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PREMESSA

Questo documento € una versione per i
Pazienti del documento “Clinical
recommendations for localized
angiosarcoma:

A consensus paper by the Italian
Sarcoma Group’, pubblicato nel Maggio
2024, Italian Sarcoma Group (ISG) in
collaborazione con Sofia nel Cuore ha
elaborato nel 2023-2024 queste
linee guida per fornire indicazioni
chiare su come affrontare
I'angiosarcoma localizzato nel
miglior modo possibile.

Essenzialmente offre
raccomandazioni su quali
trattamenti possono essere pit
utili, tenendo conto della
situazione specifica di ogni
Paziente e delle evidenze
scientifiche disponibili, con
I'obiettivo di aiutare i Pazienti

e i medici a prendere
decisioni orientate alla
migliore cura possibile,
massimizzando cosi la
probabilita di guarire.




INTRODUZIONE

L'angiosarcoma (AS) é un tipo di tumore di origine vascolare, raro ed aggres-
sivo.

Appartiene a una famiglia pit ampia di tumori solidi chiamati sarcomi, il cui
trattamento ottimale é definito dalle linee guida per la cura dei sarcomi (ad
esempio quelle redatte dalla Societa Europea di Oncologia Medica (ESMO)).

Queste linee guida valgono anche per I'AS, tuttavia, I'AS é diverso da altri tipi di
sarcoma in molti aspetti, tra cuila sua aggressivita e I'estrema varieta delle sue
presentazioni che rende complesso definire quale € il trattamento pit corretto

inognisingolo caso.

Definire la terapia corretta per ogni Paziente € particolarmente importante

quando il tumore é localizzato, cioé quando é confinato nella zona specifica del
corpo da cui esso € originato, perché questa € la fase in cui vi € la possibilita
maggiore di guarire se viene utilizzata la terapia adeguata.
Ci sono perd ancora tanti aspetti da chiarire su qual é il miglior trattamento nelle
diverse situazioni cliniche, aspetti che andrebbero idealmente analizzati
all'interno di studiclinici.
Nonostante cid, lararita dell'angiosarcoma rende spesso difficile realizzare questi
studi. Per questo motivo, la societa scientifica italiana che si occupa dellaricercae
cura dei Pazienti con sarcoma, Italian Sarcoma Group (ISG), ha riunito esperti
italiani che si occupano di sarcomi e rappresentanti dei Pazienti per discutere del
miglior modo per trattare I'AS localizzato.

Dopo questariunione, I'ISG ha quindi aperto uno studio in diversi ospedali su tutto

il territorio nazionale cui parteciperannoi Pazienti con AS per cercare di rispondere

adomande pratiche ancoraaperte sulla gestione della malattia.

®

Mariangela Guido (Sofia Nel Cuore), Elena Fumagalli (ISG) e Silvia Stacchiotti (ISG) al Meeting Studio ProStars
svoltosiil 19 dicembre 2023 presso I'lstituto Nazionale dei Tumori di Milano.

7



COMEE STATO REDATTO

ILDOCUMENTO DI CONSENSO

Il progetto di sviluppo del
consenso da cui é derivato
questo documento é stato
realizzato all'interno della
societa di ISG, con il
coinvolgimento attivo di
tutti i centri appartenenti
al dominio italiano dei
sarcomi di EURACAN, di

altri centriitalianidiriferimento perisarcomie dei rappresentanti dei Pazienti.
Sono stati coinvolti specialisti di sette diverse specialita (cioé epidemiologia,
anatomia patologica, radiologia, chirurgia, radioterapia, oncologia medica

dell'adulto, oncologia medica pediatrica).

E stata condotta una ricerca bibliografica considerando articoli in lingua inglese,
pubblicati su PubMed dal 2000 fino a dicembre 2022. | sottogruppi di ciascuna

specialita si sono inizialmente
incontrati virtualmente per redi-
gere un primo documento ed
evidenziare gli aspetti piu critici da
discutere conl'intero gruppo.
Successivamente, durante l'incon-
tro di consenso, svoltosi in presen-
zanel 2023 in provincia di Bologna
durante il Congresso Annuale di
ISG, sono stati discussi i punti pit
critici, raggiungendo un consenso o
condividendo lediscrepanze.
Infine, & stata redatta la versione
finale del documento che é stata
diffusa per I'approvazione finale e
quindi pubblicato nel maggio 2024
sulla rivista scientifica Cancer
Treatment Reviews.

EURACAN:

é una rete di riferimento europea (European
Reference Network, ERN) dedicata ai tumori
rari solidi dell'adulto, tra cui i sarcomi, a cui
afferiscono diversi centri nei diversi paesi
europei, tra cui 'ltalia.

