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Malfor mazione cer ebr ale complessa con Dandy-Walker
INn un neonato con mosaicismo trisomia9
Complex cerebral malformation including Dandy-Walker in a newborn with trisomy 9 mosaicism

Pierclaudio MURRU - Alessandra COSCIA - Claudio MARTANO

MariaTIBALDI* - Lino STEFANINI* - Ernesto PEPE**
GiuliaBATTISTONI*** - Margherita SILENGO***

Introduzione

I complesso di Dandy Walker é definito daunatriade di
malformazioni: dilatazione cistica del quarto ventricolo,
agenesia completa o parziale del verme cerebellare, allar-
gamento dellafossa posteriore con dislocazione del tentorio.
Lavariante di Dandy Walker e definita da una disgenesia
cerebell are senza allargamento dellafossa posteriore e con
variabile ipoplasia del verme cerebellare [1]. Tuttavia,
come suggerito da Barkovich, non esiste una chiara di-
stinzione tralamalformazione Dandy Walker e le sue va-
rianti, mavi & piuttosto un «continuum» di anomalie di
sviluppo del cervelletto, che spazia dalla mega cisterna
magna alla malformazione completa. Per questo conti-
nuum e stato proposto il nome di «Dandy Walker com-
plex» (DWC) [2]. Tali patologie sono associate a varie
anomalie sistemiche che includono polisindattilia, pala-
toschisi e difetti cardiaci, in particolare difetti settali [3].
L'encefalocele occipitale e il piu frequente, con un'inci-
denzadel 16% [4]. In alcuni casi é stata documentata un'al-
terazione genetica.

Riportiamo un caso di mosaicimo per trisomia 9 associato
a malformazione cerebrale complessa della linea mediana,
comprendente I'anomalia di Dandy Walker.

Descrizione del caso

Il paziente, secondogenito, maschio, € nato da genitori italiani
non consanguine a 35 settimane di eta gestazionae da parto cesareo,
eseguito per ritardo di crescita intrauterino e oligoidramnios. |1
peso allanascitaera1530 g, lalunghezza43 cm elacirconferenza
cranica 29 cm. Alla nascita € stata necessaria rianimazione pri-
mariaper asfissia severa.

Il paziente presentavale seguenti caratteristiche cliniche: ble-
farofimosi, naso a becco d'uccello, ampia schisi medianadel pa-
lato, severa micrognazia, camptodattilia del terzo e quarto dito,
criptorchidismo bilaterale. L'esame della cavita orale rivelava
unalargaschisi ad U dell'intero palato secondario, con un piccolo
difetto scheletrico transfenoidale, da cui era visibile un menin-
goencefalocele. L'ecografia cerebrale mostrava una malforma-

Introduction

The Dandy Walker complex is defined by a triad of mal-
formations: dilatation of the fourth ventricle, complete or
partial agenesia of the cerebellar vermis, enlarged the pos-
terior fossa with displacement of the tentorium. The Dandy
Walker variant is defined as cerebellar dysgenesia without
posterior fossa enlargement and with variable cerebellar
vermishypoplasia[1]. However, as suggested by Barkovich,
thereisno clear distinction between the Dandy Walker mal-
formation and itsvariants, but rather a* continuum” of de-
velopmental anomalies of the cerebellum, which ranges
from the mega-cisterna magna to complete malformation.
This continuum has been designated “ Dandy Walker com-
plex’ (DWC) [ 2]. These malformations are associated with
various systemic disorders which include polysyndactily,
cleft palate and cardiac defects, in particular septal defects
[3]. Occipital encephaloceleisthe most frequent, with anin-
cidence of 16% [4]. In some cases a genetic anomaly has
been reported.

We report a case of trisomy 9 mosaicism associated with
a complex midline brain malformation, comprising the Dandy
Walker anomaly.

Case report

The patient, the second son of non-consanguineous I talian par-
ents, was delivered at 35 weeks of gestational age by Caesarian sec-
tion, performed for delayed intrauterine growth and oligohydram-
nios. Weight at birth was 1530 g, length 43 cmand skull circumfer-
ence 29 cm. At birth primary resuscitation had been necessary
owing to severe asphyxia.

The patient presented the following clinical characteristics:
blepharophimosis, beaked nose, wide cleft palate, severe mi-
crognathia, camptodactyly of the third and fourth finger, bilat-
eral cryptorchidism. Examination of the oral cavity revealed a
wide U-shaped cleft involving the entire secondary palate, with
asmall trans-sfenoidal skeletal defect, from which meningoen-
cephalocele was visible. Cerebral echography showed a par-
tial Dandy-Walker malformation with mega-cisterna magna,

Cattedra di Neonatologia - Universita di Torino - *Divisione di Cardiologia OIRM - **Divisione di ChirurgiaA OIRM - S. Anna - Torino -
***Djpartimento di Scienze Pediatriche e dell’ Adolescenza - Universita di Torino.

Pervenuto alla Redazioneil 4.7.2001; revisionato il 25.9.2001; restituito corretto il 6.11.2201; accettato per lapubblicazioneil 15.1.2002.
Indirizzo per larichiestadi estratti: Dott. P. Murru - Cattedra di Neonatologiadell’ Universita- ViaBaiardi 43 - 10126 Torino TO - Tel. 011/3134437

- Fax 011/3134617-2. E-mail: murru@pediatria.unito.it



262

Fig. 1. — Ecografia cerebrale: megacisternamagna.
Brain ultrasound showing mega-cisterna magna.

zione parziale di Dandy-Walker con mega cisterna magna, ipo-
plasiadel verme cerebellare, dilatazione cisticadel 4° ventricolo
edilatazione del corno occipitalede ventricoli laterali (figg. 1, 2).
L 'ecocardiografia mostrava un ventricolo destro a doppia uscita
con difetto interventricolare subaortico senza ostruzione all'ef-
flusso.

L 'ecografia addominale mostrava agenesia del rene destro.
L'analisi cromosomica eseguita mostrava un cariotipo Mos
47, XY +9/46XY. Lalineatrisomicaerapresente nel 50% delle me-
tafasi esaminate. || paziente & deceduto in settima giornatadi vita
per un'enterocolite necrotizzante, complicatadaseps e coagulazione
intravascolare disseminata.

Discussione

Lamalformazione Dandy Walker e le sue varianti sono
frequentemente associate ad encefalocele occipitale. Nel
caso presentato la malformazione di Dandy-Walker era
associata ad encefalocele transfenoidale. L'origine em-
brionale dell'encefalocele transfenoidale e del Dandy-
Walker non e stata del tutto chiarita, ma studi recenti ne
hanno attribuito I'origine ad un difetto di sviluppo delle
creste neurali, che sono coinvolte nellaformazione di di-
versi organi, fracui gli archi aortici primitivi e le arterie
cranio faciali [5]. Recentemente é stato descritto un caso
di Dandy-Walker associato ad anomalie cardiache e ad en-
cefalocele transfenoidale [6].

LaDWC haunaeziologiamolto eterogenea. Oltre un cen-
tinaio di quadri associati alla DWC sono stati riportati in let-
teratura, attribuibili ad anomalie cromosomiche, singole al-
terazioni geniche, casi sporadici 0 acondizioni ambientali [7].
I mosaicismo per trisomia9 e stato riportato in tre pazienti
con DWC8, 9, 10] erecentemente un caso di trisomia9p e
stato presentato come una parzia e malformazione Dandy-
Walker [11].

Il caso che abbiamo presentato aggiunge ulteriori infor-
mazioni riguardanti lo spettro clinico del mosaicismo per
trisomia 9, con particolare riguardo alle malformazioni
cerebrali, e documenta ulteriormente |'associazione del
complesso Dandy Walker con questa anomalia cromoso-
mica.

Casistica clinico-radiologica

Fig. 2.— Ecografiacerebrale: megacisternamagna, ipoplasiadel verme,
dilatazione del 4° ventricolo.

Brain ultrasound showing mega-cisterna magna, hypoplasia of thevermis
and cystic dilatation of 4th ventricle.

cerebellar vermis hypoplasia, cystic dilatation of the 4th ventricle
and dilatation of the occipital horn of the lateral ventricles
(figs. 1, 2). Echocardiography showed a double-outlet right ven-
triclewith subaortic ventricular septae defect without outflow ob-
struction.

Abdominal ultrasound revealed right kidney agenesia.
Chromosomal analysis demonstrated a Mos47,XY+9/46XY kar-
yotype. The trisomic line was present in 50% of the metaphases
examined. The patient died of necrotising enterocolitis complicated
by sepsis and disseminated intravascular coagulation 7 days after
birth.

Discussion

The Dandy Walker malformation and itsvariantsare fre-
guently associated with occipital encephalocele. In our case
it was associated with trans-sfenoidal encephalocele. The
embryonic origin of trans-sfenoidal encephalocele and
Dandy-Walker has not been completely explained, but re-
cent reports have implicated a developmental defect of the
neural crests, which are involved in the formation of dif-
ferent organs, including the primitive aortic arches and the
cranio-facial arteries[5]. Arecent report has described a case
of Dandy-Walker associated with cardiac anomalies and
trans-sfenoidal encephalocele[6].

The Dandy-Walker Complex has a very varied aetio-
logy. The literature reports of over one hundred clinical
presentations associated with the complex, ascribable to
chromosomal abnormalities, single genetic alterations,
occasional casesor environmental conditions[7]. Trisomy
9 mosaicismwas reported in three patients with the Dandy-
Walker complex[8, 9, 10] and, recently, a case of trisomy
9p was presented as a partial Dandy-Walker malforma-
tion[11].

Our case provides further information on the clinical spec-
trum of trisomy 9 mosaicism, particularly asregards cerebral
malfor mations, and adds further evidence of the association
between the Dandy Walker complex and this chromosomal ab-
normality.
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Schwannomatoracico in un caso di neur ofibromatosi di tipo |
Thoracic Schwannoma in neurofibromatosistypel. A case report

GianlucaPAVIA - ValeriaRUSCHIONI - Pietro MARZIALE - Elsal ANNICELLI

Introduzione

LaNeurofibromatosi o malattiadi von-Recklinghausen
(NF) e una malattia genetica, a trasmissione autosomica
dominante con penetranza prossimaal 100%, inquadrabile
nel gruppo delle facomatosi (o disordini neurocutanei)
[1,2,3,4].

Ci sono duetipi di neurofibromatosi: Tipo 1 (NF-1) e Tipo
2 (NF-2). LaNF-1 rappresentacircail 90% di tutti i casi di
NF; lasuaincidenza e pari a 1:3000 nati vivi contro 1:50.000
dellaNF-2[5, 6].

Sianella NF-1 sia nella NF-2 sono descritte anomalie di-
splasiche €/o tumori alivello di vari organi e sistemi (Sistema
nervoso, occhio, cute, 0ssa, ghiandole endocrine, ecc.) [7, 8, 9].

Lelesioni del sistema nervaso piu frequenti in entrambe
le varianti sono il neurofibroma e lo schwannoma[10, 11].

Nédlavariante NF-1i neurofibromi possono locaizzars po-
tenzialmente lungo il decorso di tutti i nervi periferici, cra
nici espinali, edi quelli del sistema nervoso vegetativo. Gli
schwannomi invece insorgono con incomparabile preferenza
sulla componente sensitiva dei nervi somatici, sia cranici
che spinali, speciein corrispondenzadellaradice posteriore.
Le sedi piu frequenti degli schwannomi sono: il nervo acu-
gtico, i nervi intercostali e, alivello degli arti, i nervi decor-
renti lungo il versante flessorio (gomito, polso, ginocchio)
[11].

In questo lavoro sono presentate le caratteristiche cliniche
eradiologichedi un caso di schwannomatoracico in un sog-
getto affetto daNF-1.

Introduction

Neurofibromatosis (NF), also known as von Recklin-
ghau-sen’s disease, is an autosomal dominant genetic dis-
order with virtually 100% penetrance and belonging to the
group of phacomatoses (or neurocutaneous disorders)
[1,2,3,4].

There are two types of neurofibromatosis. Type 1 (NF-1)
and Type 2 (NF-2). NF-1 accounts for about 90% of neuro-
fibromatoses and has an incidence of 1 in 3,000 individuals,
whereas NF-2 affects 1 in 50,000 individuals 5, 6].

Both NF-1 and NF-2 are described as dysplasias and/or
tumours that may involve various organs and systems
(nervous system, eye, skin, bone, endocrinal glands, etc.)
[7,8,9].

The most frequent lesions of the nervous systemin both var -
iants are neurofibromas and schwannomas [ 10, 11].

NF-1ischaracterised by the localisation of heurofibromas
along peripheral nerves, both cranial and spinal, and along
nerves of the involuntary nervous system. In contrast,
Schwannomas tend to occur on the sensory component of
somatic nerves, both cranial and spinal, particularly in cor-
respondence to the posterior root. The most common sites of
schwannomas are the acoustic nerve, the intercostal nerves
and the nerves running along the points of flexion of the
limbs (elbow; wrist, knee) [11].

This paper presents the clinical and radiological fea-
tures of a case of thoracic schwannoma in a patient af-
fected by NF-1.

Istituto di Radiologia- Azienda Ospedaliera Policlinico Umberto | - Universitadegli Studi di Roma «La Sapienza» - Roma.
Pervenuto alla Redazioneil 17.10.2001; revisionato il 26.10.2001; restituito corretto il 15.11.2001; accettato per la pubblicazioneil 10.1.2002.
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Fig. 1. — Esameradiografico del torace nelle proiezioni postero-anteriore (A) e laterale sinistra (B): radiopa-
citaovalare (circa7 cm) alimiti netti; in sede postero-basal e sinistra, associata ad erosione con reazione scle-

roticadell’ arco posteriore dell’ V111 costa.

Chest radiograph; posteroanterior (A) and lateral (B) views: left postero-basal oval opacity (maximum diameter
about 7 cm) with regular outline and smooth margin. Erosion of posterior arch of eighth rib is associated.

Descrizione del caso

Femmina, 25 anni, giunge a nostro Istituto per eseguire un ra-
diogrammadel torace di routine in quanto donatrice di sangue.

Rx Torace: a terzo inferiore del campo polmonare sinistro, in
sede posteriore, S 0sservaunagrossolanaformazione ovalare di circa
7 cmdi diametro massimo, alimiti netti. Tale formazione determina
erosione con lieve reazione sclerotica dell’ arco posteriore della
V11 costache appare pertanto notevolmente assottigliata. Comere-
perto accessorio s segnalaunamarcatascolios destro-convessadel
rachide dorso-lombare (fig. 1A, B).

Ecografiadellaparetetoracica: al di sotto del piano costale, che
appare notevolmente assottigliato, si 0sserva una lesione espan-
sivaovalare di cm 7x3,5. Tale lesione mostra limiti netti, margini
regolari, ecostruttura solida, omogeneamente ipoecogena (fig. 2).
Al controllo con color e power-Doppler si evidenziamodestissima
vascolarizzazione intralesionale.

