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Cisti del collo

CISTI DEL DOTTO TIREOGLOSSO

Le cisti del dotto tireoglosso (DTG) corrispon-
dono alle neoformazioni congenite del collo di
maggior riscontro SOPratrutto nell’era pediatrica. Il
dotto tireoglosso & una normale struttura fetale che
se permane oltre la sesta settimana di vita intraute-
rina pud comportare la formazione di una cisti cer-
vicale mediana.

EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENES

Le cisti del DTG rappresentano il 70-90% di
tutte le anomalie cervicali congenite nel bambino.
Non viene definita una prevalenza tra i due sessi.

In letteratura sono descritti rari casi di familiarita
con una trasmissione ancora non chiarita. Secondo
uno studio condotto nel 1982 da Allard su 1316 ca-
si 'incidenza di comparsa dei segni clinici si verifica
nel 31,5% tra 0 e 10 anni, 20,4 % tra 11 € 20 annj,
13,5% tra 21 ¢ 30 anni, 34,6% sopra i 30 anni.

Per meglio comprendere I'etiopatogenesi di
queste neoformazioni & necessario definire alcuni
cenni di embriogenesi.

Il DTG si estende nel feto dal forame cieco si-
tuato alla base della lingua fino alla porzione piu
caudale del collo a livello del letto tiroideo. Duran-
te lo sviluppo fetale I'osso ioide ruota inferiormen-
te e posteriormente trascinando con sé il DTG.
Prima di discendere nella parte pitt declive del col-
lo il DTG decorre prima lungo il margine inferiore
e quindi sulla faccia posteriore dello ioide in posi-
zione mediana. Nel periodo compreso tra la sesta e
la decima settimana di vita intrauterina si assiste,
in condizioni di normalicd, alla atrofia ed oblitera-
zione del dotto determinando spesso un attacco
caudale dell’osso ioide al lobo piramidale tiroideo.

La mancata involuzione di una qualsiasi porzio-
ne del dotto o la persistenza di residui epiteliali
con funzione secernente porta alla formazione del-
la cisti.

CENNI DI ANATOMIA PATOLOGICA

Generalmente le cisti sono solitarie e presentano
dimensioni comprese tra 0,5 e 4 cm di diametro. 11
rivestimento & composto da tessuto fibroso che di-
venta particolarmente denso quando si associa a
flogosi. 1l contenuto & rappresentato da liquido
mucoso denso che puo essere mucopurulento per
infezioni concomitanti. Il rivestimento interno &
costituito, nel 50-60% dei casi, da epitelio colon-
nare con cellule cuboidali ciliate molto simile ad
epitelio respiratorio. Nel 20-25% si ha un rivesti-
mento cpiteliale squamoso non cheratinizzato. Al-
cuni linfonodi possono essere presenti nel 20% dei
pezzi esaminati e nella stessa percentuale & possibi-
le il riscontro di tessuto tiroideo ectopico (Fig.

47.1).

CLINICA

La maggior parte delle cisti del DTG presenta-
no una localizzazione mediana, ma occasional-
mente possono essere paramediane (Fig. 47.2).

Allard nel 1982 ha definito una classificazione
delle cisti in base alla loro posizione. Nel 24% dei
casi sono sopraioidee, nel 60% sono localizzate tra
lo ioide e la cartilagine tiroidea, mentre nel 13%
dei casi possono essere infratiroidee o sovrasternali.
In casi rari (2%) la localizzazione puo essere intra-
linguale (Fig. 47.3).

1 pazienti giungono generalmente all’osservazio-
ne clinica presentando una massa fluttuante alla
palpazione, mobile alla deglutizione e alla protru-
sione linguale, priva di sintomatologia oggettiva.
Occasionalmente possono essere presenti evidenti
segni d’infezione associata a fistole curance.

Nelle localizzazioni linguali possono essere evi-
denti segni di disfagia, dispnea e tosse ricorrente.

Linsorgenza di infezioni & piti frequente negli
adulti rispetto ai bambini; ostruzione delle vie ae-
ree & ugualmente distribuita nelle due categorie,
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lmal Immagine microscopica {colorazione e ma-

tossilina-eosina: 40X). A) |l rivestimentg in-
terno é misto con aree di epitelio squamoso
(freccia) e aree con elementi colonnari simili
all'epitelio respiratorio (punta di freccia), B)
(colorazione e rmatossitina-losina: 100X), il
particolare evidenzia |a presenza di tessuto
tircideo ectopico adiacente alla parete.

mentre net bambini & piny frequente un riscontro
di oriti medie ricorrenti.

La diagnosi ¢ iscologica. Le indagini strumentali
prevedono in prima istanza una ecografia del collo
a conferma della natura cistica e dej limiti della
massa palpabile. Questo esame permette anche di
identificare eventuali anomalie d; posizione della
tiroide che in alcuni casj puo essere alla base lin-
guale (tiroide linguale). Una scintigrafia tiroidea
con radioiodio pud essere di ulteriore aiuto per la
localizzazione di tessuto tiroideo ectopico. Questo
€same ¢ particolarmente Importante soprattutto
nei bambini per evitare un ipotiroidismo seconda-
rio all’intervento dj asportazione della cisti in
quanto il tessuto tiroideo ectopico potrebbe essere
['unica fonte dj produzione ormonale.

