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OGTT non eseguito

TV non eseguito

Eco I trim (20/09/2012) (11+4 s.g.): CRL 50.2 mm (11+4 s.g.)
Ultrascreen (20/09/2012): basso rischio per tr21 e tr18

Alfa feto proteina (18/10/2012): 30ugr/L

Eco II trim (23/11/2012)(20+5 s.g.) sospetta presenza di
voluminoso igroma cistico, biometria fetale regolare, LA
regolare, placenta posteriore
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APPROFONDIMENTO DIAGNOSTICO
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Eco morfo di IT° livello (26/11/2012)(21*+1s.g.):
Riscontro di formazione cistica a contenuto anecogeno
trabecolato a carico della parete toracica sinistra e arto
sinistro di 59.8 x 44.9 x 53.7 mm non vascolarizzato nel suo
perimetro e internamente. Mano sx edematosa, posizione
viziata con dito indice iperesteso e ultime 3 dita
costantemente unite. Non igroma cistico retronucale.

SI PROGRAMMANO
Amniocentesi (28/11/2012)

Consulenza chirugica pediatrica(28/11/2012)
Ecocardio fetale (08/01/2013)

¥ Consulenza genetica (28/11/2012)
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ho visto la twa paziente Visentin Francesca a 21 settimane di gravidanza portatrice di feto
femmina affetto da malformazione linfatica/vascolare della parete toracica e dell’arto superiore sinistro.

Ho spiegato alla coppia di che tipo di malformazione si tratta: probabile linfangioma
/malformazione vascolare che raramente necessitano di trattamento chirurgico ma che nchiedono
spesso trattamenti prolungati con terapia sclerosante, medica ed eventualmente di chirurgia plastica.
Questo tpo di malformazioni si definiscono bene solo dopo la nascita con risonanza magnetica
nucleare.

E’ possibile che anche una risonanza in gravidanza ci aiut ma sicuramente solo parzialmente. E’
fondamentale escludere anche la presenza di patologia cromosomica e cardiopatica associata. Se
decidono di prosegui.te sicuramente va eseguito sorveg]ianza ostetrica bi o trsettimanale.

La prognosi di questo tipo di malformazioni é buona quoad wta.m, sicuramente richiede un
impegno farmg]mre e terapeutico di notevole importanza.

11 programma della signora prcvedc:
- ecografie ogni 2-3 settimane
- nuova consulenza chirurgia pediatrica
- Ev risonanza magnetica verso le 30 32 settimane
- parto a termine
Sono a disposizione per ogni eventuale chiarimento

ip

D.ssa P. Midrio  Segr. 049-8213680-1 ,_ . 049-8213680-1
Studio 049-8218042 \ tudio 049-8213683
Fax  049-8211781 ax  049-8211781
Attivita privata: 049-8212583 i




COMMENTO

Abbiamo spiegato alla coppia che le anom:ﬂm del sisterna vascolare linfatico/venoso (di cui € stato posto il
sospetto in corso di I:c-ggraﬁa di secondo livello e di Consulenza Chirurgica) possono esserc isolate oppure
fare parte di un pid complesso guadro sindromico, dovuto a cause genetichc oppure non genetiche,

Si consiglia:

-monitoraggio della sierologia materna per CMV e Toxoplasma. E* indicato per la coppia I’esecuzione di un
assetto emoglobinico per escludere lo sta:t  di portatore di betatalassemia (se non gia cffettuato).
-ecocardiografia fetale presso il Dipartimento Salute Donna ¢ Bambino, Cardiologia Pediatrica (gia
pmgrammata}

-accurato monitoraggio ccografico fetale di secondo livello per monitorare la morfologia (con particolare
attenzione cuore, diaframma. massiccio facciale, scheletro, apparato genito-urinario, liquido amniotico), la
crescita fetale e I’evoluzione della *“formazione cistica™ riscontrata.

-In riferimento alla Risonanza Magnetica va discussa con i Colleghi Neuroradiologi [I'indicazione
all’esecuzione dell’esame in corso di gravidanza.

E indicato che il parto venga programmato ed effettuato presso un centro di secondo livello, quale I’ Azienda
Ospedale di Padova, in quanto ¢ indicata la presenza del Neonatologo e Chirurgo Pediatra.

|
Rivedremo la coppia per un aggiommnet'm della Consulenza Genetica con Iesito esami citogenctici in
corso.
Abbiamo comunicato alla jazhe siamo disponibili alla valutazione del nascituro.




