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CASO CLINICO

� Paziente di 34 anni, V.F., ricoverata in data 08/01/2013 per 

induzione maturità polmonare fetale in gravidanza ad alto 

rischio alla 27^+2 (PARA 1001)

� A. Familiare: ndp

� Anamnesi fisiologica: 

� Intolleranza penicilline

� Terapia E/P per 4 anni 

� A. Patologica remota: 

� Adenoidectomia età pediatrica



CASO CLINICO

� 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

APPROFONDIMENTO DIAGNOSTICO



� Eco morfo di II°°°°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.

CASO CLINICO

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)



CASO CLINICO-AMNIOCENTESI



CASO CLINICO

CONSULENZA CHIRUGIA PEDIATRICA



CASO CLINICO

CONSULENZA GENETICA

(OMISSIS)



� 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, setti non 

vascolarizzati, bolle a contenuto liquido.

CASO CLINICO

� 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

RICOVERO



ECO (08/01/2013) (27+2 S.G.)



RICOVERO

� Induzione maturità 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.



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.



RICOVERO



INTERVENTO CHIRURGICO ISTEROTOMIA 

URGENTE

� Neonato vivo e vitale sesso femminile, affidato 

alle cure pediatri neonatologi



NEONATO 



NEONATO-RX



NEONATO-TAC



NEONATO

� Neonata deceduta il 20/02/2013 (40°giornata), rimasta 
costantemente settica (PCR 147) nonostante gli esame 
colturali sempre negativi

� Trasfusioni giornaliere di plasma,piastine, emazie 
concentrate

� Infusione inotropi, sedazione

� Masse quotidianamente sanguinanti

� Chirurghi Pediatri hanno sospeso le medicazioni 
quotidiane

� Triplice copertura antibiotica

� Terapia sperimentale sindenafil (case report nel ridurre le 
masse)



LINFANGIOMA FETALE CISTICO

DEFINIZIONE: malformazione congenita amartomatosa del 

sistema linfatico che coinvolge la cute ed il tessuto 

sottocutaneo risultante dal fallimento delle comunicazioni tra 

i vasi linfatici e il sistema venoso. Raramente riscontrato 

nell’adulto [1] 

PREVALENZA: 

o 2.5-6% nel I trimestre[2] o 2.5-6% nel I trimestre[2] 

o 0.4-1% nel II triemstre[3]

SEDE:[4]

o Collo (75%) (igroma cistico)

o Regione ascellare  (20%), 

o Retroperitoneo e 

visceri addominali (2%), 

o Arti, ossa, mesentere (2%)

o Cervicomediastino (1%) 

34 s.g sezione assiale di un torace fetale che mostra una 

cisti multiloculata di 7.0 x 6.5 x 4.2 cm localizzata sul 

lato destro del tronco fetale[1]



� Se diagnosticato nel periodo prenatale la prognosi 

complessiva è povera con una mortalià dal 50% al 100%[5]

� Il linfangioma nucale (igroma cistico) è solitamente 

associato ad anomalie cromosomiche (50-80%) e a varie 

sindromi malformative. Nonostante ciò i linfoangiomi non 

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

PROGNOSI

sindromi malformative. Nonostante ciò i linfoangiomi non 

nucali diagnosticati in utero data la scarsezza di dati 

sembrano non essere associati ad alterazioni del cariotipo.

CARIOTIPO CONSIGLIATO [1]



DIAGNOSI: prenatale ecografica

IMMAGINI TIPICHE: masse cistiche 

asimmetriche, multiloculari, multisettate a 

parete sottile. I setti si presentano di spessore 

variabile. In relazione all’ammontare del 

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

RUOLO DELL’ECOGRAFIA

variabile. In relazione all’ammontare del 

tessuto connettivo, muscolare e adiposo 

presente tra le cisti.[1]

MONITORAGGIO ECOGRAFICO della crescita 

delle lesioni che influenza il counselig con i 

genitori ed il management ostetrico e 

pediatrico. 27^s.g.longitudinale(alto) e assiale 
(basso)feto affetto da lesione cistica 
multiloculata di  12.3 x 8.0 x 7.1 cm 
localizzata sulla porzione sinistra 
laterale del tronco.[1]



� Epoca in cui viene posta la 

diagnosi

� Localizzazione

� Rapidità di crescita della 

lesione

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

FATTORI PROGNOSTICI [1]

lesione

� Comparsa idrope

� Polidramnios (ostacolo   

deglutizione fetale)

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]



Emangiomi: I tumori più frequenti dell’età pediatrica. Lesioni che  
solitamente presentano vasi con flusso a bassa resistenza al loro 
interno[6].