La TC del collo mette bene in evidenza la neo-
formazione cistica in rapporto all'intensiti del se-

Carcinoma squamocellulare g pavimento
orale anteriore.

—
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Imm sedi di insorgenza delle cisti del dotto tireg.

glosso.

gnale dei tessuti circostanti, mentre 'RMN ne de-
finisce il contenuto fluido.

La diagnosi differenziale deve essere rivolta in
prima istanza con le neoformazion; cistiche del
collo che possono avere una posizione preferenzia-
le mediana. Tra queste vanno considerate le cisci
dermoidi per le localizzazioni pitt craniali, mentre
la cisti timica e la broncogena per le caudali. Le ci-
sti del dotto tireoglosso vanno anche distinte da
neoplasie tiroidee, teratomi, cisti degli archi bran-
chiali, cisti epidermoidi e linfoadenopatie.



Cisti del collo

MY Accesso “step ledder” per facilitare I'acces-
so al tratto del dotto.

CENNI DI TERAPIA

[l cratramento di questa neoformazione & chirur-
gico. Sistrunk nel 1920 ha descritto la tecnica di
asportazione, ancora oggi in uso, con un basso in-
dice di recidiva. Laccesso chirurgico & eseguito me-
diante incisione cervicale trasversale in corrispon-
denza della neoformazione con eventuale contorno
ellittico in corrispondenza della fistola. Nel caso in
cui la cisti abbia una posizione molto caudale &
possibile eseguire un'altra incisione parallela pii
craniale alla precedente (accesso step-ledder) per fa-
cilitare I'accesso al tratto del dotto in corrisponden-
za della lingua (Fig. 47.4). A seguito della dissezio-
ne questa tecnica prevede 'asportazione della cisti
“en bloc” con la porzione mediana dell’osso ioide ed
il tratro tireoglosso fino al forame cieco della lin-
gua. La tiroidectomia totale viene eseguita solo nel
caso In cui vengano riscontrate delle anomali con
gli esami radiologici e la scintigrafia. Le altre tecni-
che chirurgiche quali I'enucleazione, la marsupializ-
zazione e la scleroterapia sono descritte in letteraru-
ra, ma con un pitt alto indice di recidiva.

PROGNOSI

Le cisti del DTG sono delle neoformazioni con
caratteristiche di benignita, anche se in letteratura
vengono descritti rari casi di malignitd (<1%) carac-
terizzati dalla insorgenza di un carcinoma papillare
originato presumibilmente da residui tiroidei pre-
senti all'interno della cisei. Prima dell'ucilizzo siste-
matico della recnica descritta da Sistrunk, la percen-
tuale di recidiva raggiungeva valori fino all’'85%.
Con l'adozione di questa tecnica le recidive si sono
ridotre al 4-10% a seconda delle casistiche.

e WY AW | ocalizzazione degli archi branchiali tra la 4a

e la 52 settimana gestazionale. Per le strut-
ture di derivazione si rimanda al testo.

CISTI BRANCHIALI

Le cisti branchiali, descritte per la prima volta
da Rathke nel 1828, derivano da anomalie che in-
corrono durante il periodo embriogenetico in cui
st assiste alla trasformazione delle strutture ance-
strali in adulte. La presenza di residui embrionali
che possono derivare da qualsiasi strurtura dell’ap-
parato branchiale, archi, tasche o fessure, possono
portare alla formazione di cisti o fistole laterocervi-
cali.

Riteniamo che una revisione della normale em-
briologia dell'apparato branchiale possa essere di
aiuto per meglio comprendere il meccanismo ezio-
patogenetico di queste neoformazioni congenite

(Fig. 47.5).
CENNI DI EMBRIQLOGIA

Le strutrure dell'appararto branchiale, detto an-
che faringeo, si sviluppano nel periodo che va dalla
quarta alla sesta settimana di vita intrauterina dan-
do origine alla formazione del faringe, delle scrur-
ture facciali e del collo, dell’orecchio medio ed
esterno. L'intero apparato & costituito da 6 paia di
archi branchiali mesodermici separati Internamen-
te da 5 paia di tasche faringee endodermiche ed
esternamente da 5 paia di fessure branchiali ecto-
dermiche.

Dalla prima fessura origina il condotto uditivo
esterno, mentre dalla seconda, terza e quarta non
originano strutture anatomiche riconoscibili.

La crescita caudale del secondo arco branchiale
porta alla sovrapposizione di questo con la secon-
da, terza e quarta fessura costituendo cosi una in-
vaginazione ectodermica definita come seno cervi-
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cale di His. I residui di queste fessure si aprono al-
I'interno del seno di His il quale con lo sviluppo
viene obliterato e non lascia segni di sé.

Il primo arco branchiale porta alla formazione
della mandibola, dei muscoli masticatori, del mar-
tello, dell'incudine, dell’orecchio esterno e del V
Nervo cranico.

[l secondo arco branchiale determina la musco-
latura mimica facciale, il corpo e il piccolo corno
dell’osso ioide, la staffa ed i nervi cranici VII e
VIIL.

