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Sarcomi dei tessuti molli 
introduzione 

Concetti chiave: 

• Sono compresi in questa categoria neoplasie non altrimenti comprese in altri organi 

• Derivano da cellule mesenchimali pluripotenti 

• Tessuti molli e osso-cartilagini sono sedi anatomiche diverse, alcuni tumori insorgono 

in entrambe le sedi  

• Circa 0,5% dell’incidenza, 0,4% della mortalità (RER 2007-2011) 

• Insorgenza spesso nelle estremità, specie nella coscia 

• 15% in età infantile, incidenza in aumento con l’età 



Concetti chiave: 

• Sono tumori rari e come tali condizionati da una serie di problemi specifici 

(concordanza diagnostica, terapia) 

• Sono tumori istologicamente complessi e variegati 

• Il profilo biologico (e non solo la morfologia) è importante per la terapia 

(contrariamente al passato dove a diverse varietà non corrispondevano sempre 

varietà di opzioni terapeutiche) 

• Complessità della ricerca clinica 

• Varietà morfologicamente simili possono avere comportamenti clinici diversi 

e sensibilità diverse alla terapia 

• La terapia è flessibile, adattativa e soggetta a evoluzione 

• Problemi di ricerca epidemiologica e di metodologia degli studi clinici (meglio le 

reti dei registri) 

Sarcomi dei tessuti molli 
caratteristiche cliniche 



Concetti 

• Generalmente sporadici e non legati a cause predisponenti (esistono fattori rischio) 

• Raramente in associazione con altre patologia (S. di Gardner, Li Fraumeni, Osler 

Weber) >>> importante per indagare queste associazioni 

• In funzione del cariotipo 

• Euploide (15%-20% dei casi), poche e precoci mutazioni, utili come markers. 

Più freq infantili, aspetto monomorfico (Ewing) 

• Cariotipo complesso (80-85%) spesso aneuploidi o poliploidi, alterazioni 

cromosomiche multiple e severe, grande instabilità genomica.           

Generalmente in età adulta, aspetto generalmente pleomorfo 

Sarcomi dei tessuti molli 
caratteristiche patogenetiche 



Robbins & Cotran, Pathologic Basis of  Disease 9th ed. Elsevier 2016 

Sarcomi dei tessuti molli 
differenziazione 



Robbins & Cotran, Pathologic Basis of  Disease 9th ed. Elsevier 2016 

Concetti 

• Evoluzione classificativa in funzione 

dei caratteri molecolari  

• La diagnosi include aspetti 

morfologici e biologici (complessità)  

• Grado (variabile soggettivo) e stadio 

sono elementi prognostici importanti 

Sarcomi dei tessuti molli 
anomalie cromosomiche 



Concetti 

• Circa 50 tipi istologici diversi , caratteri biologici specifici, comportamenti distinti 

• Evoluzione nosografica 

• Biologia complessa 

• Comportamento clinico multiforme 

• Problemi di codifica sede/morfologia 

• Problemi di sistemi di codifica (WHO, ICD-O 3) 

• Problemi di riclassificazione/codifica per gli studi di trend 

• Necessità di una caratterizzazione sensibile >>> terapia 

Sarcomi dei tessuti molli 
problemi di registrazione 



Necessaria conferma istologica, tipo istologico, grado 

Sedi anatomiche 

• Mediastino (C38) 

• Nervi periferici (C47) 

• Retroperitoneo (C48.0) 

• Connettivo (C49.X; C49.9) 

Esclusi 

• Sarcoma di Kaposi 

• Dermatofibrosarcoma protuberans 

• Tumore desmoide 

• Sarcomi di dura madre, encefalo, visceri, organi 

(eccez. sarcomi della mammella 

• Angiosarcoma 

• GIST 

T- tumore primitivo 

• T1 (<=5 cm) 
• 1a = superficiale 

• 1b = profondo 

• T2 (> 5 cm) 
• 2a = superficiale 

• 2b = profondo 

Sarcomi dei tessuti molli 
stadiazione 



Sarcoma di Ewing 
Forma rara 

Localizzazione: 

• Diafisi ossa lunghe 

• Ossa piatte pelvi 

• Tessuti molli 

• Visceri (raro) 

