppo humerose) lo Si pud invece certamente
con le maligne. Invece le false benignita recidiveranno quasi certamente e pertanto saranno
comunque inviate all’esperto.




Conclusioni...suggerimenti

Famiglia immensa di tumori con vaste sovrapposizioni morfologiche e biologiche e talvolta impossibili
da distinguere; talvolta € impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.

- non fidatevi dei codici SDO per nulla (anche chirurghi esperti spesso non usano criteri univoci)

- concordanza inter-osservatoriale scarsa —> fidatevi solo di diagnosi istologiche provenienti da
patologi esperti (non fidatevi delle diagnosi citologiche mai, se non per recidive). Se non e
concepibile centralizzare tutte le diagnosi benigne (troppo numerose) lo si puo invece certamente
con le maligne. Invece le false benignita recidiveranno quasi certamente e pertanto saranno
comungue inviate all’esperto.

- Tabella Who ambiqgua per alcuni istotipi. Bisogna definire una funzione di conversione univoca e
condivisa

Istotio Classe clinica ed epidemiologica

Sarcnmi
F Tum. borderline
-_ mesenchimali benigni

Esiste gia? La adottano tutti allo stesso modo?



Conclusioni...suggerimenti

Famiglia immensa di tumori con vaste sovrapposizioni morfologiche e biologiche e talvolta impossibili
da distinguere; talvolta e impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.

- non fidatevi dei codici SDO per nulla (anche chirurghi esperti spesso non usano criteri univoci)

- concordanza inter-osservatoriale scarsa —> fidatevi solo di diagnosi istologiche provenienti da
patologi esperti (non fidatevi delle diagnosi citologiche mai, se non per recidive). Se non e
concepibile centralizzare tutte le diagnosi benigne (troppo numerose) lo si puo invece certamente
con le maligne. Invece le false benignita recidiveranno quasi certamente e pertanto saranno
comungue inviate all’esperto.

- Tabella Who ambigua per alcuni istotipi. Bisogna definire una funzione di conversione univoca e
condivisa

- Bisogna creare una classe a parte per i borderline e per i tumori che hanno subito
downgrade/upgrade per evitare confondimenti: t. Lipom. At. ; t. Cartil. At.; fiboromatosi desm.: questo
permette quanto meno di valutare 'andamento temporale (che € la vostra mission).

Come é stato fatto con i tumori cutanei non melanoma e per il sarcoma di Kaposi, che in quanto

molto piu frequenti e meno maligni potevano risultare confondenti rispetto ad istotipi molto piu maligni

e meno frequenti.




Conclusioni...suggerimenti

Famiglia immensa di tumori con vaste sovrapposizioni morfologiche e biologiche e talvolta impossibili
da distinguere; talvolta e impossibile persino distinguere tra un tumore delle parti molli che infiltra
I'osso o delle ossa che infiltra le parti molli.

- non fidatevi dei codici SDO per nulla (anche chirurghi esperti spesso non usano criteri univoci)

- concordanza inter-osservatoriale scarsa —> fidatevi solo di diagnosi istologiche provenienti da
patologi esperti (non fidatevi delle diagnosi citologiche mai, se non per recidive). Se non é
concepibile centralizzare tutte le diagnosi benigne (troppo numerose) lo si puo invece certamente
con le maligne. Invece le false benignita recidiveranno quasi certamente e pertanto saranno
comunque inviate all’esperto.

- Tabella Who ambigua per alcuni istotipi. Bisogna definire una funzione di conversione univoca e
condivisa

- Bisogna creare una classe a parte per i borderline e per i tumori che hanno subito
downgrade/upgrade per evitare confondimenti: t. Lipom. At. ; t. Cartil. At.; fiboromatosi desm.: questo
permette quanto meno di valutare 'andamento temporale (che € la vostra mission).

Come e stato fatto con i tumori cutanei non melanoma e per il sarcoma di Kaposi, che in quanto

molto piu frequenti e meno maligni potevano risultare confondenti rispetto ad istotipi molto piu maligni

e meno frequenti.