1l terzo arco da origine ai muscoli costrittori su-
periori del faringe, all’arteria carotide interna, al
corpo e grande corno dell’osso ioide ed al IX nervo
cranico. )

1l quarto arco costituisce la tiroide, la cartilagine
cunciforme, I'arco aortico, I'arteria succlavia de-
stra, la muscolatura faringea, il X nervo cranico.

Il quinto arco & rudimentale, mentre il sesto
contribuisce alla formazione del laringe, delle arite-
noidi, della cartilagine cricoidea e del nervo vago.

La prima tasca faringea contribuisce alla forma-
zione delle tube di Eustachio, della cavita timpani-
ca e delle cellule mastoidee.

La seconda tasca forma la tonsilla palatina,
mentre la terza le paratiroidi inferiori, il timo e il
seno piriforme. La quarta tasca forma le paratiroidi
superiori e l'apice del seno piriforme.

La quinta rasca & rudimentale, ma sembra con-
tribuire alla formazione delle cellule parafollicolari

della tiroide.
EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENESI

Torsiglieri, in uno studio condotto su 445 bam-
bini in cui era evidente una massa cervicale, ha defi-
nito che il 55% corrispondevano ad alterazioni con-
genite dello sviluppo, delle quali il 62% corrispon-
devano a cisti branchiali e del dotto tireoglosso.

Non & chiaramente indicata dalla letterarura la
frequenza delle anomalic branchiali, ma pare che
nell’'ambito delle lesioni benigne del collo siano se-
conde alle cisti del dotto tireoglosso in linea con le
dermoidi. Le alterazioni branchiali piti frequenti
sono le cisti che corrispondono al 75-80%, mentre
le fistole corrispondono al 15-20%.

Le cisti del secondo apparato branchiale sono le
piti frequenti (95%), seguite da quelle del primo
arco (8%), mentre quelle del terzo sono rare ¢
quelle del quarto sono al momento solo teorizzate.

Non sono evidenti differenze di frequenza tra
maschi e femmine. Raramente evidenti alla nasci-
ta, tendono a manifestarsi nei bambini e nei giova-
ni adulti.

Per definire la genesi delle anomalie branchiali
sono state sviluppate innumerevoli teorie, ma la
pilt accreditata indica che i residui embrionari ri-
sultano dalla incompleta obliterazione delle fessure
e degli archi, nonché delle rasche faringee.

Le cisti si sviluppano probabilmente a partenza
da cellule epiteliali residue.

CENNI DI ANATOMIA PATOLOGICA

Le dimensioni cistiche sono comprese tra 1 ¢ 10
cm (media 4-5 cm). La superficie esterna della cisti
appare generalmente liscia e sottile salvo i casi in
cui ¢ presente flogosi associata con fibrosi reartiva,
Il contenuto cistico & mucoso fluido, mentre & pu-
rulento nei casi infetti.

Lepitelio di rivestimento interno pubd essere
squamoso stratificato non cheratinizzato o colon-
nare ciliato, tipo epitelio respiratorio. La maggior
parte delle cisti presenta una sola tipologia di rive-
stimento, pilt raramente le due tipologie possono
essere rappresentate contemporaneamente.

La presenza di aggregati linfonodali associati al-
I'epitelio di rivestimento di tipo squamoso, con o
senza segni di reattivitd, & abbastanza caratteristica
(presenti nel 75-80% dei casi) (Fig. 47.6).

La possibilita di riscontrare cellule maligne tipo
carcinoma broncogeno o squamocellulare & ancora
oggi in discussione.

CLNIcA

Le cisti branchiali si presentano pit frequente-
mente nei bambini e nei giovani adulti manife-

immagine microscopica (colorazione Ema-
tossilina-Eosina: 40X). Si evidenzia il tipico
aspetto linfoepiteliale con centri germinativi
(A). Il rivestimento epiteliale varia da squa-
moso a colonnare di tipo respiratorio (frec-
cia). Il contenuto cistico @ mucoso con cri-
stalli di colesterolo (B).
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Wmagine clinica di una cisti del Il arco bran-

chiale (freccia).

standosi come neoformazioni sottocutanee latero-
cervicali in genere singole e monolaterali, il cui li-
vello dipende dall'apparato embrionale di origi-
ne.(Fig. 47.7). Alla palpazione appaiono come tu-
mefazioni fluttuanei, asintomatiche. Le cisti infet-
tandosi possono originare ascessi con fistolizzazio-
ne e drenaggio di materiale purulento a livello cu-
taneo. In questi casi possono essere presenti linfoa-
denopatie reattive associate.

ANOMALIE DEL PRIMO ARCO BRANCHIALE

Si manifestano come cisti o fistole in prossimitd
del condotto uditivo esterno e/o della parotide. Pos-
sono essere localizzate anteriormente o posterior-
mente al padiglione auricolare e possono estendersi
inferiormente verso I'angolo della mandibola passan-
do superficialmente o internamente alla parotide.

La classificazione pil recente delle cisti del pri-
mo arco ¢ stata proposta da Work nel 1972.