Adolescenti-giovani adulti 

Massa a rapida crescita 

Prognosi. OS 5 aa.: 50-90% 

Anno Autore Classificazione 

… Sarcomi ossei non osteogenici 

1921 Ewing 
Endotelioma diffuso dell’osso/ 

Mieloma endoteliale 

1928 Oberling Reticolosarcoma midollare 

1939 
Parker & 

Jackson 

Reticolosarcoma osseo primitivo (Parker) vs 

Sarcoma di Ewing 

1956 Masson Differenziazione neurale (rosette di Homer-wright) 

1984- AA.VV. PNET-ESFT (unica entità) 

2016 

Cellule di origine da identificare… (cellule 

mesenchimali multipotenti?, cellule primitive 

neoroectodermiche) 

Esempio 1… 



Esempio 1… 

Sarcoma di Ewing 



Esempio 2… 
Sarcoma sinoviale 
10% sarc. tx molli dell’adulto 

Localizzazione:  
• Estremità (80%) 

• Pleura  

• Testa-collo 

Adolescenti-giovani adulti 

Prognosi: OS 5 aa.: 25-75% 

Istiocitoma fibroso maligno 

Sarcoma pleomorfo 
Più freq. sarcoma > 40 aa. 

Localizzazione:  
• Tessuti molli (arti inf.) 

Età medio-avanzata 

Prognosi: OS 5 aa.: 50% 



Neoplasie a differenziazione fibrosa 

Classificazione WHO 2013

* Codici approvati dal Comitato IARC/WHO per la ICD-O 2012 

Tumori fibroblastici/miofibroblastici WHO

BENIGNI /0  

INTERMEDI (localmente aggressivi)  /1  

INTERMEDI (raramente metastatizzanti)

Dermatofibrosarcoma protuberans 8832/3*

Tumore fibroso solitario, maligno 8815/3  

Sarcoma miofibroblastico, basso grado 8825/3*

Fibrosarcoma infantile 8814/3  

MALIGNI

Fibrosarcoma adulto 8810/3  

Mixofibrosarcoma 8811/3  

Sarcoma fibroixoide, basso grado 8840/3*

Fibrosarcoma epitelioide sclerosante 8840/3*

Tumori c.d. "fibroistiocitici" WHO

BENIGNI /0  

INTERMEDI (raramente metastatizzanti) /1  

Tumore fibroistiocitario plessiforme 8835/1  

MALIGNI

Tumore tenosinoviale a cell. giganti, maligno 9252/3  



Neoplasie a differenziazione muscolare e adipocitica 

Classificazione WHO 2013

* Codici approvati dal Comitato IARC/WHO per la ICD-O 2012 

Tumori maligni a differenziazione muscolare WHO

A DIFFERENZIAZIONE MUSCOLARE LISCIA

Leiomiosarcona (escl. cute) 8890/3  

PERICITICI (PERIVASCOLARI)