- come e di fatto centralizzata la cura dei sarcomi, andrebbe centralizzata anche I'epidemiologia dei
sarcomi




Provocazione?
Ci si guadagna in ogni caso

A) provocazione per ignoranza? —> il provocato deride e il provocatore impara

B) provocazione per legittima perplessita? —> il provocato e il provocatore imparano el
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*Rarita
*Rapporto Benigno/Maligno altissimo
*Ortopedici scarsamente sensibili all’oncologia

*Chirurghi generali con approssimativa conoscenza dell’anatomia
chirurgica degli arti

*Scarsa aderenza alle
linee guida

« Exeresi marginali o intralesionali (ogni
massa € considerata un lipoma)

« Senza imaging assiale preoperatorio

» Cicatrici trasversali

» Cicatrici doppie

» Biopsie: rare, senza reperi, senza
rispetto dei compartimenti, senza un
criterio di rispetto per la via di accesso




V | pazienti, di qualunque eta, affetti da sarcoma dei tessuti molli A
devono essere trattati presso CENTRI SPECIALISTICI con
adeguata esperienza specifica

V E’ bene SOSPETTARE una massa di malignita se ha dimensioni B
superiori a 5 cm ed e superficiale (soprafasciale), oppure se ha
dimensioni inferiori a 5 cm, ma e profonda (sottofasciale)

V Le lesioni sospette di malignita agli esami di primo livello B
(Ecografia con studio Doppler) devono essere esaminate con
RISONANZA MAGNETICA senza e con mezzo di contrasto

V | pazienti con diagnosi di sarcoma devono eseguire la B
STADIAZIONE generale con TC del torace e dell’addome

V I pazienti con sospetto tumore dei tessuti molli devono essere A
inviati ad un centro di riferimento per [’esecuzione della biopsia



Grado di Forza della

raccomandazione Raccomandazione clinica raccomandazione

SIGN clinica
Masse profonde di qualsiasi dimensioni o masse
superficiali =5 cm devono essere considerate sospette
per sarcoma ¢ trattate come tali o inviate ai Centri di
Alta Specializzazione.

Una lesione clinicamente sospetta dei tessuti molli deve
B essere studiata mediante 1" esecuzione di ecografia o di Positiva forte
appropriata tecnica per immagini.

[ pazienti con lesione potenzialmente maligna devono
B gssere softoposti a RM o TAC dell’area anatomica Positiva forte
interessata dalla massa.

[ pazienti portatori di lesione sospetta delle parti molli
devono essere sottoposti a biopsia diagnostica con ago
tranciante, se necessario sotto controllo ecografico o
TAC o con biopsia chirurgica incisionale.

La tecnica bioptica (con ago sotto controllo ecografico o
TAC o chirurgica incisionale) deve tener conto dei
B principi  di chirurgia oncologica e deve essere Positiva forte
preferibilmente eseguita presso il Centro presso il quale
verra eseguito I'intervento chirurgico.

*Linee Guida AIOM

Positiva forte

Positiva forte




*BIOPSIA

Prevedere la via di accesso

Non contaminare altri compartimenti (limitare ’anestetico, guida ecografica/TC)
Centrare la parte piu significativa

Verificare l’adeguatezza del tessuto

Marcare il tramite bioptico

Ago tranciante (Tru cut) : ago 8G, 11G, ghigliottina 14G

Biopsia incisionale

Biopsia escissionale (N.B.: sempre preceduta da opportuno imaging)

- se la massa e piccola e a margini ben delimitati (verosimilmente
benigna);

- se e all’interno di un compartimento agevolmente ampliabile
(sottocutanea o intramuscolare);



FNAC: non trascurabili falsi positivi e falsi negativi; usata per diagnosticare
la recidiva locale
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Epidemiologia sarcomi INT Napoli VS AIRTUM



Approccio multidisciplinare

maggiore razionalita e sicurezza nelle scelte

minori errori

minori reiterazioni negative

minori pregiudizi

stimolo per lo studio e per l’aggiornamento

follow up molto piu efficace, meno dispendioso e meno frammentario




OUTCOME IN CAMPANIA

Archivio di 1284

Restrizione: 2006-2013
Escludendo:

- Tumori ossei

- T. lipomatoso atipico

- TCG delle guaine tendinee

- Fibromatosi desmoide

- Tumori mesenchimali splancnici: GIST, retroperitoneo, sarcoma
uterino, ecc.