Le cisti di 7ipo [ hanno una origine ectodermica
e sono considerate una duplicazione del condotto
uditivo esterno. Possono essere situate anterior-
mente o inferiormente al lobo auricolare, possono
comunicare con il condotto uditivo esterno, coin-
volge la parotide mantenendosi superficiale rispet-
to al nervo facciale.

Le cisti di 7ipo II contengono cute (ectoderma
dalla prima fessura) e cartilagine (mesoderma dal
primo arco). Sono profonde rispetto alla paroride,
superficiali o profonde rispetto al nervo facciale e
possono estendersi dalla mandibola al condotto
uditivo esterno,

La prima classificazione fu proposta da Arnot
nel 1971 che distingueva le cisti di Tipo I derivanti

da residui epiteliali del primo arco con una localiz-
zazione intraparotidea, dalle cisti di 77po /7 dovute
a incompleta chiusura della prima fessura localiz-
zate al triangolo anteriore del collo.
Indipendentemente dalla classificazione le cisti
del primo arco devono essere sempre sospettate
per una localizzazione in prossimiti del condotto
uditivo esterno, che contrae rapporti con la paro-
tide e che si estende sino all'angolo della mandi-

bola.

ANOMALIE DEL SECONDO ARCO BRANCHIALE

Sono in assoluto le piti frequenti (95%).

Le cisti o le fistole sono tipicamente localizzate
lungo il margine anteriore del muscolo sternoclei-
domastoideo (SCM) a livello della linea di giun-
zione tra il terzo medio ed inferiore del collo.

La prima classificazione risale a Baley nel 1929,
mentre Ja piti recente ¢ di Proctor del 1955 (Fig.
47.8).

Secondo quest'ultima le cisti vengono classifica-
te in quattro gruppi:

— tipo I: corrisponde alle cisti superficiali localiz-
zate lungo il margine anteriore del muscolo
SCM;

— #po II: riguarda cisti distese sulla vena giugulare
interna con aderenze al muscolo SCM;

~ tzpo III: classifica le cisti che si posizionano tra
I'arteria carotide interna ed esterna;

— tipo IV cisti distese in prossimita della parete fa-
ringea.

Pii comunemente, le cisti, sono localizzate dor-
salmente alla ghiandola sottomandibolare, lateral-
mente alla carotide e anteriormznte al muscolo
SCM. Durante il loro accrescimento possono tipi-
camente dislocare in avanti la ghiandola, medial-
mente I'arteria e posteriormente il muscolo.

ANOMALIE DEL TERZO ARCO BRANCHIALE

Si tratta di cisti particolarmente rare.

Superiormente possono localizzarsi nel compar-
to posteriore del collo, posteriormente alla carotide
interna o comune, mentre inferiormente possono
essere nel triangolo anreriore.

Le cisti profonde alla carotide interna che con-
traggono un intimo rapporto con il nervo vago,
sono probabilmente residui della terza fessura o ta-
sca faringea.

La diagnosi viene basata sull'integrazione del-
'esame istologico con 1 dari clinici. Una valuta-
zione con esame ecografico, TC e RMN possono
essere di aiuto per distinguere le cisti rispetto ad
altre condizioni cliniche che potrebbero masche-
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IRy Classificazione delle cisti del secondo arco branchiale. A = muscolo sternocleidomastoideo, B = nervo vago,

C = arteria carotide, D = faringe.

rarle. Un aspirato con ago sottile pud confermare
il contenuto cistico, ma non & diagnostico. Le ci-
sti del primo arco vanno differenziate dalle neo-
plasic parotidee e da fenomeni infettivi come la
scrofola in cui bisogna escludere fistole con il
condotto uditivo esterno. Le cisti del secondo ar-
co vengono principalmente differenziate dalle
linfoadenisilluglipatie laterocervicali (noplastiche
o infiammatorie), dalle cisti dermoidi o epider-
moidali con localizzazione laterale, dalle cisci del
dotto tircoglosso (che sono quasi sempre media-
ne), dai tumori carotidei.

CENNI DI TERAPIA

Lunico trattamento che permette la risoluzione
di questa patologia ¢ l'escissione completa della ci-
sti e del tramite associato. Qualora fosse presente
un’infezione concomitante & consigliabile far pre-
cedere all'asportazione una terapia antibiotica e un
drenaggio del contenuto cistico infetto. Per le cisti
del primo arco con estensione all'angolo della
mandibola pud essere necessario eseguire una pa-
rotidectomia con conservazione del VII nervo cra-
nico. Nei casi con comunicazione nel condotto
uditivo esterno, bisogna asportare la fistola e ripa-
rare il condotro con un innesto cutaneo per preve-
nire una stenosi.

Per le cisti del secondo arco & previsto un acces-
so cutaneo cervicale rispettando le linee di rilascia-
mento cutaneo ed eventualmente associare una in-
cisione ellitrica artorno alla fistola quando presen-
te. Nei casi di voluminose neoformazioni pud esse-
re utile un accesso cervicale tipo “step-ledder”,

ProGnoOSI

Le cisti branchiali sono formazioni benigne che
se asportate radicalmente non danno recidive.

Labilita del chirurgo nel conservare le structure
adiacenti riduce molto la morbidita dell’intervento.

La possibilita di una trasformazione maligna di
queste neoformazioni in carcinoma squamoso o
broncogeno & remora.