Tumore glomico maligno 8711/3  

A DIFFERENZIAZIONE MUSCOLARE SCHELETRICA

Rabdomiosarcoma embrionale (incl. botriode e anapl.) 8910/3  

Rabdomiosarcoma alveolare (incl. solido, anapastico) 8920/3  

Rabdomiosarcoma pleomorfo 8901/3  

Rabdomiosarcoma sclerosante/a cellule fusate 8912/3  

Tumori adipocitici WHO

BENIGNI /0  

INTERMEDI (localmente aggressivi) /1  

Liposarcoma bene differenziato 8850/3  

MALIGNI

Liposarcoma dedifferenziato 8858/3  

Liposarcoma mixoide (a cell. rotonde) 8852/3  

Liposarcoma pleomorfo 8854/3  

Liposarcoma, NAS 8850/3  



Altre forme 

Classificazione WHO 2013

* Codici approvati dal Comitato IARC/WHO per la ICD-O 2012 

Tumori vascolari dei tessuti molli WHO

BENIGNI /0  

INTERMEDI (raramente metastatizzanti) /1  

Sarcoma di Kaposi 9140/3  

MALIGNI

Emangioendotelioma epitelioide 9133/3  

Angiosarcoma dei tessuti molli 9120/3  

Tumori condro-ossei WHO

BENIGNI /0  

MALIGNI

Condrosarcoma extrascheletrico mesenchimale 9240/3  

Osteosarcoma extrascheletrico 9180/3  

Tumori stromali gastrointestinali (GIST) WHO

BENIGNI /0  

A INCERTO POTENZIALE MALIGNO

Tumore stromale gastrointest. A incerto potenz. maligno 8936/1  

MALIGNI

Tumore stromali gastrointestinale, maligno 8936/3  

Tumori delle guaine nervose WHO

MALIGNI

Tumore maligno delle guaine nervose periferiche 9540/3  

Tumore maligno epitelioide delle guaine nervose perif. 9542/3*

Tumore di Triton, maligno 9561/3  

Tumore a cellule granulari, maligno 9580/3  

Ectomesenchimoma 8921/3  



Neoplasie a differenziazione incerta 

Classificazione WHO 2013

* Codici approvati dal Comitato IARC/WHO per la ICD-O 2012 

Tumori a incerta differenziazione WHO

INTERMEDI (raramente metastatizzanti) /1  

Tumore fibromixoide ossificante, maligno 8842/3*

Carcinoma mioepiteliale 8982/3  

Tumore fosfaturico mesenchimale, maligno 9140/3  

MALIGNI

Sarcoma sinoviale, NAS 9133/3  

Sarcoma sinoviale a cellule fusate 9041/3  

Sarcoma sinoviale bifasico 9043/3  

Sarcoma epitelioide 8804/3  

Sarcoma alveolare dei tessuti molli 9581/3  

Sarcoma a cellule chiare dei tessuti molli 9044/3  

Condrosarcoma mixoide extrascheletrico 9231/3  

Sarcoma di Ewing extrascheletrico 9364/3  

Tumore desmoplastico a piccole cellule rotonde 8806/3  

Tumore rabdoide extrarenale 8963/3  

Tum. a diff. Perivasc. Epitelioide (PEComa) NAS, maligno 8714/3*

Sarcoma intimale 9137/3*

Sarcomi indifferenziati/non classificati WHO

Sarcoma indifferenziato a cellule fusate 8801/3  

Sarcoma indifferenziato, pleomorfo 8802/3  

Sarcoma indifferenziato a cellule rotonde 8803/3  

Sarcoma indifferenziato, epitelioide 8804/3  

Sarcoma indifferenziato, NAS 8805/3  



Sarcomi dei tessuti molli 
una chiave di lettura 



Sarcomi dei tessuti molli 
concetti chiave Fattori di rischio 

• EBV (pz con AIDS e leiomiosarcomi) 

• Iatrogeni (radioterapia) 

• Linfedema (angiosarcomi) 

• Clururo di vinile (angiosarcoma epatico) 

• Pesticidi   Classificazione istologica 

• Alta discordanza (diagnosi, grading) 

• Informazioni necessarie 

• Descrizione macroscopica 

• Stato dei margini (radicalità chirurgica) 

• Istotipo (WHO 2013*) 

• Grado di malignità FNCLCC (1-2-3) 

* Classificazione integrata (morfologica, immunofenotipica, genetica) 

• Tumori benigni 

• Tumori intermedi, localmente aggressivi 

• Tumori intermedi, raramente metastatizzanti (<2%) 

• Tumori maligni 



Sarcomi dei tessuti molli 
arti e tronco superficiale 

Malattia locale limitata 

Malattia  localmente avanzata 

Malattia in fase metastatica 

• Polmonare operabile 

• Non operabile/extrapolmonare 

chirurgia 

radioterapia 

chemioterapia 



Sarcomi dei tessuti molli 
retroperitoneali 

Trattamento neo/adiuvante 

radioterapia 

chemioterapia 

Caratteristiche  

• Particolare rarità 

• Crescita indolente, diagnosi tardiva e spesso occasionale 

• Frequenti i liposarcomi e i leiomiosarcomi 

• Radicalità chirurgica impossibile 

• Elevate recidive locali (con trasformazione) 

• Minore tendenza alla metastatizzazione 

• Prognosi scadente (OS  20% a 15 anni)  

Trattamento primario chirurgia 



Sarcomi dei tessuti molli 
Follow-up Scopi (e utilità)  

Precoce individuazione delle recidive/metastasi 

Accertamento di effetti tossici/complicanze della terapia 

Raccomandazioni: 

• Assenza di prove conclusive sull’efficacia del f.u. 