Queste reti sono state create dalla Commis-
sione Europea per migliorare la cura dei
Pazienti affetti da malattie rare o complesse
attraverso la cooperazione tra centri di
eccellenza in diversi paesi dell'Unione
Europea.

Epidemiologia:
e la scienza che studia come le malattie si
diffondono tra le persone e nelle comunita,
cercando di capire chi si ammala, quando e
dove, e cosa provoca o facilita la diffusione di
queste malattie.




EPIDEMIOLOGIAE
PRESENTAZIONE CLINICA

L'AS é un sarcoma ultra-raro (incidenza: 0.3-0.5/100.000/anno), con circa 140
nuovi casi previstiogniannoin Italia.”

Si riscontra una prevalenza delle donne, tuttavia, il rapporto tra maschi e
femmine variaaseconda del sito di origine.’

L'AS pud manifestarsi a qualsiasi eta, con un picco diincidenzatrai60ei 70 anni,
ed @ molto raro neibambini.””’

L'eta media é pil alta nell'AS secondario rispetto all'AS primitivo.® Sebbene la
causa sia sconosciuta nella maggior parte dei casi, I'AS pud essere talvolta
associatoafattoridirischio.

Ci sono due fattori di rischio ben noti: il linfedema cronico e I'aver ricevuto una
precedente radioterapia per un altro tumore. L'AS associato al linfedema é anche
noto come sindrome di Stewart-Treves. Sono anche associati all'AS sindromi
familiari, tra cui la neurofibromatosi, la sindrome di Maffucci e la sindrome di
Klippel-Trenaunay.

L'esposizione professionale al

cloruro divinile e al diossido ditorio Tumore primario:

N . , . . e il primo tumore che origina in un organo o
e ass.omata aIIAS. ep.atlicF). Altri i s A o,

agenti cancerogeni chimici asso- E il punto di origine da cuiil tumore ha avuto
ciati all'AS includono arsenico, inizio.

Ad esempio, se una persona ha un tumore al
polmone, quel tumore & considerato
"primario” perché é il luogo dove la malattia
giniziata.

A volte, il tumore primario puo diffondersi
ad altre parti del corpo attraverso un
processo chiamato metastatizzazione,
formando nuovi tumori in altri organi
(metastasi), ma questi nuovi tumori
derivano sempre dal tumore primario, e si
chiamano anche tumori secondari.

radio e steroidi anabolizzanti.

Linfedema Cronico:

rallentamento o blocco cronico della
circolazione linfatica a carico dell’arto
superiore e/o inferiore, con conseguente
gonfiore cronico dell’arto interessato.




Alcuni studi riportano I'associazione dell’AS con corpi estranei, tra cui garza
chirurgicaaccidentalmente trattenuta, protesi vascolari ed ortopediche.’

L'AS pud manifestarsi in qualsiasi parte del corpo. Circa il 60% degli AS origina
dalla pelle e neitessuti molli, mentreil 40% € viscerale.

10-11-12

Basandosi su un‘analisi di circa 600 Pazienti affetti da AS, la pelle del capo e del
collo é risultata il sito pit comune (27%), seguito dal seno, principalmente
associato ad una precedente radioterapia (20%, chiamato anche angiosarcoma
radioindotto), dagli arti (15%), dal tronco (9%), dal fegato (6%), dal cuore (5%), dalle
ossa (4%) e dalla milza (3%). ° L'80% degli AS associati ad una precedente radiote-
rapiasisviluppaalivello della cute che riveste laregione mammaria.”

Le caratteristiche cliniche dell'AS

variano asecondadelsitodiorigine

della malattia. L'AS cutaneo si Viscerale:

manifesta spesso con lesioni vio- che coinvolge i visceri, ovvero gli organi
. . interni.

lacee, talvolta multiple e sangui-

nanti.” Gli AS viscerali e del seno si Dispnea:

presentano come lesioni che condizione clinica di difficolta nella respi-

cresconoin profondita. razione.

L'AS calrdlaco, di solito a palrtenze¥ Emottisi:

dall'atrio destro, mostra sintomi fuoriuscita di sangue con la tosse, in genere

come dolore al petto, dispnea, proveniente dalle vie respiratorie.

tosse ed emottisi.”
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PROGNOSI

L'AS é tipicamente un sarcoma ag-
gressivo.

La prognosi e spesso sfavorevole, con
una sopravvivenza a 5 anni che varia
dal 30 al 50%, anche se vi é una certa
variabilita prognostica a seconda della
presentazione.