CIST] TIMICA CERVICALE

La cisti timica & una rara lesione congenira, ge-
neralmente benigna, che si pud manifestare a livel-
Jo del collo, del mediastino anteriore o in entram-
be le sedi contemporaneamente.

Prevalentemente si manifesta nella prima deca-
de di vita & pud essere associata a manifestazioni
che possono mettere a repentaglio la vita dei giova-
ni pazient soprattutto per i gravi effetti respiratori
che possono insorgere.

Come in altre lesioni benigne del collo l'origine
va ricercata nel processo embriogenetico del timo e
nella persistenza del tratto timofaringeo.

Hyde nel 1944, fu il primo a descrivere con suc-
cesso un intervento di asportazione di una cisti ti-
mica a livello cervicale in un bambino di 5 anni.

EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENESI

Leta pitt frequentemente colpita corrisponde al-
la prima decade con un picco di incidenza dopo i
due anni di vita.

Questa condizione ¢ probabilmente legata al
fatto che il timo aumenta di volume verso i due
anni raggiungendo il massimo sviluppo alla puber-
ti.

La distribuzione tra i due sessi & similare con
una lieve prevalenza per i maschi.

Lattuale teoria sull’eziopatogenesi di questa
neoformazione si basa sulla persistenza dopo la na-
scita del tratto timofaringeo.

Dal punto di vista embriogenetico, il timo ha
origine dalla sacculazione ventrale della terza tasca
faringea durante la sesta settimana di sviluppo in-
trauterino.

Il tratto timofaringeo che discende nel mediasti-
no viene normalmente obliterato nel periodo che
decorre tra la settima e 'ottava settimana comple-
tando la fusione con le strurture mediastiniche alla
nona settimana gestazionale.

La mancata obliterazione di una qualsiasi parte
del tratto timofaringeo, dall’osso ioide al media-
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stino anteriore, porta alla formazione di una cisti
timica.

CENNI DI ANATOMIA PATOLOGICA

Le cisti possono essere uni o multiloculari. Le
dimensioni possono essere anche di alcune decine
di centimetri di diametro.

Il contenuto cistico ha un aspetto fluido con un
colore generalmente chiaro, ma che pud anche es-
sere emorragico.

Occasionalmente ¢ possibile riscontrare un con-
tenuto francamente purulento in caso di infezioni
concomitanti.

Laspetto microscopico mette in evidenza il rive-
stimento di epitelio squamoso con piccole cavita
cistiche ripiene di cheratina.

Frequentemente ¢ possibile riscontrare la pre-
senza di cellule gigandi, di cristalli di colesterolo e
di fibrosi.

Laspetto pili patognomonico & legato alla pre-
senza di tessuto timico con i caratteristici corpu-
scoli di Hassall (Fig. 47.9).

In rari casi, nelle cisei multiloculari & possibile

: 3

HlW: Rl Immagine istologica di una cisti del Il arco
branchiale (freccia).

riscontrare atipie cellulari con aumentara atrivita
mitotica che possono deporre per una malignita
della lesione. Questi casi corrispondono a carcino-
mi spino o basocellulari.

CLNnica

Le localizzazioni esclusivamente cervicali, dia-
gnosticate pill frequentemente trai2 e i 15 anni,
generalmente sono asintomartiche e si evidenziano
con una tumefazione sottocutanea flurtuante loca-
lizzata nella meta inferiore del collo in regione me-
diana o paramediana, pil frequentemente a sini-
stra. Alla diagnosi le dimensioni della cisti possono
essere contenute, ma possono raggiungere anche
alcune decine di centimetri.

Nel 50% dei casi & presente un’estensione me-
diastinica in cui sono pil facilmente evidenti se-
gni di massa con dispnea ed emottisi, a volte an-
che molto gravi, che portano frequentemente i
pazienti ad una diagnosi entro i primi 2 anni di
vita.

I sintomi associati alla localizzazione cervicale
possono corrispondere a tosse, dispnea sibilanre,
infezioni ricorrent delle vie respiratorie, febbre.

La diagnosi preoperatoria & difficoltosa soprat-
tutto rispetto alle altre neoformazioni cistiche che
interessano la meta inferiore del collo.

Una RX del torace pud mettere in evidenza
un’estensione mediastinica mentre ecografia da
scarse informazioni, per cui & utile il completa-
mento dell'iter diagnostico con TC o RMN per
meglio evidenziare i gradi di compressione ¢ di-
storsione delle strureure circostanti. Non & infre-
quente il riscontro di dislocaziorn tracheali, esofa-
gee, carotidec e tiroidee.

La diagnosi differenziale deve essere rivolta a
tutte le neoformazioni cistiche del collo ma soprat-
tutto con le cisti branchiali e con i linfangiomi da-
ta la possibile estensione mediastinica. Le cisti
branchiali sono localizzate nella meti craniale del
collo e si manifestano piti facilmente dopo la terza
decade di vita, mentre i linfangiomi presentano
una estensione mediastinica solo nel 10% dei pa-
zientl e nel 90% dei casi vengono diagnosticati en-
tro 1 primi 2 anni di vita.