TC Torace: alivello dellaparete posteriore dell’ emitorace sini-
stro, in corrispondenza della VIl costa, si conferma la presenza
di unalesione espansiva solidaamorfologia ovalare e limiti netti,
con sviluppo intratoracico, che presenta discreto e disomogeneo
enhancement dopo introduzione e.v. di mezzo di contrasto. Non
evidenza di versamento pleurico né di linfoadenopatie ilo-media-
stiniche bilateralmente (fig. 3).

Un attento, successivo confronto con esami radiografici della
colonna, eseguiti dallapaziente per 1o studio dellascolios nel 1992
e nel 1995, ha mostrato la pre-esistenza della lesione e | assotti-
gliamento costale, anche sedi minore entita (fig. 4 A, B).

L a paziente non presenta al cuna sintomatol ogia toracica.

Si ricovera per | escissione chirurgica dellaformazione espan-
sivadescritta.

Diagnosi istologicamacroscopica: segmento di costadellalun-
ghezzadi cm 9,5 con adesa neoformazione delle dimensioni di cm
8,5%x5,5%4,5 a superficie lobulata, apparentemente capsulata che
al taglio appare di consistenzaelastica, di colorito grigio-biancastro
e d aspetto compatto. La neoformazione contrae rapporti con la
superficie interna della costa deformandola, senza un’ apparente
infiltrazione della stessa.

Diagnosi istologica microscopica: Schwannoma di tipo B se-
condo Antoni. L’ esame immunoistochimico ha dimostrato la po-

Casereport

A 25-year-old femal e blood donor arrived at our institute for a
routine chest radiograph.

The chest radiograph showed a large oval posterobasal mass
in the left hemithorax with well-defined margins and a maximum
diameter of about 7 cm. The mass had caused erosion with a
slight sclerotic reaction of the posterior arch of the eighth rib
which was thus considerably thinned. The patient al so displayed
a marked thoracolumbar scoliosis with a rightward convexity
(fig. 1A, B).

Ultrasound of the thoracic wall revealed a lesion of 7x3.5 cm
below the costal plane, which appeared markedly thinned. Thele-
sonpresented asasolid h 0ic masswith a regular outlineand
smooth margins (fig. 2). Colour-flow-Doppler-ultrasound showed
only slight intralesional vascularization.

A contrast enhanced chest CT scan confirmed the presence of
a solid oval-shaped expansive lesion with well-defined margins
and intra-thoracic development. The mass was situated at the
level of the posterior wall of the left hemi-thorax, in correspon-
dence to the eighth rib and presented discrete and inhomoge-
neous enhancement. There was no evidence of either pleural
effusion or hilar-mediastinal lymphadenopathy bilaterally
(fig. 3).

A careful comparison with the spine radiographs taken in
1992 and 1995 for the study of scoliosis reveal ed the presence of
the mass and the thinning of therib, although to a lesser degree
(fig. 4A, B).

The patient had no thoracic symptomatol ogy.

She was hospitalised for the surgical excision of the mass.

Thegrossfindingswere: rib segment of 9.5cmlength, with an at-
tached neoformation measuring 8.5x5.5x4.5 cm, with a lobulated,
apparently encapsul ated surface. When cut, the mass appeared to
be elastic, greyish-white in colour and solid. The mass had de-
formed therib, but without apparent infiltration.

The microscopic findings were Schwannoma Type B according
to Antoni. Immunohistochemical analysisreveal ed positive staining
of the neoplastic cellsfor the protein S-100. There was no evidence
of infiltration of therib bone tissue.

The patient was referred to the Neurofibromatosis Sudy Centre
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Fig. 2. — Esame ecografico della parete toracicasinistra: formazione ova-
lare alimiti netti, margini regolari ed ecostruttura solidaipoecogena.
USexamination of left thoracic wall: solid hypoechoic masswith smooth

margin.
r

sitivitadelle cellule neoplastiche per laproteina S-100. Non evidenza

microscopicad’ infiltrazione del tessuto osseo costale.
Lapazienteeinviataa Centro di Studio delle Neurofibromatos per

val utarelapresenzadi eventuali alterazioni indicative di talemaattia

Fig. 4. — Esameradiografico del rachide dorso-
lombare nel 1992 (A) enel 1995 (B): severasco-
liosi destro-convessa del passaggio dorso-lom-
bare. Si osserva erosione dell’ arco posteriore
dell’ VIII costasinistra con orletto sclerotico.

Radiograph of thoracolumbar spinein 1992 (A)
and 1995 (B): right scoliotic curve and erosion
of posterior arch of eighth rib osteosclerosis.

Discussione

Lemanifestazioni toraciche dellaNF-1 sono rappresentate
dalesioni cutanee, scheletriche, polmonari e nervose[2, 12].
Tralelesioni cutanee s descrivono macchie caffellatte, nevi
giunzionali che raramente possono degenerare in melanomi

265

Fig. 3. — TC del torace (finestramediastinica) post mdc e.v. in fase arte-
riosa: voluminosaformazione espansiva della parete toracica posteriore Si-
nistra, a densita solida e con discreto e disomogeneo enhancement dopo
mdc.

Contrast-enhanced chest CT (mediastinal window): solid, well-circum-
scribed, postero-basal mass of |eft hemithorax with discrete and inhomo-

geneous enhancement.
I *
-

to evaluate the presence of possible alterations capable of indi-
cating neurofibromatosis.

Discussion

Thethoracic manifestations of NF-1 consist of cutaneous,
bone, pulmonary and nervelesions[2, 12].

The cutaneous | esionsinclude café-au-lait macules, junc-
tion naevi which rarely degenerate in melanomas, and poly-
poid growths, generally multiplein number, which arethe cu-



266

ed escrescenze polipoidi, generalmente multiple, espressione
di localizzazione cutanea di neurofibromi sessili e pedun-
colati [2, 13, 14, 15].

Tralelesioni scheletriche sono descritte erosioni costali,
allargamento degli spazi intercostali dovuto alla crescita
espansiva di neurofibromi e, alivello del rachide dorsale,
scoliosi ad angolo acuto del tratto inferiore, associatao meno
aipercifosi [10, 16, 17, 18].

Tralelesioni del parenchima polmonare sono descritte fi-
brosi bilaterale e simmetrica, aprevaente localizzazione ba-
sale, enfisemabolloso paracicatriziale enoduli polmonari me-
tastatici per degenerazione malignadei neurofibromi [12, 19].

Tralelesioni nervose s possono evidenziare neurofibromi
e schwannomi. Lo schwannoma si presenta come neofor-
mazione solida, generalmente singol a, circoscrittae ben ca-
psulata; ha lenta crescita e produce fenomeni di tipo
compressivo nei confronti dei tessuti limitrofi.

Gli schwannomi ei neurofibromi si sviluppano spesso a
livello dallaradice posteriore del nervi spinali, con espansione
siane canalemidollare, siaverso |’ esterno con dlargamento
del foramedi coniugazione (aspetto «aclessdra») e possibile
associazione di meningocele [12, 20]. Clinicamente tali
neoformazioni si presentano con dolore a dorso, per defor-
mazione costale, o usuradi un corpo vertebrale.

Per quanto riguarda le lesioni cutanee, I’ esame clinico
della paziente ha evidenziato numerose macchie caffellatte
in sede ascellare, un neurofibroma plessiforme sul fianco si-
nistro, sotto forma di lieve depressione cutanea normopig-
mentata e un nevo giunzionale nel cavo popliteo di destra.

Per quanto riguardalelesioni scheletriche, erapresente ero-
sionedd margineinferioredell’ arco posterioredellaVIll costa
sinigtra(dovutaallalesione descritta) e unascolios dorso-lom-
bare abreve raggio destro-convessa, confulcroalivellodi D11.

Nellapaziente non & statarilevata alcunadelle alterazioni
polmonari descritte in Letteratura.

Per quanto riguardainfine le lesioni nervose, |o schwan-
nomadi cui la paziente era portatrice, completamente asin-
tomatico, non si sviluppavaalivello del forame di coniuga
zione, maeralocalizzato piu perifericamente, lungo | arco po-
steriore della costa.

Le caratteristiche d’imaging descritte nel presente caso
corrispondono a quelleriportatein Letteratura[20, 21, 22].
Va sottolineato che I’ aspetto radiografico, ecografico, TC e
persino RM di tale lesione & sovrapponibile ad altri tumori
della parete toracica comeil neurofibroma, il fibroma pleu-
rico e il mesotelioma benigno [20, 23]. Pertanto, sulla base
di tali indagini non & possibile una diagnosi differenziale,
che e pertanto demandata all’ esame istol ogico.

Il confronto coni precedenti esami radiografici dellacolonna
vertebrale mostrava un lento accrescimento dellalesione, de-
ponendo quindi per la sua benignita. Tale orientamento dia-
gnostico eraavva orato dalladimostrazione dell’ orletto scle-
rotico alivello dell’ erosione costale (RX del torace) edai limiti
netti, margini regolari eassenzadi segni di infiltrazione (TC).
Tuttavialapaziente &€ statacomunqueinviataa Dipartimento
di Chirurgiaper I’ escissione di talelesione.

L’ asportazione chirurgica degli schwannomi € infatti
sempre consigliabile in quanto il loro accrescimento pro-
vocaalterazioni di tipo compressivo €/0 erosivo sui tessuti cir-
costanti e per lapossihilita, anche serara, di degenerazione
maligna[24].
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taneous localisation of sessile and pedunculate neurofib-
romas[2, 13, 14, 15].

The bone lesions include rib erosion, expansion of the
intercostal spaces due to the expansive growth of neurofib-
romas, and, at the level of the thoracic spine, acute-angle
scoliosis of the caudal thoracic area, with the possible asso-
ciation of kyphosis[ 10, 16, 17, 18].

Lesions of the pulmonary parenchyma include bilateral and
symmetric fibrosis with a mainly basal localisation, para-
cicatricial bullous emphysema, and metastatic pulmonary
nodules arising fromthe malignant degeneration of neurofib-
romas[12, 19].

Nerve lesions include neurofibromas and schwannomas.
Schwannomas present as solid, circumscribed, well-encap-
sulated and generally individual neoformations. They have
a slow rate of growth and tend to compress the surrounding
tissue.

Schwannomas and neurofibromas often develop at the
level of the posterior roots of the spinal nerves, with expan-
sion both within the neural canal and towards the exte-
rior with the enlargement of the neural foramina (hour-
glass shape) and the possibl e association of meningocele
[12, 20]. A clinical feature of these neoformationsis back
pain, due to rib thinning or scalloping of the vertebral
bodies.

Theskinlesionsidentified at the patient’s clinical assess-
ment consisted of numerous café-au-lait maculesin the ax-
illary region, a plexiform neurofibroma on the left side in
theform of a dight cutaneous depression with normal pigmen-
tation, and a junction naevusin the right popliteal fossa.

The patient’s bone lesions were an erosion of theinferior
margin of the posterior arch of the eighth left rib (caused by
the lesion described) and a thoracolumbar scoliosiswith a
rightward convexity, with the apex of the curve at the D11 ver-
tebra.

None of the pulmonary alterations described in the liter-
ature were present in the patient.

With regard to nerve lesions, the completely asymptomatic
schwannoma did not develop at the site of the neural fo-
ramen, but peripherally, along the posterior arch of therib.

Theimaging findings described in this case correspond to
those described in the literature [ 20, 21, 22]. It should be
noted that the results of radiographic, ultrasound, CT and
even MRI examinations of the lesion are characteristic also
of those of other tumours of the thoracic wall, such as neu-
rofibroma, pleural fibroma and benign mesothelioma [ 20, 23].
Therefore a differential diagnosis cannot be performed on the
basis of theses examinations; histological analysisis re-
quired.

A comparison with the previous radiographic examinations
of the vertebral column demonstrated the slow growth of the
tumour, which testified its benign nature. Thisdiagnosiswas
confirmed by the sclerotic border at the level of therib ero-
sion (chest radiograph) and by the regular outline, smooth
margins and the absence of signs of infiltration (CT).
Nonethel ess, the patient was admitted to the Department of
Surgery for the removal of the tumour.

The surgical excision of schwannomas is in fact advis-
able, inthat their growth affects surrounding tissuesthrough
compression and/or erosion; thereisalso the possibility, al-
though rare, of malignant degeneration [24].
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Siphoning effect and steal phenomenon combined to focal hepatic lesionson spiral CT. Four casesreport
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Introduzione

Introduction

Lo studio con Tomografia Computerizzata Spirae (TCS)
dellelesioni epatichefocali pud talvoltaevidenziare, nellasola
fase contrastograficaarteriosa, impregnazioni transitorie e set-
toriai del parenchimaepatico sano del 1obo omo o controlate-
raerispetto aqudlo di pertinenzadel’ espanso. Nel primo caso
S parladi effetto sifone, nel secondo di fenomeno del furto[1,
2, 3]. Entrambi i reperti sono ascrivibili ad dterazioni trangitorie
delladensitaepatica, definite dagli autori anglosassoni THAD
(Transient Hepatic Attenuation Differences) [4, 5, 6].

Scopo di questanota é presentare due cas di effetto sifone
eduedi fenomeno del furto osservati in dtrettanti pazienti por-
tatori di lesioni epatiche focali benigne, costituite rispetti-
vamente daun angioma, da un tubercoloma, daun’iperplasia
focale nodulare (IFN) e daun adenoma.

Lo studio TC éstato condotto in modo omogeneo per tultti

The study of focal hepatic lesions with Spiral Computed
Tomography (SCT) can sometimes highlight, only inthear-
terial-dominant phase, transient and segmental enhance-
ment of the healthy hepatic parenchyma of the lobes adjacent
or contralateral to thoseinvolved by thelesion. Inthefirst case
it is a siphoning effect, in the second a steal phenomenon
[1, 2, 3]. Both findings can be due to temporary alterations
in hepatic density, also known as THAD (Transient Hepatic
Attenuation Differences) [4, 5, 6].

The purpose of this report is to present two cases of si-
phoning effect and two of steal phenomenon observed in
four patients with benign focal hepatic lesions, and namely
angioma, tuberculoma, focal nodular hyperplasia (FNH)
and adenoma.

The CT examination protocol was the same for all pa-
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i pazienti: dopo il preliminare esame diretto & stato sommi-
nistrato il mezzo di contrasto iodato (370 mg di iodio/ml)
per viaendovenosaallavelocitadi 3 ml/sin quantitapari ad
una volta e mezzo il peso di ogni singolo paziente (ad
esempio: 120 ml per 80 kg di peso). Leacquisizioni relative
allafase di dominanza arteriosa sono state eseguite a di-
stanzadi 25-35 secondi dall’inizio dellasomministrazione del
bolo contrastografico, quelle per 1afase portale dopo 65-75
secondi. La durata delle scansioni, mai superiore a 20 se-
condi, ha permesso di valutare I"intero fegato durante una
singola apneainspiratoria.

| parametri di scansione adottati sono i seguenti: matrice
512x512, collimazione 5-8 mm, pitch 1-1,5, retroricostruzione
4,4-7 mm, KV 120, mAs 150-220.

