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CASE REPORT: NEURORADIOLOGIA
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Riassunto

La lipomatosi congenita infiltrante del volto, descritta per la prima volta da Beck nel 1836, ¢ una patologia rara
ad eziologia sconosciuta, caratterizzata da diffusa infiltrazione di cellule adipose mature nel contesto dei tessuti
molli del viso, con associate conseguenti deformita ossee. Si presenta come una condizione isolata o associata ad
emimegalencefalia e a sindromi neurocutanee. Descriviamo il caso di un paziente di 10 anni con nota lipomatosi
congenita del volto, giunto alla nostra struttura per follow up con Tomografia Computerizzata (TC) e Risonanza

Magnetica (RM).

Parole chiave: Lipomatosi congenita infiltrante del volto, lipomatosi infiltranti del bambino, malformazioni en-

cefaliche.

Case report

Lo studio da noi presentato tratta di un caso particolarmente
raro di un giovanissimo paziente, di 10 anni, con nota diagno-
si di lipomatosi congenita infiltrante del volto (LCIV), che si
sottoponeva per follow up a Tomografia Computerizzata (TC)
del massiccio facciale e Risonanza Magnetica (RM) encefalo.
La TC mostrava dismorfismo osseo dell’emilato destro inte-
ressante la mandibola, 1’0sso mascellare, lo sfenoide, 1’0sso
zigomatico, la regione temporale, le ossa frontali con consen-
suale asimmetria facciale, ipoplasia dei seni mascellari, alte-
razioni della dentizione.

A carico del neurocranio si segnalava slargamento della re-
gione sellare, completamente sovvertita per la presenza di tes-
suto a densita francamente adiposa, non capsulato e non ben
delimitabile, responsabile di rigonfiamento dei profili delle
strutture ossee sellari. (Fig.1)

La RM permetteva di documentare, associate al quadro di
malformazione del massiccio facciale, riduzione di ampiez-
za dell’orbita destra e delle fosse craniche anteriore e media
omolaterali, ghiandola ipofisaria ridotta di dimensioni, assot-
tigliamento della sostanza bianca sottocorticale e profonda e
del corpo calloso, riduzione di volume dei talami e del tronco
encefalico. (Fig. 2)

Discussione

La lipomatosi congenita infiltrante del volto (LCIV) ¢ un’en-
tita ben definita, descritta per la prima volta da Beck (1) nel
1836 come caso di emiipertrofia del corpo, poi da Friedreich
(2) con un caso di emiipertrofia del viso, ed infine inquadrata
da Slavin (3) con la dizione di lipomatosi congenita infiltrante
del volto, terminologia con la quale la si conosce ad oggi e
che ben descrive la natura della lesione.

La LCIV ¢ inquadrata nell’eterogeneo spettro delle lipoma-
tosi infiltranti del bambino, che si distinguono dal ben noto
lipoma, per le caratteristiche istopatologiche.

Il lipoma ¢ il tumore mesenchimale benigno pili comune
nell’'uvomo. Generalmente ¢ un tumore ben capsulato, facile
da rimuovere e raramente recidivante dopo la rimozione. Puo
insorgere a qualsiasi eta ma ¢ pill comune dopo la quarta de-
cade di vita. La lipomatosi ¢ invece caratterizzata da diffusa
e non-capsulata infiltrazione di cellule adipose nel contesto
delle normali fibre muscolari e dei limitrofi tessuti molli, pre-
senza di sole cellule adipose mature, assenza di lipoblasti ed
elementi cellulari ancora in fase di maturazione, alto tasso di
crescita, iperplasia ossea delle strutture ossee adiacenti ed alto
tasso di recidiva in seguito ad asportazione chirurgica.
L’eziologia di questo insolito tumore ¢ ignota: trauma, irra-
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Fig. 1 Le immagini di Risonanza Magnetica documentano un quadro di malformazione iperplastica dell’emivolto destro in rapporto a diffusa infiltrazione da par-
te di tessuto adiposo che coinvolge e deforma il basicranio, in particolare lo sfenoide, specie a livello del corpo, grande e piccola ala di destra, (C) con convessita
del suo profilo superiore e scomparsa del cavo sellare (A e B). Tale tessuto infiltra e deforma anche le ossa temporale, frontale e mascellare, I’emimandibola e
I’osso zigomatico omolaterali. Nell’immagine assiale T2-pesata (C) si documenta riduzione di volume dell’orbita destra con relativo esoftalmo del bulbo ocu-
lare omolaterale. B. L’immagine sagittale T2-pesata documenta inoltre la riduzione volumetrica della ghiandola ipofisaria, che appare dislocata tra corpo dello
sfenoide e clivus. Si osservi inoltre (B e C) la dilatazione dei ventricoli laterali, specie a sinistra, e degli spazi liquorali periferici in quadro di diffusa riduzione
volumetrica degli emisferi cerebrali bilateralmente.

Fig. 2 Le immagini TC nei tre piani ortogonali dello spazio documentano un’evidente asimmetria facciale con prominenza dell’emivolto destro per aspetto
dismorfico e struttura ossea sovvertita, con aspetti a “vetro soffiato” dell’osso sfenoide, mascellare e zigomatico, dell’emimandibola, oltre che delle ossa della
teca cranica in sede frontale e temporale.C. Le scansioni TC assiali documentano riduzione di volume dell’orbita destra con relativo esoftalmo del bulbo oculare
omolaterale. D. La ricostruzione 3D conferma I’evidente quadro di dismorfismo osseo dell’emivolto di destra ed in particolare 1’aspetto iperplastico dell’emi-
mandibola destra, con associata alterazione della dentizione e 1’aspetto rigonfio della parete laterale dell’orbita destra, quest’ultima ridotta in ampiezza.



Il giornale italiano di Radiologia Medica (2016) 3: 527-529

529

diazione cronica, processi degenerativi con trasformazione
adiposa, stimolazione ormonali di cellule multipotenti, infe-
zione congenita da citomegalovirus, mutazioni del cromoso-
ma 12, sono stati tutti proposti come possibili meccanismi per
la trasformazione lipomatosa. (4-7)

La diagnosi del tumore & basata sulla presentazione clinica e
sull’imaging. La TC e la RM ad oggi sono gli strumenti pit
utili per la valutazione radiologica preoperatoria. (8.,9)

In TC, la presenza di una lesione con bassi valori di atte-
nuazione francamente adiposi, grossolanamente infiltrante,
ci consente una diagnosi differenziale con altre lesioni ben
capsulate. Le ricostruzioni multiplanari aiutano a rilevare la
asimmetria delle ossa dello splancnocranio, dovute all’iper-
trofia ossea. La RM ¢ utile nella diagnosi grazie alle caratte-
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