CENNI DI TERAPIA

Il trattamento di queste neoformazioni & chirur-
gico con una escissione complera della cisti me-
diante accesso cervicale. Nei casi con estensione
mediastinica pud essere seguita una via di accesso
toracotomica o una sternotomia mediana.

In letteratura sono descritte asportazioni me-
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diastiniche mediante tecnica toracoscopica minin-
vasiva previo svuotamento del contenuto cistico.

PrOGNOSI

La cisti timica & una neoformazione general-
mente benigna dal punto di vista istologico, ma
che pud compromettere seriamente la vita dei gio-
vani pazienti nel caso di localizzazioni mediastini-
che di grosse dimensioni.

La letteratura riporta rari casi di trasformazione
in carcinoma squamoso delle cisti multiloculari
che si presentano aggressive con un frequente inte-
ressamento linfonodale.

CISTI PARATIROIDEA

Le cisti paratiroidee cotrispondono a una rara
~causa di massa cervicale generalmente diagnostica-
~ta dopo l'intervento.

11 10% di queste ncoformazioni pud avere una
localizzazione mediastinica.

La prima descrizione del trattamento chirurgico
risale a Goris nel 1905. La maggior parte di queste

cisti non sono produttive, ma in alcuni casi (10%

circa) si assiste ad una iperproduzione di parator-
mone (PTH) da cui deriva un chiaro quadro di
iperparatiroidismo.

Microcisti paratiroidee sono una evenienza co-
mune nella popolazione soprartutto associate ad
un aumentato contenuto di grasso a seguito del
normale processo di invecchiamento della ghian-
dola.

Le macrocisti sono sicuramente quelle che han-
no un riscontro clinico di maggior interesse so-
prattutto per il chirurgo.

EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENESI

E una patologia rara di cui vengono riportati poco
pitt di 200 casi nella letteratura internazionale. La
scarsita dei dati & probabilmente anche legata alla fa-
cilita con cui queste neoformazioni vengono confuse
con un nodulo tiroideo non produttivo.

Generalmente I'etd pil colpita riguarda la quar-
fa e quinta decade di vita. Sono maggiormente col-
piti i maschi con un rapporto di 2,5:1.

Lincidenza di microcisti paratiroidee asintoma-
tiche ¢ riscontrabile casualmente nel 40-50% nei
riscontri autoptici.

Leziopatogenesi ¢ incerta, ma esistono differen-
11 teorie,

- Queste cisti possono derivare da residui delle
fessure del terzo e quarto arco branchiale, oppure
essere il risulrato della degenerazione di un adeno-
ma paratiroideo. Un’altra teoria indica la possibile

coalescenza di pili microcisti ipersercenenti che
danno come risultato finale un’unica neoformazio-
ne cistica.

CENNI Di ANATOMIA PATOLOGICA

Istopatologicamente si presenta come una neo-
formazione uniloculata con superficie interna liscia
rivestita da una membrana sottile di consistenza
dura.

La parete cistica pud contenere residui di timo,
tessuto linfoide, muscolo e tessuto ghiandolare
paratiroideo.

Internamente & visibile un epitelio colonnare o
cuboide positivo alla colorazione per il glicogeno
associato a muscolo liscio.

Caratreristicamente il contenuto cistico & flui-
do, limpido e incolore.

CLINICA

La manifestazione della cisri paratiroidea & ca-
ratterizzata da un nodulo solitario in regione tiroi-
dea generalmente asintomatica. La sintomarologia
associata pud includere disfonia, raucedine, dolore,
segni di massa con compressione tracheale ed eso-
fagea.

1 casi associati a iperparatitoidismo presentano
ipercalcemia in associazione ad una sintomarologia
neurologica, muscolare, gastrointestinale e cardio-
vascolare tipica.

La localizzazione piti comune coinvolge le para-
tiroidi inferiori con una predominanza del lato si-
nistro.

Le cisti vengono spesso diagnosticate erronea-
mente con altre patologie tiroidee.

Lagoaspirato con ago sottile sotto guida ecogra-
fica ha un importante ruolo diagnostico. 1l caratte-
ristico contenuto fluido chiaro e incolore permette
di differenziare una cisti tiroidea il cui contenuto &
piu frequentemente emorragico con tonalith dal
giallo al bruno.

Nelle cisti funzionali & possibile riscontrare ele-
vati livelli di PTH con vari livelli pitt 0 meno ele-
vati di calcio intracistico.

L'esame ecografico rivela una struttura cistica
aspecifica, mentre una scintigrafia con radioiodio
permette di discriminare un nodulo caldo tiroideo.

TC e RMN non hanno un ruolo diagnostico,
ma possono essere utili nel definire 1 limiti della
neoformazione.

La diagnosi differenziale deve essere posta prin-
cipalmente nei confronti della cisti del dotto tireo-
glosso, delle cisti branchiali, delle neoplasie tiroi-
dee ¢ del carcinoma paratiroideo.
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CENNI DI TERAPIA

Laspirazione con ago sottile & considerata I'in-
tervento di elezione per le cisti non produttive,
mentre la chirurgia lo & per quelle produrrive. Nei
rari casi in cui l'aspirazione risulta inefficace pud
essere preso in considerazione I'intervento chirur-
gico che perd presenta maggiori complicanze tra
cul ipocalcemia, emorragia, crisi ipercaliemiche,
tetania, e paralisi ricorrenziale.