E statainoltre effettuata una val utazione densitometrica
mediante due serie di 10 misurazioni, su sezioni contigue,
definite rispettivamente: 1) THAD e 2) lobo controlaterale
(cl) alaTHAD. Laprima e stata eseguita ove era percepi-
bilelaTHAD, lasecondasul parenchimanormale non ipe-
rattenuante. Per entrambe |e serie é stato ricavato un va-
lore medio (vm) in Unita Hounsfield (UH). | vm ottenuti
sono stati infine confrontati con quelli ricavati daunaterza
serierelativaa 30 pazienti indenni, anamnesticamente, cli-
nicamente e all’ esame TC, da patol ogia epato-porto-bi-
liare, per i quali e statarilevata la densita del parenchima
epatico al’ esame diretto e nelle duefasi contrastografiche
arteriosae portale (8-10 misure sparse sul parenchima, in-
dicativamente una per ogni segmento, in ciascunaacquisi-
zione). Sempre nell’ambito di ciascuna acquisizione le
varie misure sono state mediate ottenendo i seguenti va-
lori di densita parenchimale media: esame diretto 55+8
UH, fase di perfusione arteriosa90+7 UH, fase di perfusione
portale 127+12 UH.

Descrizione dei cas

Caso 1. — Femminag, 23 anni, giuntaallanostra osservazione per
algie addominali diffuse ed aspecifiche.

Ecografia: nel lobo epatico destro, traV eVI segmento, € pre-
sente una formazione nodulare di circacm 5 di diametro mas-
simo, isoecogenaal circostante parenchima, con immagine cen-
trale iperecogena. Non segni di trombosi, anche all’indagine
color-Doppler.

TCS: nellafase contrastografica arteriosa il nodulo descritto ap-
pare caratterizzato da netta impregnazione con area centrale ipo-
densa. Nella stessa fase e presente inoltre THAD del parenchima
epaticode 11 elll ssgmento (vm THAD 174 UH, vm cl 104 UH), re-
perto non pit apprezzabile nellafase contrastograficaportale (fig. 1).

Biopsiaistologica eco-guidata: iperplasianodulare focale.

Per la giovane eta della paziente il monitoraggio dellalesione
viene eseguito con ecografia e Risonanza Magnetica (RM).

Caso 2. — Femmina, 51 anni, con malattia diverticolare, rico-
verataper dolori di tipo colico localizzati infossailiacasinistraed
irradiati posteriormente.

Ecografia: ispessimento delle pareti del sigmacon minimafada
fluidanel Douglas. Nél |obo epatico sinistro & riconoscibile unafor-
mazione rotondeggiante, disomogeneamente i poecogena, del dia-
metro massimo pari acircacm 9. Non segni di trombosi, anche al-
I"indagine color-Doppler.

TCS: nellafase contrastograficaarteriosalalesione epaticapre-
sentaimpregnazione marginale con areole di iperdensitanel con-
testo, adiacente ad essa é apprezzabile THAD ad estensione lobare
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tients: after a preliminary non-contrast scan, iodinated con-
trast medium (370 mg iodine/ml) was administered intrave-
nously at a speed of 3 mi/sin quantitiesequal to 1.5 timesthe
patient’sweight (for instance 120 ml, for a patient weighing
80 kg). Arterial-dominant phase scans were performed 25-
35 after starting bolus administration, and portal phase
scans after 65-75 seconds. The scan times, which never ex-
ceeded 20 seconds, allowed eval uation of thewholeliver in
a single breath hold.

The scanning parameterswere asfollows: matrix 512x512;
collimation 5-8 mm; pitch 1-1.5; reconstruction index 4.4-7
mm; kv 120; mAs 150-220.

Furthermore, densitometry was eval uated using two sets
of 10 measurements on contiguous dices defined as 1) THAD
and 2) contralateral lobe (cl) to THAD. Thefirst evaluation
was performed where THAD could be seen, and the second
on the normal, non-hyperattenuating parenchyma. For both
sets of measurements a mean value (mv) was calculated in
Hounsfield Units (HU). The mean values were then com-
pared to those obtained in a third set of measurements per-
formed on 30 control patientswho had no history, clinical or
CT evidence of hepato-porto-biliary pathol ogy. In these pa-
tients, hepatic parenchyma density was measured in the non-
contrast scan in the arterial- and portal-dominant phases
(8-10 measurements spread over the parenchyma, approxi-
mately one for each segment, in each acquisition).
Furthermore, the different measurements obtained in each ac-
quisition were averaged to obtain the following mean pa-
renchymal-density values: non-contrast scan 55+ 8 HU, ar-
terial perfusion phase 90+7 HU, portal perfusion phase
127+12 HU.

Description of cases

Case 1.—A 23-year-old woman presented with diffuse non-spe-
cific abdominal pain.

Ultrasound revealed a nodular mass with a max. diameter of 5
cmin the right hepatic lobe, between the V and VI segment; the
mass was isoechoic to the surrounding parenchyma, with a hyper-
echoic centre,

There was no evidence of thrombosis, even on colour-Doppler
scanning.

Soiral CT showed that the nodul e was markedly enhanced with
a hypodense central area in the arterial-dominant phase. In the
same phase, THAD was present in the Il and 111 segments (mv
THAD 174 HU, mv cl 104 HU), afinding that was no longer visible
in the portal-dominant phase (fig. 1).

Ultrasound-guided biopsy demonstrated focal nodular hyper-
plasia.

Owing to the patient’s young age, the lesion was monitored by
ultrasound and Magnetic Resonance Imaging (MRI).

Case 2—A 51-year-old woman with diverticular disease wasad-
mitted for pain intheleft iliac fossa radiating to the back.

Ultrasound reveal ed a thickening of the sgma wallswith a small
amount of fluid in the pouch of Douglas. A roundish, unevenly hy-
poechoic mass, with a max. diameter of 9 cm, could be recognised
intheleft hepatic lobe. There was no evidence of thrombosis, even
on colour-Doppler scanning.

Spiral CT: inthe arterial phase the hepatic lesion displayed
marginal enhancement with hyperdense halo surrounding it.
THAD could be seen in the entire left lobe with a clear separa-
tion edge from the remaining hepatic parenchyma (mv THAD



Casigticaclinico-radiologica

Fig. 1. — Caso 1: IFN, Fenomeno del furto. TC spirale del fegato: fase con-
trastograficaarteriosa. Lesionefocale nel centro del lobo destro associata
aTHAD dd |l elll segmento epatico.

Case 1: FNH, steal phenomenon. Helical CT of the liver: arterial domi-
nant phase. Focal hepatic lesionin the center of theright lobewith THAD
of the Il and |11 hepatic segment.

sinistra con bordo netto di separazione dal restante parenchima
epatico (vm THAD 128 UH, vm cl 90 UH) (fig. 2). Il reperto non
epiuvishilenelle successivefas portale edi equilibrio, nelle qudi
lalesione presentaimpregnazione centripeta gradual e e progressiva
fino ad apparire isodensa a parenchima epatico circostante, in
guadro compatibile con angioma cavernoso. L’ orientamento dia-
gnostico viene confermato daRM, ripetutaasei edodici mesi, eda
scintigrafia con emazie marcate.

Lasintomatologiadi ingresso e stata ascrittaad episodio diver-
ticolitico.

Caso 3. — Maschio, 37 anni, affetto daAIDS, giunge allanostra
osservazione per valutazione del grado di diffusione di malattia
tubercolare con localizzazioni scheletriche gia note.

Ecografia: presenza di un reperto nodulare inomogeneo ten-
denzial mente a bassa ecogenicitanel segmenti epatici |1 elll. Non
segni di trombosi, anche all’ indagine color-Doppler.

TCS: nellafase contrastografica arteriosa la formazione nodu-
lare (diametro massimo cm 5) € caratterizzata daimpregnazione mar-
ginale con ampia componente centrale ipodensa di aspetto colli-
quativo. Tutto il lobo epatico sinistro einoltreinteressato daTHAD
con evidente ipertrofia delle diramazioni dell’ arteria epatica sini-
stra(vm THAD 146 UH, vm cl 92 UH) (fig. 3).

Prelievo eco-guidato: infiltrati macrofagici «modificati» con
scars linfociti etessuto fibroso, senzanecros caseosa. Mediante co-
lorazioni specifiche viene evidenziato, e isolato in coltura, un mi-
cobatterio atipico (M. Kansasii). Terapia, riduzione del reperto e
asportazione chirurgica con confermaistol ogica.

Caso 4. — Femmina, 24 anni, ricoverata per poliartralgia mi-
grante associata afebbricolaserotina (37,5 C°) insortadacircaun
anno. Periodico uso di estroprogestinici.

Ecografia: nel settore paramediano destro del fegato € presente
unalesione rotondeggiante lievemente i perecogena, amargini netti,
con diametro di circacm 4, circondatada orletto ipoecogeno. Non
segni di trombosi, anche all’indagine color-Doppler.

TCS: nel lobo epatico destro in vicinanza di una dilatazione
segmentaria del ramo destro della vena porta, € presente un no-
dulo (diametro circacm 4) caratterizzato daimpregnazioneintensa
ed omogenea «a pietra» nellafase contrastograficaarteriosacon ra
pidadismissionedel contrasto. Nellastessafase e evidente THAD
del parenchimaepatico del lobo sinistro (vm THAD 125 UH, vm
cl 90 UH) (fig. 4).

Esame istologico su reperto operatorio: adenoma epatico.
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Fig. 2. — Caso 2: Angioma, effetto sifone. TC spirale del fegato: fase
contrastografica arteriosa. Lesione focale nel lobo sinistro associata a
THAD di tutto il lobo omolaterale.

Case 2: Hemangioma, siphoning effect. Helical CT of theliver: arterial
dominant phase. Focal hepatic lesionin theleft lobewith THAD of the en-
tire adjacent lobe.

128 HU, mv cl 90 HU) (fig. 2). Thisfinding was no longer visible
in the portal and equilibrium phases, in which the lesion dis-
played gradual and progressive centripetal enhancement until it
appeared of similar density to the surrounding hepatic paren-
chyma, consistent with angiocavernoma. MRI, repeated at six
and twelve months, and red blood-cell scintigraphy confirmed the
diagnosis.
The presenting symptoms were ascribed to diverticulitis.

Case 3—A 37-year-old man with AIDSwasreferred our division
to evaluate the extent of tubercular disease which had already loc-
alised in the skeleton.

Ultrasound showed a nodular inhomogeneous mass with low
echogenicity inthe Il and |11 hepatic segments. There was no evi-
dence of thrombosis, even on colour-Doppler scanning.

Spiral CT: in the arterial-dominant phase, the nodular mass
(max. diameter 5 cm) displayed marginal enhancement with a
large hypodense centre, with a colliquative appearance. THAD
involved the entire left lobe and there was clear hypertrophy of
the left hepatic artery branches (mv THAD 146 HU, mv cl 92
HU) (fig. 3).

Ultrasound-guided biopsy: “ modified” macrophage infiltrates
with scarce lymphocytes and fibrous tissue, without caseation. By
specific staining an atypical mycobacterium (M. Kansasii) was
identified and isolated in culture. Treatment included reduction
of the finding and surgical excision with histological confirma-
tion.

Case 4.—A 24-year-old woman was admitted for migrating
polyarthalgia associated with evening fever (37.5C°) that had
started one year previously. She had made periodical use of es-
trogen/progestin combination pills.

Ultrasound showed a roundish slightly hyperechoic lesion in
theright and medial sector of the liver; the lesion had sharp bor-
ders, measured 4 cmin diameter, and was surrounded by a hypo-
echoic rim. There was no evidence of thrombosis, even on colour-
Doppler scanning.

Spiral CT: intheright hepatic |obe, close to a segmental dila-
tation of theright portal branch, there was a nodule measuring ap-
prox. 4 cmin diameter showing intense and homogeneous“ stone-
like” enhancement in the arterial-dominant phase with rapid elim-
ination of the contrast agent. In the same phase, THAD wasvisible
on the left obe hepatic parenchyma (mv THAD 125 HU, mv cl 90
HU) (fig. 4).
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Fig. 3. — Caso 3: Tubercoloma, effetto sifone. TC spirale del fegato: fase
contrastograficaarteriosa. THAD di tutto il lobo epatico di sinistrachecir-
conda unalesione di aspetto disomogeneo.

Case 3: Tuberculoma, siphoning effect. Helical CT of theliver: arterial do-
minant phase. THAD of the entire | eft hepatic |obe surrounding a non ho-
mogeneous focal lesion.

Considerazioni

Comenoto dallaletteratura[l, 2], le THAD associate ale-
sioni focali fanno parte del piu vasto gruppo delle atera-
zioni vascolari epatiche [7] e possono essere divise in due
gruppi: daipoafflusso portale e da «sump effect» (effetto
«p0zZz0» 0 «da pompaggio»).

LeTHAD de primo gruppo hanno morfologiacuneiforme
o trapezoidale (wedge o fan-shaped), estensione settoriale e
prevaente, anche se hon esclusiva, associazione con lesioni
focali maligne siaipo cheipervascolari. Vengono cosi definite
in quanto s instaurano a causa della compressione esercitata
dallalesionefocale sullediramazioni portali o per 1o shunt ar-
tero-portaleindotto dallalesione stessa. Questavieneasituars
di solito mediamentea fenomeno arteride, talvoltainscrittain
es30. Le THAD daipoafflusso s redizzano attraverso un mec-
canismo di vasodilatazione arteriosa, mediato principalmente
dall’ adenosina, che tenta di compensare la diminuzione di
flusso portaleinstauratasi [8, 9]. In queste condizioni il sangue
arterioso, equindi il mezzo di contrasto, provenendo daun si-
stemaaflusso veloce e pressione elevata, inondail letto portale
(alento flusso ebassapressione) apienaconcentrazione nel cas
di trombos odi ogtruzionetotae e con vario grado di diluizione
nei casi di ostacolo incompleto [2, 10].