Gli AS viscerali generalmente mos-
trano una prognosi peggiore.”™"’

Il rischio di recidiva dopo l'intervento
chirurgico é elevato.

La sopravvivenza libera da recidive
locali a 5 anni varia dal 25% al 35%.
Negli AS cutanei, compresi quelli
associati alla radioterapia, le recidive
locali possono essere difficili da ges-
tire e i Pazienti possono morire a
causa della malattia locoregionale. "*
Le metastasi possono interessare
polmoni, ossa, fegato, tessuti molli,
linfonodi ed encefalo.”""

Recidiva:

ricomparsa del tumore, nella sua sede
iniziale (detta recidiva locale o locoregio-
nale) o in sedi distanti (detta recidiva a
distanza o metastasi).

Metastasi:

le metastasi sono tumori che si formano
quando le cellule del tumore primario si
staccano, viaggiano attraverso il sangue o
il sistema linfatico, e si stabiliscono in altre
parti del corpo, creando nuovi tumori
(tumori secondari).

Questi noduli metastatici sono dello stes-
so tipodel tumore primario.

Ad esempio, se un tumore primario della
coscia si diffonde ai polmoni, le cellule
tumorali nei polmoni sono ancora cellule
del tumore alla coscia, non di tumore ai
polmoni.

Le metastasi indicano che il cancro si &
diffuso oltre il sito di origine e rappresen-
tano una fase pit avanzata della malattia
rispettoal tumore primariodasolo.

Epitelioide:

cellule che hanno una forma e un aspetto
simili a quelli delle cellule epiteliali, che
sono le cellule che rivestono le superfici
interne ed esterne del corpo, come la pelle
egliorganiinterni.

Esameistologico:

esame condotto dall’'anatomopatologo
per valutare le caratteristiche delle cellule
che compongono il tumore e definire la
diagnosi (detta diagnosiistologica o anche
diagnosi patologica).

| tumori pit grandi (>5 cm) e la presenza di una componente epitelioide all'esame

istologico sono correlati a una malattia pit aggressiva.
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All'esame del patologo, la maggior
parte degli AS ha un aspetto mali-
gno.

Purtroppo, anche i tumori ben
differenziati possono comportarsi
in modo aggressivo. **

L'AS primario al seno é I'unico tipo di
AS in cui la diagnosi istologica
sembra correlare con I'andamento
clinico dellamalattia, e in particolare
le forme ben differenziate potreb-
bero avere un comportamento me-
noaggressivo.

Tumore Ben Differenziato:

é un tumore le cui cellule conservano
caratteristiche ben definite, simili alle cellule
sane dell’organo di partenza. Questo spesso
indica una prognosi migliore per una minore
aggressivita della malattia, anche se si
trattain ognicaso diun tumore maligno.

Tumore Indifferenziato:

e un tumore le cui cellule perdono completa-
mente le caratteristiche tipiche delle cellule
sane di partenza, determinando spesso una
prognosi peggiore per una maggiore
aggressivita della malattia.

PRINCIPI GENERALI DELLA GESTIONE
DELL'AS LOCALIZZATO

| Pazienti devono essere gestiti all'interno di centri di riferimento ed all'interno
delle reti di trattamento dedicate ai sarcomi, da un team multidisciplinare esperto
nella cura dei sarcomi che include anatomopatologj, radiologi, oncologi chirurghi,
oncologi radioterapisti, oncologi medici e specialisti in cure palliative. In base alla
presentazione della malattia, altri specialisti come il chirurgo ortopedico, il
chirurgo plastico, il chirurgo del seno e il genetista devono essere coinvolti.




ANATOMIA PATOLOGICA

La conferma anatomopatologica della diagnosi é raccomandata in tutti i casi
prima di iniziare qualsiasi trattamento, e la revisione anatomopatologica da
parte di un patologo esperto nella diagnosi dei sarcomi é fortemente consigliata
se la prima diagnosi é stata effettuata al di fuori di un centro di riferimento per la

curadeisarcomi.

La diagnosi dovrebbe essere effettuata tramite biopsia con ago o biopsia incisio-

nale, ottenendo una quantita
sufficiente di tessuto per una
valutazione anatomopatologica
accurata.

In caso di lesione eterogenea, la
radiologia dovrebbe essere utiliz-
zata per guidare la biopsia nelle aree
digrado pit elevato.

La correlazione con gli aspetti clinici
e cruciale nel processo diagnostico.
Gli AS superficiali e cutanei possono
essere diagnosticati con una biopsia
della pelle chiamata “punch biopsy”,
mentre per le lesioni pit profonde é
preferibile una biopsia con ago
percutaneoda 14-16G.