Il trartamento scleroterapico con tetracicline &
stato descritto ma ¢& rischioso in quanto la fibrosi
conseguente pud comportare paralisi del nervo la-
ringeo inferiore.

PrOGNOS|

Generalmente & molto buona. Rari sono i casi
che necessitano di un secondo trattamento chirur-
gico dopo agoaspirato. Leventuale ipocalcemia re-
sidua pud essere trattata con terapia sostitutiva.

CIST] BRONCHIALE SOTTOCUTANEA

Le cisti broncogene originano da anomalie di
differenziazione polmonare che generalmente ven-
gono diagnosticate nei bambini. Molte di queste
lesioni vengono riscontrate nel mediastino, lungo
Falbero tracheobronchiale o perifericamente ai
polmoni.

Come descritto per la prima volta da Seybold e
Clagert nel 1945, ci possono anche essere delle lo-
calizzazioni sottocutanee che si manifestano sulla
parete toracica o sul collo.

EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENESI

I pochi dati presenti ad oggi in letteratura ri-
guardanti le cisti broncogene cervicali riportano
una prevalenza dei maschi sulle femmine con un
rapporto di 40:9 ed una eta alla diagnosi compresa
tra 1 giorno e 61 anni (media 13 anni).

Lorigine della cisti broncogena nel tessuto sot-
fOCUTANEO EXTratoracico pud essere compresa riva-
lutando le basi embriogenetiche dello sviluppo tra-
cheo-laringeo.

Alla quinta settimana di vita intrauterina la por-
zione cefalica dell’intestino primitivo si divide in
una porzione ventrale e una dorsale. Quest’ultima
forma gli abbozzi polmonari, mentre la porzione
ventrale completa lo sviluppo alla settima settima-
na gestazionale.

Al terzo mese viene completaro lo sterno origina-
w dalla fusione delle due lamine cartilaginee laterali.

E durante questo periodo che si presume ci sia
la formazione delle cisti broncogene originate dalla

pinzatura nella regione di fusione del manubrio
sternale di parte del parenchima polmonare in via
di sviluppo.

Lo sviluppo di cisti extratoraciche pud essere
spiegato invece dalla migrazione di questi sequestri
verso il collo, la spalla o il mento durante lo svilup-
po successivo dell’embrione.

CENNI DI ANATOMIA PATOLOGICA

Istologicamente sono caratterizzate da un rive-
stimenrto rappresentaro da epitelio colonnare cilia-
to pseudostratificato associato a ghiandole mucose
e isole cartilaginee. E possibile anche il riscontro di
muscolo liscio.

Al di sotto dell’epitelio possono essere presenti
anche piccoli linfonodi.

Il contenuto & rappresentato da liquido siero-
mucoso chiaro e fluido (Fig. 47.10).

CLINICA

La manifestazione di queste cisti & molto aspe-
cifica.

Generalmente il paziente si presenta con una
tumefazione sottocutanea soffice, asintomatica,
anamnesticamente presente dall’infanzia.

Nel collo generalmente & localizzata sulla linea
mediana in posizione soprasternale, ma pud essere
evidente anche in regione tiroidea o sottomento-
niera (Fig. 47.11). ’

In alcuni casi ¢ stata evidenziara una estensione
mediastinica della lesione con aderenze bronchiali.,

Occasionalmente possono essere presen fistole
drenanti liquido fluido sieromucoso a volte in as-
sociazione ad ascesso.

Hl VRN 'mmagine microscopica {(colorazione Ema-
tossilina-Eosina: 40X). Si evidenzia il rivest-
mento di epitelio respiratorio (freccia) con
piccoli infiltrati linfocitari sottostanti. A) in-
dica il contenuto mucoso.
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Fig. 47.11 Localizzazione soprasternale di cisti bronco-
gena in maschio di 18 anni.

)

La diagnosi ¢ data dal tipico aspetto istologico
della lesione.

L'RX del torace e ancor meglio la TC possono
mettere in evidenza l'estensione intratoracica del-
la neoformazione. Quando presenti si possono
evidenziare le inclusioni cartilaginee cararteristi-
che.

La diagnosi differenziale viene posta in prima
istanza con la cisti del dotto tireoglosso, la quale
presenta perd un’estensione craniale, ma anche con
il diverticolo laringeo, i teratomi, la cisti dermoide,
la cisti epidermoide ¢ il lipoma.

CENNI DI TERAPIA

La terapia ¢ chirurgica e prevede 'asporrazione
completa della cisti mediante un accesso cutanco e
la sua dissezione per via smussa.

[ molto importante definire a priori I'estensio-
ne della neoformazione in quanto, in caso di
estensione mediastinica sard opportuno eseguire
una programmazione dell’intervento in associazio-
ne con il chirurgo toracico.

ProGNOSI

Il trattamento chirurgico porta alla risoluzione
della patologia.

Vengono descritti sporadici casi di recidiva pro-
babilmente per asportazione incompleta.