Eco (27/12/2012) (25+4 s.g.)Non segni di
versamento toracico, la formazione interessa a
mantello sia la porzione destra (62.2 x 62.6 mm)
che sinistra (103.3 x 88 mm) del torace, settli non
vascolarizzati, bolle a contenuto liquido.

Eco (08/01/2013) (27+2 s.g.)Formazione
linfoangiomatosa a mantella 15.5 x 11.5 cm setti
non vascolarizzati, bolle a contenuto liquido.
Versamento toracico e ascitico
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ECO (08/01/2013) (2742 S.G.)
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RICOVERO

Induzione maturita polmonare (08-09/01/2013)
Monitoraggio benessere materno e fetale.

Eco 09/01/2013 (27+3 s.g.) Versamento toracico
ed ascitico, emodinamica fetale regolare fino al
dotto venoso.
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RICOVERO

Eco 11/01/2013 (27+5 s.g.) Versamento toracico
ed ascitico aumentato rispetto all'ultima indagine
con spostamento dell’asse cardiaco verso sinistra,
emodinamica fetale regolare fino al dotto venoso.
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LINFANGIOMA FETALE CISTICO

DEFINIZIONE: malformazione congenita amartomatosa del

sistema linfatico che coinvolge la cute ed il tessuto
sottocutaneo risultante dal fallimento delle comunicazioni tra
1 vasi linfatici e 1l sistema venoso. Raramente riscontrato
nell’adulto [1]

PREVALENZA:
0 2.5-6% nel I trimestre[2]
0 0.4-1% nel II triemstre[3]
SEDE:[4]
o Collo (75%) (igroma cistico)
0 Regione ascellare (20%),
0 Retroperitoneo e
visceri addominali (2 %) I 34 5.g sezione assiale di un torace fetale che mostra una
cisti multiloculata di 7.0 x 6.5 x 4.2 cm localizzata sul
0 Artj’ 0ssa, mesentere (2%) lato destro del tronco fetale[1]
0 Cervicomediastino (1%)






LINFANGIOMA FETALE CISTICO

RUOLO DELL’ECOGRAFIA

DIAGNOSI: prenatale ecografica

IMMAGINI TIPICHE: masse cistiche
asimmetriche, multiloculari, multisettate a
parete sottile. I setti s1 presentano di spessore
variabile. In relazione allammontare del
tessuto connettivo, muscolare e adiposo
presente tra le cisti.[1]

MONITORAGGIO ECOGRAFICO della crescita
delle lesioni che influenza il counselig con 1
genitori ed 1l management ostetrico e
pediatrico.

277s.g. longitudinale(alto) e assiale
(basso)feto affetto da lesione cistica

multiloculata di 12.3x 8.0x 7.1 cm
localizzata sulla porzione sinistra
laterale del tronco.[1]



LINFANGIOMA FETALE CISTICO
FATTORI PROGNOSTICI [1]

Epoca in cuil viene posta la

diagnosi
Localizzazione

Rapidita di crescita della

lesione

Comparsa idrope

Polidramnios (OStaCOIO Scansione assiale e longitudinale di cisti

multiloculata senza flusso vascolare di 4.3 x 3.5 x 3.0
cm localizzata nella pelvi fetale.[1]

deglutizione fetale)



LINFANGIOMA FETALE CISTICO
DIAGNOSI DIFFERENZIALE

Emangiomi: I tumori piu frequenti dell’eta pediatrica. Lesioni che
solitamente presentano vasi con flusso a bassa resistenza al loro

interno|6].

Torace fetale con massa gigante cistica multisettata attorno all’emitronco di
destra. Il color Doppler evidenzia un flusso vascolare allinterno della massa

cistica[7]



LINFANGIOMA FETALE CISTICO
DIAGNOSI DIFFERENZIALE

Emangiolinfoangioma: rare malformazioni miste costituite da vasi
linfatici e venosi.[8] Anche se istologicamente benigni, hanno la
tendenza ad invadere 1 tessuti e a recidivare localmente. Si presentano
all’'US prenatale come masse eterogenee cistiche o solide multiloculate
con propensione alla crescita rapida e all'invasione nei tessuti
adiacenti[8]. I setti sono iperecogeni e le strutture interne vascolari
possono essere visualizzate con 1l Doppler.

cistico(frecce) sul fianco destro del tronco
senza invasione toracica o addominale[8].