Le THAD da «sump effect», caratterizzate da distribu-
zione lobare o plurisegmentaria, sono finora state rilevate
solo in associazione alesioni focali ipervascolari [2]. | me-
diatori chele determinano ed i meccanismi responsabili non
sono definiti con chiarezzaddlaletteratura; tuttaviaa cune con-
siderazioni fanno pensare ad una semeiogenesi sostanzial-
mente differente rispetto aquelladelle THAD daipoafflusso.
Diversamente da queste ultime, le THAD da «sump» occu-
pano, anchenei casi danoi descritti, le piu varie sedi nei con-
fronti dell’ilo epatico potendo risultare distali, maanche pros-
simali e, ndl furto, controlaterali rispetto alalesione. Laloro
morfologia, lobare o plurisegmentaria, suggerisceinoltre una
connessione con lediramazioni arteriose anziché un rapporto
con ladicotomia portale. Quest’ ultimo é viceversa caratteri-
stico delle THAD cuneiformi da ipoafflusso, dove il feno-
meno arteriale hasolitamenteil suo apice nellalesione, ovvero

Fig. 4.— Caso 4: Adenoma, fenomeno del furto. TC spiradle del fegato: fase
contrastograficaarteriosa. Lesionefocale nel centro del lobo destro asso-
ciataa THAD del lobo sinistro.

Case 4: Adenoma, steal phenomenon. Helical CT of the liver: arterial
dominant phase. Focal hepatic lesion in the center of theright lobe with
THAD of theleft lobe.

Histological examination on the surgical specimen demonstrated
hepatic adenoma.

Discussion

Asis well known in literature [1, 2] THAD associated
with focal lesions are a part of a larger family of hepatic
vascular disorders[7]. They can be divided into two groups:
portal hypoperfusion THAD and sump-effect THAD.

The former are wedge- or fan-shaped, they affect a seg-
ment and are mostly, though not exclusively, found in asso-
ciation with malignant - hypo- or hypervascular - focal le-
sions.

They are defined hypoperfusion THAD because they result
from the compression exerted by the lesions on the portal
branches or fromthe arterial-portal shunt caused by thele-
sions themselves. The lesions are usually located medial to
the arterial phenomenon, and sometimes inside it. Portal
hypoperfusion THAD devel op through a mechanismof arte-
rial vasodilatation, mainly mediated by adenosine, which
attemptsto compensate for thereduction in portal flow[8, 9].
In these conditionsthe arterial blood and contrast medium,
which come froma fast-flowing, high-pressure system, flood
the portal bed (slow-flowing and low-pressure system), with
full concentration in the cases of thrombosis or total ob-
struction, and with varying levels of dilution in case of incom:
plete obstruction [2, 10].

“ Sump-effect” THAD havelobar or multi-segmental dis-
tribution, and have so far only been detected in association
with hypervascular focal lesions [2]. The mediators and
mechanisms responsible for sump-effect THAD have not
been clearly defined; however, several factors suggest they
have a substantially different origin from hypoperfusion
THAD. “ Sump-effect” THAD, asin our cases, may haveava-
riety of localisationswith respect to the hepatic hilum. They
may be distal or proximal, and, in the steal phenomenon,
also contralateral to thelesion. The morphology of sump-ef-
fect THAD, whether lobar or multi-segmental, suggests some
relation with the arterial branchesrather than with the portal
subdivision, which is a feature of wedge-shaped hypoperfu-
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Fig. 5. — Schema che illustrala differente morfologia delle THAD daipoafflusso portale e da* sump effect”. A) Fegato normale.
B) THAD “acuneo” daipoafflusso portale. Lalesionesi localizzaal’ apicedel tessuto arteridizzato. C) “ Sump effect”: effetto sifone.
LaTHAD éomolaterale alalesione. D) “Sump effect”: fenomeno del furto. LaTHAD é controlaterale allalesione.

Scheme that illustrates the different morphology between portal hypoperfusion and “ sump effect” hyperattenuation (THAD).
A)Normal liver. B) Wedge-shaped THAD caused by portal hypoperfusion. Thelesionisplaced at the apex of thearea. C) “ Sump ef-
fect” : siphoning effect. THAD isipsilateral to thelesion. D) “ Sump effect” : steal phenomenon. THAD is contralateral to thelesion.

nel puntoincui S determinal’ ostacolo portale (fig. 5). Nei cas
presentati le principali diramazioni portali risultavano omo-
geneamente opacizzate allo studio TC contrastografico enon
si dimostravano segni di trombosi all’ eco-Doppler.
Sullabase delle misure di densita eseguite e possibile sta-
bilire che le THAD da «sump effect» di cui riferiamo sono
sempre reali, ovvero con densita parenchimale superiore al
normale nellafase perfusionale arteriosa. L’ analisi densito-
metricaharilevato nel parenchimaiperattenuante unamedia
di 143+ 22 UH controi 90+ 7 UH del gruppo di controllo,
uniformandosi aquesto nellafase portale (127 £ 12 UH). I
parenchimacontrolateraealaTHAD (cl) hainvece unaden-
sita equivalente ai controlli cioé uguale all’ atteso (92 + 4
UH), lasciando ipotizzare | assenzadi un significativo storno
di flusso ematico afavore del lobo che comprendelaTHAD
dapartedi quello controlaterale.
LaredeiperdensitaddlaTHAD equindi sostenutadaun’ ac-
centuata permeazione contrastograficadel parenchimaepatico
interessato; il fenomeno pud essere facilmente interpretabile
per leformedaipoafflusso oveil deficit portae, el’ipossiaepa
tocitariache ne consegue, inducono il compenso arterioso me-
diato ddI’ adenosing, dallavasopressinae dal sistemanervoso
autonomo tramite apertura di shunt (artero-portai diretti; in-

sion THAD, usually with the nodule at the apex of the arte-
rial phenomenon, at the site of the portal obstacle (fig.5). In
the showed cases, the main portal branches were homogene-
ously opacified at CT and did not show signs of thrombosis
on the Doppler scan.

The density measurements showed that the sump-effect
THAD are always real, with elevated parenchymal den-
sitiesin the arterial perfusion phase. Densitometric anal-
ysis showed a mean of 143+ 22 HU in the hyperattenuating
parenchyma, as against the 90+ 7 HU of the control group;
the values in the two groups tended to level in the portal
phase (127 £ 12 HU).

As expected, the parenchyma contralateral to THAD had
adensity equal to that found in the control group (92 + 4 HU),
suggesting the absence of a massive blood shift towardsthe
lobe with THAD.

Thereforethe real hyperdensity of THAD is supported by
a considerable contrast-permeation of the hepatic paren-
chyma involved.

This phenomenon is easy to interpret in hypoperfusion
THAD, sincethe portal deficit and resulting liver hypoxemia
lead to arterial compensation mediated by adenosine, vaso-
pressin and the autonomic nervous system by shunting (di-
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trasinusoidali; pless venos vari il pitlimportantedel quali eil
peribiliare) [1, 9]. Questain sintes lacatenadi eventi: ostacolo
portale 0 ipoafflusso eipossiaepatocitarial]l accentuatascis
soneddl’ ATP conformazionedi adenosinald vasodilatazione.

Per le THAD da «sump effect» appare pit arduo il rico-
noscimento di un meccanismo unificante e, soprattutto, degli
eventuali mediatori coinvolti. E lecito supporre un generale
incremento dell’ apporto di sangue da parte dell’ arteria epa-
ticaa prescindere dalle condizioni del circolo portale come
riferito essere dimostrato angiograficamente da al cuni Autori
[2, 3]. Nél caso della forma flogistica (caso 3) I'iperemia
puo essere giustificata dalla liberazione di fattori come la
bradichinina e l’istamina, ad azione dilatatrice e permeabi-
lizzante sull’ afferenza vascolare arteriosa. Per quanto con-
cernelelesioni focali benigne nonflogistiche (casi 1, 2 e4)
abbiamo inizialmente pensato amediatori tumorali comeil
vascular growth/permeability factor (VGF-VPF). Laricerca
di tali mediatori, eseguita occasionalmente su reperti ope-
ratori (altri casi, non riferiti) di angiomaed |FN che mostra-
vano fenomeni da «sump» alla TC preoperatoria, si € pe-
raltro rivelata infruttuosa, in accordo con la natura non ete-
roplasicadi questelesioni. Abbiamo dunque supposto cheil
fenomeno possa essere ancoramediato dall’ adenosinaedalla
vasopressina con azione non puramente locale (come nelle
THAD daipoafflusso) madistrettuale. | mediatori potrebbero
raggiungere la diramazione arteriosa tramite il sistemalin-
fatico[11] o per diffusioneinterstiziale, verosimilmente dopo
essere stati liberati in seguito a fenomeni di tipo compres-
sivo/did ocativo che pure si esercitano sulle diramazioni por-
tali anchein assenzadi definitaostruzione, come ndl caso delle
lesioni focali benigne. Un meccanismo di questo tipo, per
molti versi analogo aquello in causaper le THAD daipoaf-
flusso, sembra trovare almeno parziae giustificazione nel-
I’ evoluzione dell” unico fenomeno (caso 1) che abbiamo po-
tuto seguire nel tempo, seppur con RM [12, 13] per motivi
protezionistici. Infatti, nei controlli eseguiti a distanza di
uno e due anni con le medesime sequenze ele stesse dosi di
mezzo di contrasto (Gadolinio DTPA), il reperto di iperin-
tensita lobare tende a rendersi meno evidente con morfo-
logia dell’ espanso sostanzialmente immodificata. Cio che
avviene potrebbe pertanto essere equivaente a quanto de-
scritto in proposito all’ evoluzione delle THAD da ipoaf-
flusso ed interpretato come progressiva minor rispondenza
delle strutture recettoriali arteriose all’ adenosina[8, 14].

L' attuade mancanzadi unasicurainterpretazione delle THAD
da «sump effect» rende infine difficoltosa la comprensione
delle condizioni che ne determinano la presentazione orasotto
formadi effetto sifone, oradi fenomeno del furto. Sulla base
dellaletteratura e dellanostra pur modesta casistica abbiamo
rilevato chei fenomeni da «sump effect» sono associati alesioni
ipervascolari prevalentemente benigne e chel’ effetto sifoneé
il piufrequentees evidenziacon angiomi, IFN, adenomi e pa-
tologia flogistica. Il fenomeno del furto, oltre ad essere piu
raro, s manifesta solamente in associazione ad IFN e ade-
nomi, ovvero lesioni ad alta impregnazione durante la fase
dellaperfusionearteriosae quindi con devato flusso senzain-
cremento delle resistenze vascolari. Sembrainoltre cheil fe-
nomeno de furto siasorretto dalesioni di discrete dimensioni
localizzate nel 1obo destro in sede centroparenchimale. Si po-
trebbe dunqueipotizzare cheil mediatore agisca, per I’ effetto
sifone, sulla diramazione dell’ arteria epatica per il lobo con-
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rect arterio-portal; intrasinusoidal; various venous plexusin-
cluding the peribiliary plexus) [1, 9]. In summary, events
take place asfollows: portal obstacle [7 hypoperfusion and
liver hypoxemia [J increased ATP splitting with the forma-
tion of adenosine [J vasodil atation.

Asregards sump-effect THAD, it ismore difficult to iden-
tify the underlying mechanism and possible mediators. There
may be a general increasein theamount of blood supplied by
the hepatic artery despite the conditions of the portal circu-
lation, as demonstrated by several angiographic studies| 2,
3]. In our case of phlogosis (case 3), hyperaemia may be
accounted for by the release of factors such as bradykinin and
histamine, which dilate and increase per meability of the af-
ferent arterial flow. Asfor the uninflamed benign focal lesions
(cases 1, 2 and 4), we initially considered tumour media-
tors, such as vascular growth/permeability factors (VGF-
VPF). The search for such mediators, occasionally performed
on surgical specimens (other unreported cases) of angioma
and FNH showing sump features on pre-operative CT, was
unfruitful, consistent with the non-heteroplastic nature of
these lesions. We therefore hypothesised that the phenom-
enon was again mediated by adenosine and vasopressin with
an action that is not merely local (asin hypoperfusion THAD)
but extended to the district.

The mediators could reach the arterial branch through
the lymphatic system[11] or by means of interstitial diffu-
sion, probably after being released as a result of the com-
pressive/displacement action that may be exerted on the
portal branches even in the absence of a definite obstruc-
tion, as happens with benign focal lesions. Such a mecha-
nism, which isin many respects similar to the mechanism
underlying hypoperfusion THAD, seemsto explain - in part
at least- the evolution of the only case (case 1) that we were
ableto follow for some time, although by MR [12, 13] to pro-
tect the patient. In the follow-up scans performed at one and
two years using the same sequences and the same doses of
contrast medium (Gadolinium DTPA), the finding of |obar
hyperintensity was less evident, although the shape of the
mass remained substantially unchanged. The process may
therefore be the same as described for hypoperfusion THAD,
and interpreted asthe arterial receptors becoming gradu-
ally lessresponsive to adenosine [ 8, 14].

Thefact that a clear inter pretation of sump-effect THAD
is currently lacking makes it difficult to understand the
conditions owing to which it sometimes manifests asa si-
phoning effect and sometimes as a steal phenomenon.
Based on the literature and our small case series, we can
state that sump-effect THAD are associated with, mostly be-
nign, hypervascular lesions and that the siphoning effect
is more frequent and detected in cases of angioma, FNH,
adenoma and phlogistic pathologies. The steal phenom-
enon, besides being less common, only occurs with FNH
and adenoma, i.e. highly enhancing phenomena during
thearterial perfusion phase and therefore with elevated flow
and without increased vascular resistance. Furthermore,
the steal phenomenon appears to be supported by rela-
tively large lesions in the right lobe in a central paren-
chymal position.

We may therefore hypothesise that, as regards the si-
phoning effect, the mediator acts on the branch of the he-
patic artery supplying the lobe containing the lesion,
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TABELLA |. — Caratteristiche fondamentali e comparazione delle THAD daipoafflusso portale e dasump effect: differenze (1-5) eanalogie

(6-8).
N. THAD Daipoafflusso portale Dasump effect
1 | Morfologia Cuneiformef/trapezoidale L obare/plurisegmentaria
Rapporto con lasuddivisione portale Rapporto con lasuddivisione arteriosa
2 | Lesioni focali associate | Ipo - ipervascolari prevalentemente maligne I pervascolari preval entemente benigne
3 | Sede Omolaterale alalesione Omol/controlaterale alalesione
Nell'intornoodistadledlalesioneinrelazioneall’iloepatico | Medide/distalealalesionein relazioneal’ilo epatico
4 | Mediatori Adenosina, vasopressing, sistema nervoso autonomo | potizzati manon individuati
5 | Flusso portale Ridotto/bloccato Taloraridotto, mai bloccato
6 | Flusso arterioso Aumentato Aumentato
7 | Densita Realmente incrementata Realmente incrementata
8 | Evoluzione Tendenza allaregressione anche al permanere dell’ osta- | Tendenzaallaregressione?

colo

TABLE |.—THAD: basic features and comparison between portal hypoperfusion and sump effect hyperattenuation. Differences (1-5) and ana-

logies (6-8).
N. THAD Dueto portal hypoperfusion Dasump effect
1 | Morphology Wedge-/fan-shaped L obar/multi-segmental
Related to portal subdivision Related to arterial subdivision
2 | Associated focal lesions | Hypo- hypervascular mainly malignant Hypervascular mainly benign
3 | Site Ipsilateral to lesion I psi/contralatera to the lesion
Distal to the lesion with respect to hepatic hilum Medial/distal to thelesion with respect to heparin hilum
4 | Mediators Adenosine, vasopressin, autonomic nervous system Hypothesised but not identified
5 | Portal flow Riduced/blocked Sometimes reduced, never blocked
6 | Arteria flow Increased Increased
7 | Density Truly increased Truly increased
8 | Evolution Tendency to regress even if obstacle remains Tendency to regress?

tenentelalesione, mentre per il fenomeno del furto, sututtoiil
peduncolo vascolare arterioso. |n estremasintes |e nostre con-
Siderazioni ariguardo del confronto fraTHAD daipoafflusso
e da «sump» vengono riportatein tabellal.