- Sarcoma di Kaposi

473 casi

... follow up (sopravvivenza, qualita di vita,
recidiva, ecc.), margine di resezione, terapie
neoadiuvanti, terapie adiuvanti ... ecc



Stadiazione post-chirurgica

» Resezione ampia o0 marginale non ampliabile 2 RT + eventuale CT

» Resezione radicale 2 F.U. + eventuale CT

» Resezione marginale/intralesionale ampliabile 2 Ampliamento

» Resezione intralesionale non ampliabile = Mal. Loc. Av.=>
Chir.Demolitiva



Escissione in blocco della massa con margini chirurgici adeguati (vedi
paragrafi seguenti)

Accurata emostasi e successivo lavaggio del letto operatorio, per evitare
ematomi ed infezioni

Posizionamento di clips metalliche a livello dei margini di resezione del
letto operatorio, con il compito di facilitare il planning di radioterapia
adiuvante.

Assistenza diretta al radioterapista nel caso di posizionamento dei tubicini
di plastica per la brachiterapia interstiziale, evitando il contatto diretto di
questi con vasi e nervi e identificando 1 punti di dubbia marginalita per la
concentrazione della dose e 1’estensione dell’ impianto.

Descrizione accurata dell’intervento chirurgico, delle masse muscolari
asportate, delle strutture nobili escisse, delle zone di contiguita o dubbia
marginalita.

Determinazione da parte del chirurgo dei margini chirurgici sul pezzo
anatomico, segnalando al patologo, con inchiostro di china o fili di sutura,
1 margini potenzialmente contaminati o le zone di contiguita di vasi e nervi
principali

Evitare di sezionare il campione in sala operatoria, per non compromettere
1 reperi sui margini di resezione. La sezione del tumore ¢ un atto che deve
essere svolto dal patologo: un taglio non corretto pud alterare i rapporti delle
parti marginali, con sovvertimento dei punti di repere necessari per definire
1 margini di escissione.



*Radioterapia (AIOM)

* Nei sarcomi G2-G3 grandi (>5 cm) resecati in maniera ampia
* Nei sarcomi G2-G3 con resezione focalmente marginale non ampliabile

* (Nei sarcomi G1 con resezione focalmente marginale non ampliabile,
profondi e grandi, discutibile)

* Opinabile in caso di: tumori piccoli, di basso grado, superficiali, resezione
ampia

* Neoadiuvante e/o Adiuvante con efficacia equivalente

* Neoadiuvante: migliora i margini (cosa utilissima nelle forme
localmente avanzate); ritarda l’intervento; ritarda la guarigione
chirurgica; migliora la tossicita tardiva (linfedema, fratture, etc.);
consente lembi microchirurgici

* Adiuvante: spesso in ritardo per difficolta di guarigione chirurgica; non
consente lembi microchirurgici, anzi mette a repentaglio ricostruzioni
a volte gia di per sé delicate

Tuttavia SIOT: la RT migliora il controllo locale ma non impatta sulla
sopravvivenza



Definizione clinica: basata sull’imaging e sull’esame
clinico (condizioni generali e locali) e sul criterio
anatomo-chirurgico di resezione adeguata ...quando tra
le strutture nobili e il tumore non esiste un margine
adeguato...constatazione a priori

Definizione chirurgica: basata sulla resecabilita all’atto
chirurgico ...quando la resezione e macroscopicamente
marginale sulle strutture nobili...constatazione
contingente

Definizione anatomo-patologica: basata sulla qualita
del margine istologico ...quando la massa risulta
focalmente marginale in corrispondenza delle
strutture risparmiate...constatazione a posteriori

*Malattia localmente
avahzata