RANULA CERVICALE =~ ===

1l termine ranula deriva dalla parola latina “ra-
» - i . ¥
na” darta la similitudine tra 'aspetto della neofor-
mazione con il dorso dell’anfibio che appare tipi-
camente come una tumefazione bluastra e traslu-
cente localizzata al pavimento orale.

Esistono due forme di ranula, quella semplice e
quella profonda detta anche ranula cervicale.

La prima & definibile come una cisti mucosa da
ritenzione o pill comunemente una pseudocisti da
stravaso mucoso localizzata al pavimento orale.

La seconda ¢ una pseudocisti mucosa da strava-
so originata dalla ghiandola sottolinguale estesa al-
la regione sottomandibolare con o senza localizza-
zione orale.

Lestensione al collo pud avvenire lungo il lobo
profondo della ghiandola sottomandibolare tra i
muscoli miloioideo ¢ ioglosso, oppure attraverso
una deiscenza congenita attraverso il muscolo mi-
loioideo dove pud risiedere parte della ghiandola
sottolinguale come descritto da Gaughran.

EPIDEMIOLOGIA ED EZIOPATOGENESI

Questa patologia interessa pilt comunemente i
giovani adulti con un rapporto maschi femmine di
1,341

Leziologia ¢ ignota, ma sono descritte associa-
zioni con anomalie congenite, traumatismi e pato-
logie della ghiandola sottolinguale.

Lorigine tipica dalla ghiandola sottolinguale
puo essere chiarita dal fatto che, a differenza del-
le altre ghiandole salivari maggiori, ha una attivi-
ta secernente continua anche nel periodo interdi-
gestivo, per cui un’ostruzione duttale puo porta-
re pilt facilmente ad un aumento pressorio ¢
quindi allo stravaso mucoso con rotrura degli
acini.

CENNI DI ANATOMIA PATOLOGICA

Istologicamente la ranula cervicale ¢ composta
da una porzione centrale cistica contenente muci-
na e da una parete di tessuto connettivo vascolariz-
zato.

La cellularica della capsula & prevalentemente
costituita da istiociti e assenza di elementi epite-
liali suggerisce il caratteristico aspetto pseudocisti-
co.

Gli elementi inflammatori generalmente sono
rari soprattutto nelle forme non infette.

CLINICA

La ranula cervicale si manifesta generalmente
come una tumefazione sottocutanea indolente,
soffice e fluttuante alla palpazione localizzata pit
frequentemente nella porzione mediana del
triangolo sottomandibolare. Raramente sono
presenti difficolta degluritorie e fonatorie (Fig.
47.12).
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Alla diagnosi presenta mediamente dimensioni
comprese tra 4 e 10 cm e in alcuni casi pud esten-
dersi superiormente nello spazio parafaringeo fino
alla base cranica, inferiormente verso la regione so-
vraclaveare, posteriormente nello spazio retrofarin-
geo, oppure attraverso la linea mediana nello spa-
zio sottomentale.

E descritto che meno del 20% dei casi presenta
una comunicazione con una rapula a localizzazio-
ne intraorale (Fig. 47.13).

La diagnosi pud essere eseguita mediante agoa-
spirato con ago sottile del contenuto che mostra ti-
picamente muco denso con presenza di istiociti.
[esame biochimico dell’aspirato rivela un elevato
contenuto di amilasi.

Lecografia e la scialografia danno scarse infor-
mazioni, per cui & utile il completamento dell’iter

TR

CRMEERPY Immagine clinica che evidenzia tumefazione
sottormandibolare destra in paziente di 9 an-
ni affetta da ranula cervicale {freccia).

CRILYAREN Stesso caso della Fig. 47.12: si nota la con-
comitante localizzazione intraorale (freccia).

diagnostico con TC ¢ RMN per definire I'estensio-
ne della neoformazione.

La diagnosi differenziale deve essere rivolta a
tutee le neoformazioni del collo ma soprattutto
con le cisti demoidi, cisti epidermoiodali, cisti del
dortto tireoglosso, lipomi e linfoadenid. .

CENNI DI TERAPIA

Il trattamento della ranula cervicale & chirurgi-
co. Lintervento tradizionale prevede I'enucleazione
della neoformazione mediante un accesso cervicale

e un accesso intraorale per facilitare "escissione

della ghiandola sotrolinguale coinvolta. _
Lasportazione contestuale della ghiandola ridu-
ce enormemente la possibilia di recidiva.
Davidson (1998) propone il solo drenaggio del-
la pseudocisti nel contesto di una biopsia incisio-
nale della capsula a scopo diagnostico per ridurre
la morbidita dell'intervento tradizionale soprattut-
to sul nervo linguale. Il razionale di questa tecnica
si basa sul fatto che la pseudocisti in quanto tale
non presenta elementi epiteliani con funzione se-
cernente e la scialoadenectomia sotrolinguale senza
enucleazione della neoformazione & risolutiva.

PROGNOSI

La ranula & una neoformazione tipicamente be-

nigna. ;

In una revisione della letceratura di Parekh er al.
viene descritca una percentuale di recidive arrorno
al 50% in tutte le chirurgie che non prevedono la
scialoadenectomia sotrolinguale.

La sola exeresi della ghiandola a prescindete dal
tipo di trattamento eseguito sulla ranula riduce le
recidive al 2%. -
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