Conclusioni

| fenomeni di arterializzazione del parenchimaepatico si
confermano argomento di estremo interesse: le THAD da
«sump effect» presentano alcune anal ogie, ma anche diffe-
renze importanti nei confronti delle THAD da ipoafflusso
portale. In particolare non si conoscono con precisione il
loro mediatore e il meccanismo di azione e soprattutto per
guale motivo esse st manifestino ora come «effetto sifone»
ora come «fenomeno del furto». Ove leloro caratteristiche
e principalmente |’ esclusiva associazione con lesioni be-
nigne, fossero confermate da piti ampie casistiche, laloro
evidenziazione potrebbe rappresentare un importante aiuto
nella caratterizzazione delle lesioni focali epatiche.

whereas, asregards the steal phenomenon, it acts on the en-
tirevascular arterial arm. Our considerations regarding the
comparison between hypoperfusion and sump THAD are
summarisedin Tablel.

Conclusions

Arterialisation phenomena of the hepatic parenchyma re-
main a very interesting topic: sump-effect THAD display
certain similarities as well as significant differences com-
pared to portal hypoperfusion THAD. In particular, the me-
diatorsand mechanism of action of sump-effect THAD are not
clearly understood, especially as regards the reason why
they may manifest as either siphoning effect or steal phe-
nomenon. If their features, and above all their association with
prevalently benign lesions were to be confirmed by larger
series, the detection of sump-effect THAD would prove to
be valuablefor characterising focal hepatic lesions.
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Trattamento di pseudoaneurisma anastomotico iliaco

Treatment of anastomotic iliac pseudoaneurysm

Roberto GANDINI - Arnaldo IPPOLITI* - Francesco Giuseppe GARACI - Tommaso LUPATTELLI - Lorenzo MANCINI

Giuseppe Raimondo PISTOLESE* - Giovanni SIMONETTI

Introduzione

Gli pseudoaneurismi anastomotici rappresentano unacom-
plicanzatardivain caso di interventi eseguiti per patologiaoc-
clusivaod aneurismatica del distretto aorto-iliaco.

Riportiamo il trattamento endovascolare di un paziente
con unasituazionelocale di «addome ostile» per numeros in-
terventi chirurgici nel quale uno pseudoaneurismailiaco ana
stomotico é stato trattato mediante embolizzazione dell’ asse
iliaco e successivarivascolarizzazione dell’ arto inferiore con
bypass femoro-femorale mediante cross-over sovrapubico.

Descrizione del caso

Paziente di 78 anni, di sesso maschile, ex fumatore, iperteso
con segni ecocardiografici di dilatazione del ventricolo sinistro,
ipertrofiaparietale e segni di pregressanecrosi posteriore; indici di
funzionalita sistolica ventricolare ai limiti, modica insufficienza
renale (creatininemia 1,4 mg/dl) e deficit ventilatorio acarico delle
piccole vie aeree documentato alle prove di funzionalitarespiratoria.

Il paziente era stato sottoposto 14 anni primaad intervento chi-
rurgico in urgenza con sostituzione aorto-bisiliaca comune me-
diante protesi in Dacron Woven 25x12,5 mm per aneurisma del-
I’ sortaaddominalein fase di rottura; godevadi apparente buonasa
lute per 9 anni fin quando, sottoposto ad intervento chirurgico di re-
sezione del sigma per la presenzadi un polipo degenerato, si evi-
denziavain sede intraoperatoria uno pseudoaneurisma anastomo-

Introduction

Anastomotic pseudoaneurysms represent a late compli-
cation of surgery performed for occlusive or aneurysmal
diseasein the aortoiliac region.

We report a case of endovascular treatment performedin
a patient with “ hostile abdomen” dueto several former sur-
gical operations, in which an anastomotic iliac pseudoaneu-
rysm was treated by iliac embolization followed by revas-
cularization of the lower limb by femoro-femoral bypass
through suprapubic cross-over.

Casereport

A 78-year-old male former smoker presented with hyperten-
sion and echocardiographic signs of left ventricle dilatation, pa-
rietal hypertrophy and previous posterior necrosis; systolic ven-
tricular function indexes were at the limit, and he had moderate
renal failure (serumcreatininelevel 1.4 mg/dl) and lower respir-
atory tract ventilatory deficiency as proven by respiratory func-
tion tests.

Fourteen years before, the patient had undergone emergency
surgery, with common aortic transiliac replacement with a Dacron
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Fig. 1. — Angiografia a sottrazione digitale che dimostra la tortuosita

dellabrancailiaca destraela presenzadello pseudoaneurisma.

Digital Subtraction Angiography: right iliac prosthetic branch tortuousity

and pseudoaneurysm are shown.

ticotralabrancadestradellaprotes el’ arteriailiacacomune di de-
stra, il quale venivatrattato chirurgicamente 6 mesi dopo.

Ad un controllo ecografico eseguito acinque anni venivadocu-
mentata laformazione di un nuovo pseudoaneurisma nella mede-
simasede. Tale reperto eraconfermato daun esame angio-TC che
dimostrava unaduplice dilatazione aneurismaticaacarico dell’ ar-
teriailiacacomune di destrasubito al di sotto dell’ anastomosi tra
labrancaprotesicaipsilateraleel’iliacanativa. Le misurazioni mo-
stravano un diametro trasverso massimo di 48,9 mm e una lun-
ghezzamassimadi 120 mm con diametro dellabrancaprotesicadi
destraedell’iliacaesternadistal e rispettivamente di 12 edi 8 mm.

Per escludere un’infezione della protesi ed in particolare dello
pseudoaneurismas procedevaquindi ad esame scintigrafico con leu-
cociti marcati, risultato negativo.

Il paziente infine, veniva sottoposto ad arteriografia dell’ asse
aorto-iliaco con approccio trans-femorale destro (fig. 1).

L’ estremadifficoltanell’ esecuzione di un semplice cateterismo
con catetere 5 Fr, rappresentava una controindicazione al posizio-
namento di uno stent ricoperto, necessitando questo di un sistema
di rilascio con diametro sicuramente maggiore. Per evitare il ri-
schio di un’ ulteriore manipolazione abbiamo preferito effettuare
un’ embolizzazione mediante spirali.

E gtataintrodotta unaguidarigidaAmplatz «extrastiff» lunga 180
cm (Cook, Bloomington, IN, USA) e su questa € stato avanzato
un catetere apalloncino «ultrathin» di 8 mm di diametroe4 cm di
lunghezza (Meditech, Watertown, MA, USA).

I catetereapdloncino e sato posizionato cranid mentealivello ddla
brancaprotesicaed insufflato d finedi evitarel’ inflow dellasaccapsau-
doaneurismatica. Dieci spirali 0,035 (Target Terapeutics Corp., San
Jose, CA, USA), sa con diametro 9 mm elunghezza60 mm, e quattro
con diametro 7 mm e lunghezza 40 mm sono state rilasciate attra-
versoil medes mo catetere mantenuto insufflato a finedi ridurrea mi-
nimo il rischio di embolizzazione e di facilitare latrombosi.

Nonostante questo accorgimento si € osservatalamigrazione di
quattro spirali immediatamente dopo la desufflazione del pallon-
c¢ino: una (9 mm-60 mm) poco pitlin basso, ledtretre (7 mm-40 mm)
dl’interno della sacca pseudoaneurismatica. Un' ultimaspirale 0,035
(9 mm-60 mm) é stata volutamente rilasciata a livello dell’ ostio
dell’ arteriaipogastrica per impedireil rifornimento retrogrado.

L’ angiogramma post-procedura non evidenziava la completa
esclusione del flusso al’interno dello pseudoaneurisma. Questa
situazione suggerivadi rinviareil cross-over femoro-femoraefino
aguando non fosse avvenuta la completatrombosi.

Laperfusione dell’ arto & stata monitorizzatanei giorni succes-
sivi siaclinicamente che mediante esame Doppler; dopo 7 giorni &
avvenutalacompletatrombosi dell’ asseiliaco destro in concomi-
tanza ad unaischemia lieve dell’ arto. L’ esecuzione di un’ angio-
grafia di controllo dimostrava la completa trombosi della sacca
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Woven 25x12.5 mm prosthesis, for an abdominal aorta aneu-
rysm that was close to rupturing. The patient had been in ap-
parent good health for 9 years, until he underwent surgical re-
section of the sigmoid colon for the presence of a degenerated
polyp.

At surgery, an anastomotic pseudoaneurysm was found
between the right branch of the prosthesis and the right common
iliac artery; the pseudoaneurysm was treated surgically after 6
months.

Fiveyears|ater, a follow-up echographic scan detected a second
pseudoaneurysmin the same location.

Thisfinding was confirmed by angio-CT, which demonstrated a
double aneurysmal dilatation of theright commoniliac artery im-
mediately bel ow the anastomosi s between theisolateral prosthetic
branch and the original iliac artery.

Measurements reveal ed a maximum transver se diameter of 48.9
mm and a maximum|ength of 120 mm, aright prosthetic branch di-
ameter of 12 mmand a distal external iliac diameter of 8 mm.

Leukocyte-labelled scintigraphy was performed to excludeinflam+
mation of the prosthesis and of the pseudoaneurysm, with nega-
tive results.

Finally, we performed arteriography on the aortoiliac artery
axis, with aright transfemoral approach (Fig. 1).

The great difficulty in performing a plain catheterismwith a 5-
F catheter constituted a contraindication for deploying a covered
stent, since it requires a release systemwith a larger diameter. To
avoid therisk of further manipulation, we preferred to performa coil
embolization.

An extra-gtiff, 180-cm-long Amplatz sheath was positioned (Cook,
Bloomington, IN, USA), on which an ultra-thin 8-mm-large and
4-cm-long balloon catheter was inserted (Meditech, Watertown,
MA, USA).

The balloon catheter was positioned cranially at thelevel of the
prosthetic branch and inflated to avoid pseudoaneurysmal sacin-
flow. Ten 0.035 coils (Target Therapeutics Corp., San Jose, CA,
USA), sixwith a 9-mm diameter and 60-mm length, and four with
a 7-mm diameter and 40-mm length, were released through the
catheter, which was kept inflated to minimize therisk of emboliza-
tion and facilitate thrombosis.

Despite this precaution, four coils migrated immediately on
deflating the balloon: one (9 mm-60 mm) moved slightly down-
wards, the rest (7 mm-40 mm) migrated inside the pseudoaneu-
rysmal sac. A further 0.035 coil (9 mm-60 mm) was purposedly re-
leased at the level of the hypogastric artery ostiumto avoid retro-
grade flow.
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pseudoaneurismatica (fig. 2). Questo rappresenta un’indicazione per
larivascolarizzazzione chirurgica.

| pazienteégtato quindi sottoposto arivascolarizzazioneddl’ artoin-
feriore destro conintervento di bypassfemoro snistro - femorae destro
mediante cross-over sovrapubico in PTFE 8 mm armato con legatura
prossmale dell’ arteria femorale comune destra in anestesia loco-re-
gionde, d finedi evitare unariperfusione retrograda dell’ asse iliaco.

1| decorso postoperatorio & stato regolare ed il controllo Doppler
ha evidenziato una buona vascolarizzazione degli arti inferiori.

Il paziente € stato controllato mediante angio-TC spirale a di-
stanzadi uno, tre, sei, nove, dodici e diciotto mesi (fig. 3) con con-
ferma della trombosi completa, pervieta del bypass e ottima va-
scolarizzazione dell’ arto inferiore destro.

Discussione

Gli pseudoaneurismi anastomotici rappresentano una com-
plicanzanon frequente che s presentaadistanzadi tempoin se-
guito ad interventi di confezionamento di protes vascolari per pa:
tologie ogtruttive 0 aneurismatiche. L' incidenzavieneriportata,
asecondadellecasgticheeddladuratadd follow-up, tral’ 1,2%
eil 9%[1, 2] edil trattamento & prevaentemente chirurgico.

Allaluce dei continui progressi nel campo delle proce-

Casistica clinico-radiologica
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Fig. 2. — Angiogramma post-procedura che dimostra I’ esclusione dello pseudoa-
neurisma e completa embolizzazione della branca protesica destra: fase precoce (A)
etardiva(B) con assenzadi rifornimento retrogrado.

Post-procedural angiogram showing pseudoaneurysmal exclusion and the complete
embolization of the right prosthetic branch: early (A) and delayed late phase (B).
The absence of retrograde filling is shown.

Fig. 3. — Follow-up a12 mesi: angio-TC con ricostruzione MIP; assenzadi flusso e
pervietadel bypassfemoro-femorale.

Twelve-month follow-up: CT angiography with MIP reconstruction; lack of flow and
femoro-femoral bypass patency.

Post-procedural angiography did not confirm complete exclusion
of flow inside the pseudoaneurysm. This situation prompted us to
put off the femoro-femoral cross-over procedure until complete
thrombosis had been achieved.

Limb perfusion was monitored during the following days, both
clinically and through Doppler scans; thrombosis of therightiliac
artery, with mild limb ischaemia, occurred seven days |ater. Follow-
up angiography confirmed the completed thrombosis of the pseu-
doaneurysmal sac (fig. 2), which constitutes an indication for sur-
gical revascularization.

The patient underwent revascularization of theright lower limb
by left-femoral-right-femoral bypass grafting, by means of a su-
prapubic cross-over with an 8-mm PTFE-covered stent. Theright
common femoral artery wasalso ligated proximally under local an-
aesthesia to avoid retrograde reperfusion of theiliac artery.

The patient’s postoperative course was regular, and a Doppler
follow-up examination reveal ed good revascularization of the lower
limbs.

The patient was moritored by coil angio-CT at one, three, six,
nine, twelve and el ghteen months (fig. 3), which confirmed the com-
plete thrombosis, as well as bypass patency and optimal revascu-
larization of theright lower limb.
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dure endovascolari, anche grazie amateriali sempre piu af -
fidabili e maneggevali, possono essere presein considerazione
nuove opzioni terapeutiche.