Immagine ecografica alla
36 s.g. che mostra un
B fecato fetale

B Emangiolinfangioma
multiloculare.(frecce)[8]




Igroma cistico (linfangioma posteriore) [9]:

tipico del tardivo I trimestre e del II trimestre ed € caratterizzato da aree cistiche bilaterali nella regione
postero-laterale del collo fetale. Esse possono essere cosi voluminose da confluire in un'unica massa cistica
che sembra originare dalla regione posteriore del collo e che presenta alcuni setti nella regione centrale.
L'igroma puo raggiungere la regione superiore del torace e del cranio con visibilita di setti e di lacune liquide
nel contesto della cute ispessita. L'igroma non settato, presenta prognosi migliore ed ¢ meno frequentemente
associato a cromosomopatie rispetto a quello settato. Puo associarsi ad accumulo di fluido in altri distretti
fetali (ascite, idrotorace, edema diffuso del sottocute, etc) definendo il quadro dell'idrope fetale. In questo caso
il feto assume la cosiddetta buddha-like position. Il difetto si verifica nell'80% a livello del collo ma puo
interessare, in forme isolate, anche altri distretti tra cui, piu frequentemente, I'addome.

Circa il 70% degli igromi presenta cariotipo anormale. LLa maggior parte dei casi e affetta da S. di Turner
(50%); 1 restanti sono affetti da trisomia 21 (6,6%), trisomia 18 (5%), trisomia 13 (3,3%) e 47XXY (1,6%).

@ 2001 http:fiwww.dimed.com € ZUE_ttp:waw.dimed.com- .

EDEMA NUCALE Ry,

Dist: 7.2mm 2Dist: 21.7om

Igroma cistico a 12 s.g. scansione saggittale [9] Igroma cistico a 12 s.g. scansione trasevrsale[9]



Teratomi: solitamente hanno maggiori componenti solide
etrerogenee, contenenti lesioni cistiche e possibili calcificazioni.[7]
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Massa eterogenea alla 20 s.g. nella posizione Componente etereogenea a 30 s.g.dimensioni
cervicale moderatamente vascolarizzata [13] aumentate[13]



Linfangiomi sono associati ad infezioni o emorrargie all'interno della
lesione e possibile ostruzione dei vasi linfatici [8]. Nei casi pediatrici
aumento progressivo della massa e dei setti.[10]

Linfangioma nucale: edema cutaneo,idrope fetale, polidramnios [10]

Emagiomi giganti legati alla grande dimensione e al supporto
vascolare che s1 comportano come shunt arterovenosi risultando in uno
scompenso cardiaco. Anemia microangopatica, trombocitopenia,CID
legata al sequesto ematico e di piastrine confluendo nella sindrome di
Kasabach-Merrit[14]. Ostruzioni, ulcerazione, sanguinamento,
infezioni[15]

Emangiolinfoangioma : scompenso cardiaco o rapido aumento delle
dimensioni fino a ostruzione del tratto respiratorio con polidramnios.
[7]Emorragie secondarie intralesionali tra le componenti
linfangiomatose ed emangiomatose che possono determinare exitus.




Monitoraggio seriato ecografico per seguire le dimensioni delle lesioni,
lo sviluppo di ascite, idrotorace, idrope fetale.

MRI quando la diagnosi ecografica e dubbia. Importante per escludere
che 1l linfangioma non infiltri le strutture vicine, soprattutto le vie aeree
ed 1l torace. Questo dato e utile anche per programmare I'intervento
chirurgico.[11]

I1 linfoangioma cistico non € un’indicazione al taglio cesareo. Se e
presente un piccolo e isolato igroma cistico non sono necessarie
modificazioni del management ostetrico [8] .Quando sono presenti
lesioni grandi dimensioni , il taglio cesareo o 'aspirazione del fluido

potrebbero essere consigliati per ridurre 1l rischio di distocia e trauma
da parto.[12]



LINFANGIOMA FETALE CISTICO - MRI

Massa ben circosritta con una componente extratoracica di
11.6 x 3.6 cm che si estende dallascella al sacro. [7]



EMANGIOMA FETALE CISTICO - MRI

Estesa massa a livello del collo con un segnale di mista intensita. Lintensita
decrescente suggerisce la presenza di vasi di drenaggiomentre l'incremento di
intensita e suggestiva di presenza di cavita a basse velocita compatibili con [11]






LINFANGIOMA FETALE CISTICO
TRATTAMENTO SPERIMENTALE [17]

Ex-utero intrapartum treatment procedure for giant neck
masses—Ffetal and maternal outcomes

Dawvid A. Lazar, Oluyinka 0. Olutoye, Kenneth J. Moise Jr., R. Todd Ivey,
Anthony Johnson, Mancy Ayres, Olutoyin A. Olutoye,
Manuel A. Rodriguez, Darrell L. Cass™
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