• Evidenze da esperienza e non da RCT 

• La chirurgia radicale sulle recidive aumenta la OS 

• Metastasi polmonari o multiorgano non si giovano di anticipazione 

diagnostica 

• STM basso grado  

• Controlli ogni 4-6 mesi per 5 anni,  poi ogni 12 mesi fino a 10 anni 

• STM alto grado   

• Controlli ogni 3 mesi per 2 anni, poi ogni 4-6 mesi fino a 5 anni 

• Schema 

• Visita e/o RMN 

• Metastasi polmonari: Rx, ev. TC 

Scenario 

Sarcomi alto grado: ricaduta in genere entro 2-3 anni 

Sarcomi basso grado: rischio di ricaduta più prolungato 

Scenario in evoluzione (terapie mirate) 



GIST 
generalità Epidemiologia: 

• Meno dell’1% di tutte le neoplasie maligne 

• Tumori mesenchimali più comuni del tratto gastroenterico 

• Lesioni precursore nel 10-30% delle resezioni gastriche 

(rischio di trasformazione 1/2000) 

• Picco incidenza a 60 anni 

• Incidenza stimata : 1-1,5/100.000 

• Sedi più frequenti: 

• Stomaco (>50%) 

• Tenue   

• Esofago   

• Retto  

• Extraintest.: raro 

Caratteristiche: 

• Prognosi migliore in sede gastrica (a parità di MI e dimensioni) 

• Analisi mutazionale importante perla prognosi 

• Mutaz. Esone 9 e 11: comportamento più aggressivo 

• Disponibilità di farmaci inibitori dei recettori ad attività tirosin-

chinasica (Imatinib) 

• La diagnosi di GIST dovrebbe includere IM, dimensioni, indicazioni 

topografiche precise, e analisi mutazionale 

• La rottura della capsula tumorale determina un peggioramento 

prognostico 

Patogenesi 

Origine dalle cellule pacemaker di Cajal 

Mutazione del recettore tirosin-chinasico KIT (75-80%) 

Mutazione del recettore tirosin-chinasico PDGFα (8%) 

 

Sarcomi basso grado: rischio di ricaduta più prolungato 

Scenario in evoluzione (terapie mirate) 

Terapia: 
• Chirurgica 

• Adiuvante: in base alle caratteristiche del tumore 

Follow-up:  
• Non c’è consenso sul tipo di f.u. da adottare (liv. rischio) 

• In pz. liberi da malattia: TC/RM addome ogni 3 mm per 3 aa., ogni 6 

mesi fino a 5 aa, poi ogni anno 



GIST 
Istopatologia 

stomaco 

a cell. fusate 

epitelioide 
a palizzata 

C-KIT 



Altri sarcomi 
generalità 

Leiomiosarcoma dell’utero: 

1% di tutte le neoplasie maligne dell’utero 

Classificazione: WHO 2013 

EI: sede, dimensioni estensione, morfologia, necrosi, IM, atipie 

Sarcoma endometriale indifferenziato: 

Rari 

Altamente aggressivi 

Elevata tendenza alla recidiva/metastasi 

OS a 5 aa.: 25% 

Sarcoma stromale endometrioide 

10% di tutti i sarcomi uterini; 0,2% di tutti i tum. mal. dell’utero 

Adenosarcoma: 
Neoplasia bifasica (epit. benigna/ stromale maligna) 

Tendenza alla recidiva: 25% a 5 anni 



Conclusioni 

Punti di debolezza: 

• Enormi problemi per la 

registrazione 

• Registrazione inefficace (rarità) 

• Difficoltà nel reperimento di tutte 

le informazioni utili 

• Distorsioni da discordanza 

diagnostica 

• Interconnessione archivi 

Punti di forza: 

• Creazione di uno specifico GdL 

nazionale (ITACARE) 

• Concordanza diagnostica 

• Collegamento con la clinica 

• Cambio di prospettiva utile a 

tutta l’attività di registrazione 

• Interconnessione archivi 

 

 