Gli pseudoaneurismi sacciformi con un colletto di pic-
cole dimensioni possono esseretrattati conil posizionamento
di spirali direttamente nella cavita della sacca pseudoaneu-
rismaticao mediantel’ iniezionedirettadi trombinapreviaoc-
clusionede colletto con catetereapaloncino [3, 4, 5]; mentre
per quelli con colletto di diametro maggiore s ritiene tut-
torapiuindicato il trattamento chirurgico.

Questo perché negli aneurismi di maggiori dimensioni, per
I’alto flusso locae, puo risultare difficile ottenere una trom-
bosi con I’ utilizzo di sole spirali, rendendosi necessari inoltre
pitdi untrattamento; ¢id comportainevitabilmentel’impiego
di numerose spirali il cui costo non € sicuramentetrascurabile.

Alcuni Autori [5, 6] ritengono utile !’ impiego di stent non
ricoperti; in particolare O’ Brien [ 7] suggerisce, nei pazienti
ad alto rischio chirurgico, lapossibilitadi favorire unatrom-
bosi medianteil posizionamento di uno stent di Palmaz se-
guito dal rilascio di spirali di Gianturco al’interno della
sacca dello pseudoaneurisma.

E stato inoltre proposto [8, 9, 10, 11] I'impiego di stent ri-
coperti in Dacron o PTFE con I’ esclusione completa della
saccaaneurismatica. L' utilizzo di questatecnicaé stato sug-
gerito anche nel trattamento di aneurismi iliaci isolati o di
aneurismi iliaci non trattati in caso di intervento d' urgenza per
aneurismaaortico in fase di rottura[12].

Quinn [11] riporta la propria esperienza sottolineando
come tale procedura sia riservata a pazienti non idonei al
trattamento chirurgico per I’ ato rischio di complicanze sia
locali siagenerali. In caso di lesioni brevi pud essereimpie-
gato un singol o stent ricoperto; per lesioni piu esteseil seg-
mento prossimale in PTFE deve essere ancorato con uno
stent di Palmaz lasciando a correnteil tratto distale che pud
comunque essere fissato con un Wallstent.

Possono anche essereimpiegati piu stent disposti in over-
lapping. Una controindicazione a queste procedure €& rap-
presentata dalla presenzadi una contaminazione dellasacca
pseudoaneurismatica, evenienza non trascurabile in quanto
unadelle ipotesi eziopatogeniche dello pseudoaneurismaé
rappresentata proprio dall’ infezione.

Per gli pseudoaneurismi femorali & stata anche suggerita
la compressione occlusiva manual e eco-guidata che co-
munque, per il suo peculiare meccanismo d’ azione, sem-
brerebbe possa essere utilizzata solo in questo distretto [ 13].

Nel nostro caso si €deciso di procedere d posizionamento
di spirai di Gianturco con |’intenzione di indurre unatrom-
bos completadd |’ asseiliaco elarivascolarizzazione ddl’ arto
inferiore mediante bypass femoro-femorale con legatura
prossimale dell’ arteria femorale comune al fine di evitare
unariperfusione retrograda dell’ asse iliaco. Tale sceltatec-
nicaé statamotivatadalle condizioni generali del paziente che
controindicavano un intervento chirurgico cosi complesso
come quello richiesto in questi casi, ma principalmente a
causade precedenti interventi chirurgici al’ addome, siaaca-
rico del distretto aorto-iliaco che acarico del colon.

Il trattamento di embolizzazzione percutanearispetto a po-
sizionamento di uno stent ricoperto e stato motivato dalle dif-
ficolta tecniche nell’ eseguire quest’ ultima procedura per la
presenza di unatortuosita con stenosi significativa alivello
dell’ anastomosi che rendeva difficoltoso I’ avanzamento di un
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Discussion

Anastomotic pseudoaneurysms are a rare late complica-
tion of the insertion of vascular prostheses for occlusive or
aneurysmal diseases. Depending on the case seriesand du-
ration of follow-up, theincidence has been reported to ranges
from1.2%t0 9% 1, 2]. Treatment ismost frequently by sur-
gery.
In the light of the ongoing progressin intravascular pro-
cedures, which has made available increasingly safe and
manageable material s, new therapeutic options may be con-
Sidered.

Sacculated pseudoaneurysms with a small neck may be
treated by positioning the coils directly ins de the pseudoaneu-
rysmal sac, or by direct thrombin injection after having
plugged the neck with a balloon catheter [3, 4, 5].
Pseudoaneurysmswith wider necks are better treated surgi-
cally, sincethe high local flow may prevent the coilsfromin-
ducing thrombosis, and more than one session is needed;
this entails the use of several coils, which involves a non-
negligibleincreasein costs.

Some authors [5, 6] advocate the use of non-covered
stents. O’ Brien [ 7] suggests, in patients at high surgical risk,
inducing thrombosis by positioning a Palmaz stent, followed
by release of Gianturco coils inside the pseudoaneurysmal
sac.

The use of Dacron- or PTFE-covered stents has also been
suggested [ 8, 9, 10, 11], involving a complete exclusion of the
aneurysmal sac. This technique has also been proposed for
thetreatment of isolated iliac aneurysmsor of untreatediliac
aneurysmsin case of emergency surgery for rupturing aortic
aneurysm[12].

Quinn [11] has reported that this procedure is to be re-
served for patients who are not eligible for surgery dueto a
high risk of local and overall complications. When the le-
sionsare small, a single covered stent may be used; for more
extensivelesions, the proximal PTFE segment should be an-
chored with a Palmaz stent, and the distal tract left free, or
fixed with a Wallstent.

Overlapping stents may also be used. A contraindication
for these procedures is contamination of the pseudoaneu-
rysmal sac, an occurrence which should not be neglected,
since infection is one of the possible causes of a pseudo-
aneurysm.

In femoral pseudoaneurysms, echo-guided manual occlu-
sion has also been proposed, which, duetoits peculiar mech-
anism of action, appears not to be usable in other regions
[13].

In our case, we decided to use Gianturco coils to in-
duce completeiliac artery thrombosis and lower limb re-
vascularization through a femoro-femoral bypass, with
proximal ligation of the common femoral artery to avoid
retrograde reperfusion of the iliac artery. This decision
was motivated by the patient’s general conditions—a con-
traindication for the complex surgical procedure required
in these cases—and by the fact that the patient had previ-
ously undergone surgery at the aortoiliac level and at the
colon.

The decision to treat by percutaneous embolization rather
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semplice catetere diagnostico da’5 Fr nonogtante I’ utilizzo di una
guidarigida. | sistemi di rilascio degli stent che possono essere
utilizzati in questi casi variano da 9 a 12 Fr, non permettendo
quindi il loro avanzamento senzasignificativo rischio di rottura

La procedura combinata chirurgico/endovascol are viene
riportata anche da Todd [14] che nella sua esperienza, ri-
guardo questo particolare trattamento e in accordo aquanto
riportato precedentemente daaltri Autori [11, 12, 13, 14, 15]
suggeriscein alternativa, anchelapossibilitadell’ utilizzo di
uno stent ricoperto; |’ autore confermacomelasceltatrale due
opzioni siaconseguente al diametro del colletto prossimale
in quanto, in caso di notevole diametro di quest’ultimo, il
posizionamento di uno stent ricoperto potrebbe risultare dif-
ficoltoso e non scevro darischi. In ogni caso, queste proce-
dure andrebbero riservate apazienti per i quali il trattamento
chirurgico convenzionae non siaproponibile per I’ dto rischio
generae o per problemi di naturalocale.

Per quanto riguarda il nostro paziente, a conferma del-
I'importanzadel diametro del colletto prossimale e del con-
seguenteinflow, latrombosi dellasaccasi € ottenuta dopo 7
giorni dalla procedura nonostante le numerose spirali im-
piegate e’ ostruzione temporanea della branca protesicacon
il palloncino occlusivo. L’ utilizzo di quest’ultimo puo es-
sere utile inoltre, per evitare lapossibile migrazione distale
delle spirali.

E importante ottenere unatrombosi completadello pseu-
doaneurisma con occlusione del vaso afferentefino allasua
origine; soloin questo caso s pud essere certi di avere escluso
totalmente la sacca scongiurando il pericolo di una possi-
bile rotturain un secondo tempo della stessa.

Nel nostro caso s € ottenuta una completa trombosi sia
dellabrancadestradella protesi dall’ origine dello pseudoa-
neurismasiadell’ arteriailiaca esterna.

Il tempo intercorso tral’ embolizzazione e latrombosi éri-
sultato piu lungo di quanto ci si aspettasse e questo feno-
meno riteniamo che siadaattribuirsi allaminore tromboge-
nicitadel segmento protesico rispetto al’ arteria.

A 12mes di distanza, il controllo eseguito medianteangio-
TC spirdehaconfermato latrombos dell’ aseiliaco, lapervieta
del bypassel’ ottimavascolarizzazione dell’ arto inferiore.

In conclusioneil trattamento combinato chirurgico/endo-
vascolare puo essere clinicamente utile in casi selezionati
nei quali la chirurgia convenzionale non sia possibile e le
metodi che endovascolari poco appropriate.

Casistica clinico-radiologica

than by covered stent positioning was based on the technical
difficulties resulting fromtortuousity with significant stenosis
at thelevel of the anastomosis, which madeit difficult to po-
sition a simple diagnostic 5-F catheter, despite the use of a
stiff guide-wire. The stent-rel ease systemsthat can beusedin
these casesrange from 9- to 12-F, and cannot be positioned
without a significant risk of rupture.

The combined surgical/interventional techniqueisalso
reported in Todd [14]. Based on his experience, and in
agreement with previousreports[ 11, 12, 13, 14, 15], Todd
suggests using a covered stent. The author states that the
choice of technique is based on the diameter of the prox-
imal neck since, if the diameter islarge, deployment of a
covered stent may be neither easy nor free of risks. In any
case, these procedures should be reserved for patientswho
are considered inoperable owing to high overall risk or
tolocal problems.

Inour patient, thrombosis of the sac occurred 7 days after
the procedure, despite the use of several coils and tempo-
rary obstruction of the prosthetic branch by the occluding bal-
loon, which confirms the importance of proximal neck di-
ameter and the relative inflow. The balloon may also be
useful to avoid possible distal migration of the cails.

Itisimportant to obtain complete thrombosi s of the pseu-
doaneurysm by occluding the afferent vessel at its origin,
since only by doing so can we be sure that the sac has been
totally excluded and thereis no risk of possible rupture at a
later date.

In our case, complete thrombosis was achieved both of
theright branch of the prosthesis fromthe origin of the pseu-
doaneurysm, and of the external iliac artery.

Thetimeinterval between embolization and thrombosiswas
longer than expected, which may be accounted for by the
lower thrombogenicity of the prosthetic segment with respect
totheartery.

Twelve months later, follow-up coil angio-CT confirmed
thrombosis of theiliac artery, bypass patency and optimal re-
vascularization of the lower limb.

To conclude, combined surgical/endovascular tech-
niques may be clinically useful when conventional surgery
is not feasible and endovascular methods are not appro-
priate.
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L infoma non Hodgkin renale con invasione della vena cava:
descrizionedi un caso in un paziente HIV+
Primary renal non-Hodgkin’s lymphoma with inferior vena cava involvement:

report of one casein HIV-infected patient

ElisaBUSI RIZZI - Vincenzo SCHININA - Massimo CRISTOFARO

AngeloBELLUSSI - LuciaALBA* - Corrado BIBBOLINO

I ntroduzione

Il linfomarenal e rappresenta piu spesso lamanifestazione
secondaria della malattia sistemica e la sua frequenzavaria
dal 34 al 62%[1]. Il linfomarenale primitivo éraroel’inci-
denza di localizzazione renale € maggiore nel linfoma non
Hodgkin (LNH) [2, 3, 4].

Nel paziente con infezione daHIV il LNH rappresenta
una delle neoplasie piu frequenti [5, 6] eil rene & coinvolto
nell’11% dei casi [7], spesso bilateralmente.

Il linfomarenale presentaun ampiavariabilitadi quadri cli-
nici eradiologici [8, 9]; le sue manifestazioni radiologiche ati-
piche sono meno note maimportanti dariconoscere perché
pOSSONo esprimersi con i segni caratteristici di patologie di
atra natura [10, 11]. Il LNH non mostra presentazioni ra-
diologiche peculiari nel paziente HIV+ [9].

Ecografia (US), tomografia computerizzata (TC) e riso-
nanza magnetica(RM) sono le tecniche utilizzate nelladia-
gnostica per immagini delle masse renali: gli US costitui-
sconoil primo gradino dell’ iter diagnostico elaTC con mdc
ev rappresenta il gold standard; la RM riveste un ruolo li-
mitato anche se attualmente I’ uso del mdc ev e di sequenze
con soppressione del grasso e angiografiche hanno aumen-
tato la sua sensibilita nell’identificare e caratterizzare le
masse renali [12, 13].

Descriviamoiil caso di in un uomo HIV + portatoredi LNH
renale primitivo atipico per lapresenzadi unatrombosi della
venarenale e dellavenacavainferiore.

Descrizione del caso

Paziente maschio di 51 anni, HIV+ dal Luglio 1996, ricoverato
pressoil nostro Istituto per dolori addominali diffusi efebbre, inte-
rapia antiretrovirale (HAART) da 36 mesi. Gli esami di labora-
torio, completi di tests per lafunzionalitarenale, presentavano va-
lori nei limiti della norma; il numero dei linfociti CD4 era
446x108/litro.

All’ ecografia, eseguitacome primo esame, il rene destro eradi-
somogeneo, con perdita della normale differenziazione paren-
chima/seno, circondato da una sottile ipoecogenicita (fig. 1); non
erano presenti segni di stasi.

Introduction

Renal lymphoma occurs almost exclusively by secondary
involvement from systemic disease and its incidence ranges
from34%to0 62% [ 1]. Primary renal lymphomais uncommon
and occurs much more commonly in non-Hodgkin's lym-
phoma (NHL) [2, 3, 4].

NHL isone of the most common malignanciesin patients
with acquired immunodeficiency syndrome[5, 6] and there
isinvolvement of the kidney in 11% of the cases, often bilat-
eral [7].

Renal lymphoma has several clinical manifestationsand
awide variety of radiological appearances[8, 9]; atypical
radiological manifestations of renal lymphoma arelesswell
known, but are important to recognize because other entities
may havea similar appearance[10, 11]. Theradiological pat-
terns of renal lymphomatous involvement in HIV+ aresim-
ilar to those seen in the general population.

Sonography (US), computed tomography (CT) and mag-
netic resonance imaging (MRI) play an important rolein the
evaluation of NHL. USisthefirst step and contrast-enhanced
CTisthegold standard for renal massimaging. Contrast en-
hancement, fat suppression and angio-MR sequencesimprove
MRI in detecting and characterising renal masses [12, 13].