Per le lesioni della milza, il ruolo
delle biopsie percutanee é contro-
verso a causa del rischio di sangui-
namento.

Anatomia patologica:

disciplina medica che si occupa di visionare
un campione del tumore, prelevato tramite
biopsia o tramite chirurgia, per osservarne
tutte le caratteristiche (struttura, forma,
ecc.) e definire la diagnosi istologica
definitiva.

Biopsia Incisionale:

prelievo di un campione di cellule tumorali
mediante un piccolo intervento, in genere
effettuato perladiagnosi.

Lesione eterogenea:
lesione con caratteristiche disomogenee.

Punch Biopsy:

biopsia effettuata mediante un bisturi
circolare, detto Punch, (di diametro variabile
tra 2 e 8 mm) che consente di rimuovere un
cilindro di cute mediante movimento
pressorio e rotatorio.
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MORFOLOGIA E IMMUNOFENOTIPO

Analizzando i prelievi bioptici, lo spettro di presentazione dell’AS é piuttosto
ampio. L'AS mostra agli esami anatomopatologici alcune peculiarita nelle cellule
chelo costituiscono.

Ad esempio l'espressione sulla membrana cellulare del marcatore CD31 e a
livello del nucleo del marcatore ERG. Entrambi questi marcatori mostrano
un'elevata sensibilita, ma non sono completamente specifici, possono infatti
essere presentianche su cellule dialtri tipi di tumori.

PROFILO MOLECOLARE

Anche a livello molecolare I'AS
risulta estremamente eterogeneo,

MYC:
ci sono infatti alcuni geni e protei- gene coinvolto nella regolazione della
ne, la cui mutazione concorre a crescita cellulare, della divisione e del
determinare la degenerazione metabolismo. X
delle cellule sane verso cellule Quando questo gene & mutato 0 sovrae-
i spresso, puo contribuire allo sviluppo di
tumorali. diversitipi di cancro.

Queste mutazioni rientrano negli

obiettivi di studio dell’anatomo-

patologo, lo aiutano infatti ad indirizzare la diagnosi
quando sono presenti, un esempio sono le alterazioni
molecolari come I'amplificazione di un gene chiamato
MYC, che sono molto pit comuni nell'AS associato alla
radioterapia.”

La rilevazione dell'amplificazione del gene MYC o la
sovraespressione della proteina MYC rappresentano
potenti strumenti diagnostici che aiutano a distinguere
I'AS da altre lesioni vascolari * e contribuiscono a confer-
mare una diagnosi di AS associato alla radioterapia. Una
piccola minoranza dei casi pud mancare di anomalie del
gene MYC e in questi casi la diagnosi si basa solo sulla
morfologia. Trale altre alterazioni molecolari osservate vi
sono la coamplificazione di FLT4 e MAML1 nell'AS indotto
dalla radioterapia, alterazioni genetiche coinvolgenti la
viaMAPK™ e mutazioni di TP53, KDR e CDKN2.™*
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RADIOLOGIA

La risonanza magnetica (RMN) con
gadolinio rappresenta l'esame di
scelta nell'AS, e fornisce informazio-
ni sia sull'estensione anatomica che
sulla composizione del tumore.
Negli AS cutanei, I'RMN pu6 sotto-
valutare l'estensione della malattia
elacorrelazione conlavisitaclinicae
cruciale.

La documentazione fotografica della
lesione, le biopsie dei tessuti
circostanti alla lesione e I'utilizzo di
tatuaggi per delimitare la lesione
possono essere utili per gli AS della
pelle, specialmente quando € pre-
visto un trattamento preoperatorio,
cioé prima dell'intervento chirurgico,
per meglio valutare I'estensione
reale della malattia.

La stadiazione dovrebbe includere
una scansione TAC di encefalo,
torace addome e pelvi (TAC total
body) per escludere la presenza di
metastasi e una valutazione ossea
tramite PET/TAC con 18-FDG o

Gadolinio:

e il mezzo di contrasto utilizzato quando sifa
la Risonanza Magnetica Nucleare (RMN) e
che consente di evidenziare le lesioni in
esamerispetto aglialtri organi.

Stadiazione:

é il processo diagnostico che consente di
valutare lo stadio della malattia tumorale,
ovvero la sua estensione nel sito primario, la
diffusione ai linfonodi, e la presenza di
metastasiin altriorgani.

18-FDG:

18 Fluorodeossiglucosio, marcatore utiliz-
zato nella PET, un esame di medicina nu-
cleare che viene eseguito per evidenziare la
eventuale presenza di lesioni tumorali; la
PET si basa sul consumo del glucosio da
parte delle cellule.