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

DIAGNOSI DIFFERENZIALE 

Torace fetale con massa gigante cistica multisettata attorno all’emitronco di 
destra. Il color Doppler evidenzia un flusso vascolare all’interno della massa 
cistica[7]



� Emangiolinfoangioma: rare malformazioni miste costituite da  vasi 

linfatici e venosi.[8] Anche se istologicamente benigni, hanno la 

tendenza ad invadere i 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 il Doppler.

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

DIAGNOSI DIFFERENZIALE 

Postnatal coronal MR coronale postnatale

.
Immagine ecografica alla
36 s.g. che mostra un 
fegato fetale
Emangiolinfangioma
multiloculare.(frecce)[8]

Postnatal coronal MR coronale postnatale
che mostra un emangiolinfangioma

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



LINFANGIOMA FETALE CISTICO 

DIAGNOSI DIFFERENZIALE 

� Igroma cistico (linfangioma posteriore) [9]:

tipico del tardivo I trimestre e del II trimestre ed è caratterizzato da aree cistiche bilaterali nella regione 

postero-laterale del collo fetale. Esse possono essere così 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 può raggiungere la regione superiore del torace e del cranio con visibilità di setti e di lacune liquide 

nel contesto della cute ispessita. L'igroma non settato, presenta prognosi migliore ed è meno frequentemente 

associato a cromosomopatie rispetto a quello settato. Può 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 può 

interessare, in forme isolate, anche altri distretti tra cui, più frequentemente, l'addome.

� Circa il 70% degli igromi presenta cariotipo anormale. La maggior parte dei casi è affetta da S. di Turner � Circa il 70% degli igromi presenta cariotipo anormale. La maggior parte dei casi è affetta da S. di Turner 

(50%); i restanti sono affetti da trisomia 21 (6,6%), trisomia 18 (5%), trisomia 13 (3,3%) e 47XXY (1,6%).

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



LINFANGIOMA FETALE CISTICO 

DIAGNOSI DIFFERENZIALE 

Teratomi: solitamente hanno maggiori componenti solide 
etrerogenee, contenenti lesioni cistiche e possibili calcificazioni.[7]

Massa eterogenea alla 20 s.g. nella posizione 
cervicale moderatamente vascolarizzata [13]

Componente etereogenea a 30 s.g.dimensioni 
aumentate[13]
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COMLPICANZE

� 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 si 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 è dubbia. Importante per escludere 
che il linfangioma non infiltri le strutture vicine, soprattutto le vie aeree 
ed il torace. Questo dato è utile anche per programmare l’intervento 
chirurgico.[11]

LINFANGIOMA FETALE CISTICO

MANAGEMENT

chirurgico.[11]

� Il linfoangioma cistico non è un’indicazione al taglio cesareo. Se è 
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 l’aspirazione del fluido 
potrebbero essere consigliati per ridurre il rischio di distocia e trauma 
da parto.[12]



LINFANGIOMA FETALE CISTICO - MRI

Massa ben circosritta con una componente extratoracica di 
11.6 × 3.6 cm che si estende dall’ascella al sacro. [7]



EMANGIOMA FETALE CISTICO  - MRI

Estesa massa a livello del collo con un segnale di mista intensità. L’intensità 
decrescente suggerisce la presenza di vasi di drenaggiomentre l’incremento di 
intensità è suggestiva di presenza di cavità a basse velocità compatibili con [11]



� Lesioni rare, casi limitati in letteratura

� Interruzione elettiva della gravidanza nelle forme gravi [1]

� Trattamento dipende dal sito e dall’estensione della lesione [11]:

� escissione chirurgica ma rimozione delle lesioni multiple  è 
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TRATTAMENTO

escissione chirurgica ma rimozione delle lesioni multiple  è 

difficile ed associata ad alta mortalità (numerosi effetti 

collaterali: sequele neurologiche); 

� iniezione locale di colla fibrinica , 

� laser fotocoagulazione;

� scleroterapia[15]

� Strozzamento dei vasi rifornenti negli emangiomi complicati[16]



LINFANGIOMA FETALE CISTICO 

TRATTAMENTO SPERIMENTALE [17]
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