We present a case of solid renal massin a HIV-positive pa-
tient, that invades the renal hilum and the perirenal space,
with pericaval adenopathy and thrombus extending into the
renal vein and inferior vena cava.

Casereport

A 51-years-old man, seropositive for HIV infection since July
1996, was admitted to our Institut with diffuse abdominal pain and
fever. The patient had been on highly active antiretroviral therapy
(HAART) for 36 months.

Laboratory evaluation with tests for renal disease was within
normal limits and the CD4 cell count was 446 x106/1.

On abdominal ultrasound examination (US) the right kidney
was enlarged and the normal parenchyma-sinus differentiation
waslost, so that the kidney appeared inhomogeneously hypoechoaic;
no dilatation of the collecting system was noted. Moreover, the
kidney was surrounded by a hypoechoic halo (fig. 1).
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Fig. 2. — TC con mdc ev (A) e RM con mdc ev (B), (scansione assiale FFE T1 pesata): |esione espansiva solidadel polo superiore del
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Fig. 1. — L’ ecografia evidenzial’ingrandimento del rene destro che ap-
pare circondato da un alone ipoecogeno e la perdita della normale diffe-
renziazione ecostrutturale trail parenchimaeil seno pielico.

Ultrasound examination shows that the right kidney is enlarged and has
lost the normal parenchyma-sinus differentiation, a hypoechoic subca-
psular halo is also surrounding the kidney (arrow).

rene destro che non presenta enhancement; € presente invasione del seno renale, dello spazio perirenale (freccia) e dellavenacava (teste

di freccia).

Enhanced-CT scan (A) and enhanced-MRI (B), (axial FFE T1weighted image), shows an unenhanced, solid mass in the upper pole of
theright kidney that invaded the renal hilum, extending into the perirenal space (arrow) and into the lumen of theinferior vena cava (ar-

rowhead).

LaTC, eseguitacon scansioni dello spessore e avanzamento di
5 mm, prima e dopo somministrazione di 120 cc di mdc ev, evi-
denziava unavoluminosa massa solidaipodensaalivello del polo
superiore del rene destro che invadeva diffusamente il seno e lo
spazio perirenale, dove si identificavano anche alcuni noduli ri-
conducibili alinfonodi perirenali ingranditi, con compressione del
sistemaescretore e modestaidronefrosi dei gruppi caliceali medio
ed inferiore; coesistevaunatrombos chedallavenarendes esten-
devaalacavainferiore (fig. 2A).

LaRM dell’ addome, eseguita con sequenze gradient echo T1 pe-
sate, turbo spin echo T2 pesate, in condizioni di base e dopo som-
ministrazione di Gadolinio DTPA per viaendovenosa, con scansioni
su piani assiai e coronali, confermavai reperti TC (fig. 2B), ma
grazie alamultiplanarieta documentava pit agevolmente la presenza
della trombosi venosa; I’ arteria renale omolaterale non risultava
infiltrata o compressa.

Iniziamentelaclinica, lasieropositivitadel pazienteeil quadro
ecografico avevano orientato ladiagnos versoil linfomao |’ ascesso.

Computed tomography (CT), performed with 5-mm-thickness
at 5-mmrintervals without and with administration of 120 ml iv
contrast medium, revealed a large, unenhancing, solid massin the
upper pole of the right kidney that invaded the renal hilum. It ex-
tended into the perirenal space and from the renal vein into the
lumen of theinferior vena cava, down to thelevel of theintrahepatic
veins. The perirenal involvement was a diffusely infiltrating process
with nodulesrelated to lymphatic spread of diseaseto perinephric
space and perirenal lymph nodes (fig. 2A).

A normal nephrographi c-phase was present, the excretory-phase
showed compression of the collecting upper system with minimal
dilatation of the middle and lower calyceal groups. Adenopathy
was present near theright renal hilum.

Magnetic resonance imaging (MRI) of the abdomen was per-
formed, with spoiled gradient echo T1-weighted and turbo spin
echo T2-weighted sequences, before and after administration of
intravenous gadolinium-DTPA. MRI confirmed the CT findings.
The solid mass had low signal intensity on unenhanced and en-
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Latrombosi della venarenae e della cavainferiore, rilevata con
TC e RM, suggerivano piuttosto un adenocarcinomastadio I11A.

Ladiagnos istologica, effettuta sulla base di una biopsia tran-
scutanea, e statadi linfomanon Hodgkin ad alto grado di malignita.

Labiopsaoseael’ esame TC esteso nellastessaseduta, ai restanti
segmenti corporei, escludevano dtre localizzazioni della malattia.

Il paziente ¢ stato sottoposto quindi a chemioterapia secondo
schema CHOP (ciclofosfamide, doxorubicina, vincristina, e pred-
nisone), con compl eta remissione della mal attia.

Discussione

Il linfora coinvolge frequentemente il rene in corso di
malattiasistemica[1]; peratrolaformarenale primitivarap-
presentainvece unaevenienzarara[2, 3, 4].

Il linfomarenale, fatta eccezione per lefasi piu avanzate
dellamalattia, € piu spesso clinicamente silente; i segni cli-
nici di linfoma sono comunque aspecifici e consistono in
dolorea fianco o diffuso atutto I’ addome, febbre, perditadi
peso, sudorazione notturna, ematuria; raramente esordisce con
unainsufficienzarenale acuta.

[l primo gradino dell’iter diagnostico delle masserenali &
codtituito dagli USelaTC rappresentasicuramente latecnica
di elezione. LaRM é utilizzatain casi selezionati malasua
sensibilitanell’ identificazione e nellacaratterizzazione delle
lesioni renali € oggi accresciutadall’ utilizzo delle sequenze
dinamiche con soppressione del grasso [12], mentre le se-
guenze Angio-RM rappresentano la modalita di scelta per
lavalutazione del distretto vascolare [13].

I LNH pud manifestarsi con molteplici quadri di pre-
sentazione radiologica[8, 9]; quelli tipici includono masse
renali uniche o multiple o infiltrazione diffusa del paren-
chimarenal e con eventual e coinvol gimento dello spazio pe-
rirenae[9]. | cad atipici sono di piu difficileinterpretazione
[10, 11] e possono esprimersi con presentazioni simili a
quelli di atre patologie come nel nostro caso in cui era
presente trombosi della vena renale destra e della vena
cava inferiore. Sebbene piu comunemente tale associa-
zione costituiscalamanifestazione di un adenocarcinoma,
ladiagnosi differenziale deve includere ancheil linfoma,
in considerazione delle scelte terapeutiche, mediche e/o
chirurgiche, che andranno individuate in rapporto al tipo di
neoplasia.

Ladiagnosi differenziale comprende oltre all’ adenocar-
cinoma, il carcinomaacelluletransizionali, le metastasi, i
processi infiammatori e infettivi che possono coinvolgere
il rene.

Nellavalutazione di guesto quadro, laTC elaRM hanno
consentito di documentare agevolmente la presenzadi in-
filtrazioni parietali e di trombi intraluminali nei vasi lo-
coregionali; in particolare la RM, in ragione della multi-
planarieta, anche senzal’ uso di sequenze angiografiche, ha
rappresentato la tecnica piu efficace sia nella dimostra-
zione del trombo dellavenarenae e della cavainferiore,
che nella esclusione dell’infiltrazione parietale dei vasi
arterios.

Concludendo ci sembraopportuno ricordare comeil LNH
non si presenti con modalitapeculiari nell’immunocompro-
messo per HIV, come nel caso danoi descritto; in particolare
non sono riportate percentuali diverse nell’incidenzadi forme
atipiche[9].
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hanced T1- (fig. 2B) and T2-weighted images, with diffuse involve-
ment of the renal medulla and a relatively normal appearance of the
cortex on gadolinium-enhanced spoiled gradient-echo images of the
cortex. Tumor thrombi intheright renal vein and inthe inferior vena
cava were detected, with no evidence of obstruction or displacement
intheright renal artery. Snce MRI is multiplanar, it was more ef-
fective than CT in defining vascular abnormalities.

Based on the clinical and USfindings and because, since the pa-
tient was HIV+, the differential diagnosis was between abscess and
lymphoma. We performed abdominal CT and MRI that revealed a
thrombus extending into the renal vein and the inferior vena cava.
Thesefindings were more consistent with stage 11 A renal adenocar -
cinomawithinferior vena cavainvolvement and pericaval adenopathy.
Renal needle biopsy was performed, pathologic examination of the
specimen reveal ed a high-grade non-Hodgkin's B-cell lymphoma.

A underbody CT scan performed after abdomen examination
and a bone marrow biopsy excluded systemic lymphoma.

e observed a complete remission after CHOP (cyclophospha-
mide, doxorubicin, vincristine, prednisone) combination chemo-

therapy.

Discussion

Thekidney represents one of the most common extranodal
sites of lymphoma [1]. Moreover, lymphomatous involve-
ment of the kidney occursalmost exclusively in the setting of
systemic lymphoma and renal lymphomaisseenrarely asa
primary disease[2, 3, 4].

Renal lymphomaisusually clinically silent, when present,
clinical findings are nonspecific and may include flank or
abdominal pain, fever, weight loss, night sweats, hematuria.
Acute renal failure may be thefirst manifestation of disease.

Inthediagnosticimaging USisthefirst stepand CT isthe
modality of choice in depicting renal masses; MR imaging
with contrast enhancement, fat suppression and angio-MR se-
guences has proven more sensitive in detecting and charac-
terising renal lesions[12].

Renal lymphoma hasawide variety of radiol ogical appear-
ances and sonographic, CT, and MRI findings of renal non-
Hodgkin’slymphoma have been described [ 8, 9] ; thetypical
patternsinclude multiple or solitary renal masses, renal in-
vasion from contiguous retroperitoneal disease, perirenal
disease, and diffuseinfiltration [9].

Atypical radiological manifestationsare lesswell known,
but are important to recognise because other entities may
have a similar appearance [ 10, 11]. Therefore, renal lym-
phoma should be considered in the differential diagnosis of
solid renal masses, even in the presence of renal veinand in-
ferior vena cava invol vement.

The differential diagnosisisrenal adenocarcinoma, tran-
sitional cell carcinoma, metastatic carcinoma, and infec-
tious or inflammatory processes involving the kidney.

CT and MRI, with angio-MR imaging [13], are able to
easly confirmvascular encasement and intraluminal vascular
involvement. However, in our case, since MRI ismultiplanar,
it was more effective than CT in depicting the tumor thrombus
without infiltration of therenal artery, even without angio-MR
sequences.

To conclude, we would like to highlight that the radiolog-
ical patternsof renal lymphomatousinvolvement in HIV+ are
similar to those seen in the general population, evenin atyp-
ical presentations[9].
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Cisti mucosa dell’ osso comunicante con la cavita articolare
Mucous cysts of bone communicating with the joint cavity

Eugenio RIMONDI - Dante DALLARI* - Alessandro MARINELLI* - Andrea PELLACANI*

Introduzione

Lecisti gangliari dell’ 0sso sono lesioni rare, benigne, che
originano al’interno dell’ 0sso; presentano caratteristiche si-
mili alle piti comuni cisti gangliari dei tessuti molli che fre-
guentemente insorgono nelle articolazioni, nei ten-  dini 0
nelleloro guaine, o nei menischi laterali [1, 2, 3, 4]. | gangli
intraossel sono lesioni infrequenti, in genere solitarie e pre-
diligono il sesso maschile el’ etaadulta[5, 6].

Le cisti, generalmente, sono localizzate in prossimita di
un’ articolazione: tipiche le localizzazioni alatibio-tarsica,
al ginocchio, al’ancae al polso.

Le cisti gangliari, clinicamente, possono rimanere asin-
tomatiche anche per anni, o provocare fastidi 0 moderato
dolore; il dolore, quando presente, elieve, locdizzato, spesso
intermittente, accentuato dal carico [1].

Leindagini radiologiche (Rx /0 TC /o RM) consentono
conrelativasicurezza, nellamaggioranzadei cas, il ricono-
scimento dellabenignitadellalesione[6]. Il trattamento delle
cisti mucose consiste nel curettage o escissionedellalesione
con successivo borraggio; larecidivaeinfrequente[1, 2]. 11
riconoscimento dellabenignita dellalesione consente di evi-
tare procedure chirurgiche pit aggressive.

Scopo del lavoro, datalarelativararitadi questotipo di le-
sione, &ladescrizione di un caso di cisti mucosa dell’ 0sso,
giunto recentemente allanostra osservazione; lalesione era
caratterizzata dalla comunicazione con la cavita articolare
edalocalizzazioni multiple.

Introduction

Ganglion cysts of thebone arerare, benign lesionswhich
originateinside the bone; they have similar characteristics
to the more common soft tissue ganglion cysts, which fre-
quently ariseinjoints, intendonsor intheir sheaths, or in lat-
eral menisci [1, 2, 3, 4]. Intra-osseous ganglions areinfre-
guent, generally single lesions which are most common
among adult males[5, 6].

Generally speaking, cystsarelocated closeto ajoint: typ-
ically the ankle, knee, hip and wrist.

Froma clinical point of view, ganglion cysts may remain
asymptomatic even for a period of years, or cause discomfort
or moderate pain; when present, the painismild, localized,
often intermittent and increases under stress[1].

In most casesradiological investigation (X-ray and/or CT
and/or MR) identifies a benign lesion with relative certainty
[6]. Treatment of mucous cysts consist of debridement or ex-
cision of thelesion with subsequent packing; relapseisinfre-
quent [1, 2]. Ascertaining that the lesion is benign avoids
having to resort to more aggressive surgery.

The object of this study, given the relative rarity of this
type of lesion, is to describe a case of mucous cyst of the
bone, which cameto our attention recently; the lesion com-
muni cated with the joint cavity and featured multiplelocal-
izations.

Servizio di Diagnostica per Immagini - *V1I Divisione di Ortopedia e Traumatologia- Istituto Ortopedico Rizzoli - Bologna.
Pervenuto allaRedazioneil 6.11.2001; revisionato |’ 8.11.2001; restituito corretto il 28.11.2001; accettato per la pubblicazione I’ 11.12.2001.
Indirizzo per larichiestadi estratti: Dott. E. Rimondi - Segreteriadi Radiologia- Istituto Ortopedico Rizzoli - ViaPupilli 1 - 40136 BolognaBO - Tel.

051/6366836 - Fax 051/6366280.
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Fig. . 1. — In corrispondenza della metaepifisi mediale dellatibia si os-
servaun’ arealiticaacarta geograficache depone per unalesione osseabe-
nignao abasso grado di malignita (frecciasottile). A) In proiezione laterale
I’ area é situata nella porzionaanteriore dellametaepifisi tibiale (freccia sot-
tile). B) Lacorticale appareintegra (lesioneintracompartimentale). Sempre
alivello dellameteepifisi tibiale s apprezzaun’ atraarealiticacon le stesse
caratteristiche dellaprecedente (frecciagrossa), pitivisibilein proiezionela
terale, postapoco a davanti delle spinetibiali.

A map-like lytic area in correspondence with medial metaepiphysis of the
tibia can be seen, suggesting a benign bonelesion, or one of low malignancy
(narrow arrow). Thelateral view showsthe area situated in the anterior por-
tion of thetibial metaepiphysis (narrow arrow). The cortex appears unaffected
(intra-compartmental lesion). In the sametibial metaepiphysisregion, just
infront of thetibial spines, another Iytic area can be seen with the same char-
acteristics asthe previous one (big arrow), which ismorevisiblein thelat-
eral view.

Descrizione del caso

Paziente di 47 anni di sesso maschile giunto alla nostra osser-
vazione nel novembre del 2000 per una sintomatol ogia dolorosa
acutaa ginocchio sinistro. Dadue anni saltuari episodi di gonalgia
sinistra dopo sforzo e prolungata stazione eretta. |1 dolore rece-
deva spontaneamente con il riposo. Da circa un mese accentua-
zione del dolore con progressiva limitazione funzionale.

All’anamnesi non patologie pregresse di rilievo, non traumi re-
centi, fratturaespostadel 111 distale del femore destro 20 anni prima.

All’ esame obiettivo ginocchio modicamente tumefatto, fresco,
stabile, con dolore ai massimi gradi di flesso-estensione e alla di-
gito-pressionein corrispondenzadell’ emirimamediale. || paziente
deambulava con zoppiadi fugaasinistra.

Venivaeseguito un radiogrammadel ginocchio sinistroin 2 proie-
zioni ortogondi cheevidenziavalapresenzadi dueareelitiche (Lodwick
1) [7] acartageograficadellametaepifis tibidemediae (fig. 1A, B).

Come approfondimento d’indagine furono richiesti esami di la
boratorio, TC del ginocchio sinistro e scintigrafiatotal body con 740
MBqdi 9mTc MDP.

Gli esami di laboratorio (emocromo, PCR, VES, ALP, LDH)
risultarono negativi.

LaTC de ginocchio sinistro eseguita senzamezzo di contrasto
confermavala presenza delle due aree di osteolisi che apparivano
contenere materialeipodenso (fig. 2A). Lalesione antero-mediae
evidenziava interruzione della corticale e comunicazione con la
cavitaarticolare (fig. 2B). Inoltre, lamisurazione delladensitain-
tracisticain UnitaHounsfild evidenziavalanaturaliquidadel con-
tenuto (fig. 3).

Lascintigrafiarivel avaiperaccumul o nellaporzione anteriore me-
diale dellametaepifisi prossimaledellatibia, nel 111 distale del fe-
more di destra e allaregione tibio-tarsica destra. La captazione al
111 distale del femore destro € statada noi attribuitaalla pregressa
frattura. L'iperaccumulo alatibia prossimale sinistrae alatibio-
tardcadestraalesioni recenti. Si eseguirono, quindi, radiografiedella
tibio-tarsica destra che evidenziarono la presenza di una lesione
litica con aspetti radiografici sovrapponibili ala lesione riscon-
trataalatibiaprossimale (fig. 4).

Il paziente fu sottoposto ad intervento di asportazione e cruenta-
zione delle lesioni alivello dellametaepifisi prossimale dellatibia;
la diagnosi istologica é statadi cisti mucosa. Ad un controllo suc-
cessivoasel mesi il pazienteriferivacompletaremissionedellasin-
tomatologiaclinicacon ritorno alo svolgimento dellapropriaattivita
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Casereport

A 47-yearl-old male presented with symptoms of acute pain in
the | eft knee in November 2000. He had occasionally experienced
painintheleft knee after exertion and prolonged upright stance over
a period of two years. The pain subsided spontaneously at rest.
There had been an increase in pain over the previous month, with
progressive functional impairment.

The patient had no history of significant diseases or recent
traumas; 20 years before he had sustained an exposed fracture of
the 3rd distal of theright femur.

On examination the knee was found to be moderately swollen,
stable, with pain experienced at the greatest extent of flexion-exten-
sion and at finger pressurein correspondence with the medial joint
line. The patient’s gait revealed a | eft-sided limp.

An X-ray was taken of the left knee with two orthogonal pro-
jections, revealing the presence of two map-like Iytic areas (Lodwick
1) [7] of the medial tibial metaepiphysis (Fig. 1A, B).

Further investigationsincluded laboratory tests, CT of the knee
and whole-body scintigraphy, with 740 MBq of CT 99m MDP.

Thelaboratory tests (CBC, CRP, ERS, ALP, LDH) were nega-
tive.

CT of the left knee, performed without contrast medium, con-
firmed the presence of the two areas of osteolysis, which appeared
to contain hypodense material (Fig. 2A). The antero-medial lesion
displayed a broken cortex and communicated with thejoint cavity
(Fig. 2B). Moreover, measurement of the intra-cystic density in
Hounsfield Units showed that the cyst had a fluid content (Fig. 3).
Scintigraphy revealed hyper-accumulation in the anterior medial
portion of the proximal metaepiphysis of thetibia, in thethird distal
of theright femur and in theright tibiotarsal region. We attributed
uptake on thethird distal of theright femur to the previousfracture.
The hyper-accumulation at the left proximal tibia and in thetibio-
tarsal region was attributed to recent lesions. X-raysweretherefore
taken of theright tibiotarsal region, which reveal ed the presence of
a lytic lesion, with radiographic features identical to the lesion
found on the proximal tibia (Fig. 4).

The patient underwent surgery for removal and debridement
of the lesions at the level of the proximal metaepiphysis of the
tibia; the histological diagnosiswas a mucous cyst. At follow-up
six months later, the patient reported complete remission of the
clinical symptoms and had returned to hisnormal work with no im-
pairment whatever. Since the cyst waslocated in thetibiotarsal re-
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Fig. 2. — Tomografia computerizzata
senza mdc della metaepifisi prossi-
male dellatibia A) agoritmo per lo
studio delle parti molli: lelesioni li-
tiche evidenziate dai radiogrammi
standard appaiono contenere mate-
rialeipodenso; lalesione antero-me-
diale (freccia sottile) appare in co-
municazione con la cavita articolare
e, nellascansione assuntacon I’ algo-
ritmo per I’ 0osso (B) la corticale ap-
pareinterrotta, adifferenzadi quanto
si osservava nel radiogramma stan-
dard.

Computed tomography without contrast medium of the proximal metaepiphysis of thetibia. A) Algorithmfor the study of soft tissues: the Iytic lesions
revealed by standard X-rays appear to contain hypodense material; the antero-medial lesion (narrow arrow) appears to communicate with the joint
cavity and, in the scan performed with the algorithm for bone (B), the cortex appears to be broken, in contrast to what can be observed in the stan-

dard X-ray.

Fig. 3. —LaTC dellatibia, alivello della porzione piu distale dell’ arti-
colazione tibio-peroneale, evidenzia la comunicazione della cisti gan-
gliare dell’ osso con la cavita articolare. La misurazione delladensitain-
tracigticain UnitaHounsfild (1), (2), (3) evidenzialanaturaliquidadel con-
tenuto.

In correspondence with the more distal portion of the tibio-fibular joint,
CT of thetibia reveal s the communi cation between the ganglion cyst of the
bone and the joint cavity. Measurement of the intra-cystic density in
Hounsfield Units (1), (2), (3) revealsthe liquid nature of the contents.

lavorativasenzalimitazionea cuna. Lalocalizzazione dellacisti ali-
vello dellatibio-tarsica, essendo totalmente asintomatica e non suf-
ficientemente estesa da creare un rischio di frattura patologica non
vennetrattata; al’ ultimo controllo asei mes di distanzaerainvariata

Discussione

Lecisti gangliari dell’ 0sso sono lesioni rare, benigne, che
originano all’interno dell’ osso; solitamente sono lesioni
unifocali e prediligono il sesso maschile el’ etaadulta.

In letteratura la patogenesi di queste cisti € piuttosto di-

’

Fig. 4. — Radiogrammastandard dellatibio-tarsicadestrain 2 proiezioni.
L' areadi ipercaptazione evidenziatadalascintigrafiae dariferirs alesione
liticacon le stesse caratteristiche delle precedenti descritte nellafig.1. In
proiezione |atero-lateral e (frecciasottile) hasede anteriore. In proie-
zione postero-anteriore |’ areagppare pitl Sfumataed € situatain prossimita
delladocciatibiae (frecciagrossa).

Sandard x-ray of theright tibiotarsal joint in two views. Thearea of high up-
take revealed by the scintigraphy is a lytic lesion with the same character-
isticsasthe previouslesions described in Fig. 1. In the latero-lateral view
(narrow arrow), itisinan anterior position. Inthe postero-anterior view, the
area appearsmoreblurred and isSituated near thetibial groove (big arrow).

gion and was totally asymptomatic and not sufficiently extensive
to cause arisk of pathological fracture, it was decided not to treat
it; afinal follow-up six months later showed it to have remained
unchanged.

Discussion

Ganglion cysts of the bone are rare, benign lesions orig-
inating within the bone; they are usually unifocal lesions
and are most common among males and adults.

The pathogenesis of these cysts is a question of debate in
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battuta[1, 2, 3, 4, 5]: 1) causameccanica(traumadiretto); 2)
degenerazione mucosa del tessuto connettivale; 3) prolife-
razione di residui embrionari di tessuto sinoviae; 4) meta-
plasiatissutale dapartedi cellule mesenchimali pluripotenti.

La teoria della metaplasia tissutale € attualmente la piu
accettatar in rispostaastimoli non noti avviene unametaplasia
intramidollare dei precursori delle cellule mesenchimali in cel-
lule sinoviali con contemporanea secrezione di mucina e
formazione dellacisti [2].

Le comuni indagini radiologiche (Rx, TC, RM) consen-
tono, nellamaggioranzadei casi, il riconoscimento di queste
lesioni permettendone ladifferenziazione daatrelesioni li-
tiche dell’ osso di naturainfiammatoria o neoplastica.

All' esameradiografico i gangli intraossel gppaiono comele-
sioni rotondeggianti di modiche dimensioni, radiotrasparenti,
conlocalizzazioni eccentrichealivello ddlle epifisi dellaossa
lunghe, contornate da un orletto sclerotico, a volte lobulate.
L’ esame TC pud mostrare un contenuto liquido talvoltaaereo
dl’interno dellacisti. LaRM mostra, invece, un’intensitadi se-
gnale da bassa a moderata nelle sequenze pesate in T1 ed
un’ ataintensitadi segnale nelle sequenze pesatein T2.

Lacomunicazionetralacisti gangliareel’ articolazione &
statararamente documentata[2, 6, 7, 8]; ancor piu raramente
sono state descritte localizzazioni multiple[1, 8, 9].

Le cisti mucose dell’ 0sso entrano in diagnosi differen-
zidlecon un’ampiagammadi lesioni litiche[3, 10]: displasia
fibrosa, fibromanon ossificante, geodi dell’ osteoartros, cisti
ossea solitaria, cisti osseaaneurismatica, infezioni croniche
dell’ osso, encondroma, granuloma eosinofilo, condrobla-
stoma, tumore a cellule giganti.

All’ esordio ancheil caso anoi presentatosi entravaindia
gnosi differenziale con le lesioni neoplastiche sopraripor-
tate: in particolare latumefazione ed il dolore insorti in ma-
nierarepentinain assenzadi traumi, lapresenzadi unalesione
osteolitica e dell’interruzione della corticale evidenziatesi
dleradiografieealaTC, lacaptazione scintigrafica potevano
far sospettare lesioni neoplastiche pit aggressive.

Il trattamento dei gangli ossel puo essere conservativo nelle
lesioni scoperte casual mente o scarsamente sintomatiche, se-
guendo la possibile evoluzione della cisti con periodici con-
trolli radiografici; nel casi caratterizzati dadolore pitintenso
0 con dubbi sulla natura dellalesioneil trattamento € il cu-
rettage o escissione seguito dal borraggio; larecidiva € in-
frequente e il trattamento chirurgico, come evidenziato in
questo caso e comeriportato in | etteratura, € seguito daunara-
pida remissione della sintomatol ogia clinica. Fondamentale
eil riconoscimento della benignita di tali lesioni per evitare
procedure chirurgiche eccessivamente aggressive.
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the literature [1, 2, 3, 4, 5]: 1) mechanical causes (direct
trauma); 2) mucous degeneration of connectivetissue; 3) pro-
liferation of embryonal residues of synovial tissue; 4) tissue
metaplasia on the part of multi potent mesenchymal cells.

The tissue metaplasia theory isthe most widely accepted
at present: anintra-medullary metaplasia of mesenchymal cell
precursorsin synovial cells occursin response to unknown
stimuli, with a simultaneous secretion of mucin and forma-
tion of thecyst [ 2] . Inmost cases normal radiological exam-
inations (X-ray, CT, MR) enable these lesionsto be recognised
and thus distinguished from other lytic bone lesions of an
inflammatory or neoplastic nature.

At radioography, the intraosseous ganglions appear as
rounded radiotransparent |esions of modest size, eccentri-
cally located in the region of the long-bone epiphyses, dis-
play a sclerotic border and are sometimes lobulated. CT
may reveal the presence of liquid, occasionally gaseous,
within the cyst, while MR shows a low to moderate signal in
the T1-weighted sequences and a high intensity in T2-
wel ghted sequences.

Communication between the ganglion cysts and the joint
hasrarely beenfound[2, 6, 7, 8]; multiplelocations have been
described even morerarely[1, 8, 9].

Mucous cysts of the bone may be confused diagnostically
with awiderange of Iyticlesions[3, 10]: fibrous dysplasia,
non-ossifying fibroma, geodes of osteoarthrosis, solitary os-
Seous cysts, aneurysmal 0sseous cysts, chronic bone infec-
tions, enchondroma, eosinophilic granuloma, chondroblas-
toma and giant cell tumor.

In the first instance, the case we were presented with
also gave rise to the diagnostic uncertainties mentioned
above. In particular, the sudden appearance of swelling
and onset of pain in the absence of any trauma, the presence
of an osteolytic lesion and the broken cortex revealed by X-
ray examination and CT, aswell asthe scintigraphic uptake,
might all have suggested more aggressive neoplastic le-
sions.

Thetreatment of bone ganglions can be conservativein le-
sionsdiscovered incidentally or giving riseto weak symptons,
and the evolution of the cyst can then be observed through reg-
ular X-ray examinations. In cases where more intense pain
or doubts about the nature of the lesion are present, the pre-
ferred treatment is curettage or excision, followed by packing;
relapseisinfrequent and surgery, as exemplified by thiscase
and describedin theliterature, isfollowed by rapid remission
of the clinical symptoms. It is essential to ensure that these
lesions are benign, in order to avoid unnecessarily aggres-
Sive surgery.
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