Le cellule tumoraliin genere consumano una
elevata quantita di glucosio perché hanno un
metabolismo elevato.

Scintigrafia ossea:

esame diagnostico di medicina nucleare che
valuta il metabolismo osseo e viene effet-
tuato per evidenziare I'eventuale presenzadi
lesionimetastatiche alle ossa.

scintigrafia ossea. Le metastasi polmonari mostrano un aspetto caratteristico
con molteplici noduli polmonari solidi o, pit raramente, con opacita a vetro
smerigliato che circondano i noduli polmonari (segno dell'alone alla TAC).” L'AS si
manifesta in genere come una massa infiltrante irregolare o come una lesione
nodulare con un comportamento aggressivo sulle strutture adiacenti.” In ogni
sito specifico di origine possono tuttavia essere osservate alcune caratteristiche
peculiari. Quando é previsto un trattamento preoperatorio, I'RMN dovrebbe
essere eseguita all'inizio della terapia preoperatoria, durante la stessa e prima
dell'intervento chirurgico. Negli AS cutanei, le immagini fotografiche del tumore
visibile in corso ditrattamento aiutano a monitorare larisposta al trattamento.




CHIRURGIA

Principi generali

E altamente raccomandata la dis-
cussione collegiale di ciascun singolo
caso all'interno del gruppo multidi-
sciplinare per definire il programma
di trattamento prima di qualsiasi
intervento chirurgico e/o trattamen-
tolocale.

La chirurgia di asportazione del
tumore mediante resezione ampia é
il trattamento standard di tutti i
sarcomi e, in particolare, dell'AS
localizzato e dovrebbe essere ese-
guita da un chirurgo esperto in
sarcomi.

Questo approccio prevede la rimo-
zione del tumore in un unico pezzo
insieme a una porzione circostante
di tessuto normale, con margini di
resezione negativi.

Gli AS profondi negli arti superiori o
inferiori possono coinvolgere diret-
tamente un vaso principale, tipica-
mente un'arteria, rendendo neces-
saria la resezione in toto del fascio
vascolare.

A differenza di quanto succede in
altri tumori, I'asportazione preventi-
va dei linfonodi (detta linfoadenec-
tomia) o la biopsia del linfonodo
sentinella non sono raccomandate.
La linfoadenectomia regionale &
indicata solo quando vi é coinvolgi-
mento linfonodale clinicamente e/o
radiologicamente confermato.

Margini diresezione negativi:

indica che l'intervento chirurgico di
rimozione del tumore ha asportato
completamente tutta la malattia, lasciato i
margini dei tessuti che rimangono in sede e
che ospitavano il tumore completamente
liberida cellule tumorali.

Resezione in toto del fascio vascolare:

€ una procedura chirurgica in cui un intero
fascio di vasi sanguigni, che pud includere
arterie, vene e nervi associati, viene
rimosso. Questa operazione & necessaria
quando un tumore coinvolge direttamente
questi vasi, e la loro rimozione completa é
necessaria per eliminare il tessuto malato.

Linfonodo Sentinella:

e il primo linfonodo di drenaggio di un
tumore, la sua analisi anatomopatologica,
in alcuni tipi di tumore, consente di
conoscere lo stato di diffusione per via
linfonodale del tumore primario.




AS cutaneo (regione testa e collo)

PerI'AS cutaneo, che colpisce principalmente la regione della testa e del collo negli
anziani, la chirurgia é raramente raccomandata a causa della sua presentazione
multifocale e dell’'estensione della malattia al cuoio capelluto o al viso. Il tratta-
mento sistemico combinato con la radioterapia definitiva é tipicamente conside-
rato un'alternativa validaalla chirurgia.

Le fotografie della malattia e i tatuaggi per delimitarne I'estensione sono utili per
valutare larisposta e pianificare la successivaresezione, quando possibile.

Negli AS di piccole dimensioni, che sono spesso asportati con una diagnosi clinica

preoperatoria di tumore cutaneo
non melanotico, dovrebbe essere

eseguita una rimozione ampia per
garantire margini negativi sia sulla
pelle che neitessuti profondi.

La mappatura bioptica della regione
anatomica intorno alla malattia puo
essere utile per valutare I'estensio-
ne effettiva della malattia e pianifi-
care al meglio l'intervento chirurgi-
co. La ricostruzione plastica per
coprire il difetto & quasi sempre
necessaria. In fase preoperatoria,
vengono frequentemente utilizzati
espansori tissutali per preparare i

Multifocale:
indica una presentazione del tumore con pit
lesioni differentinello stesso sito.

Non melanotico:
non proveniente dalle cellule della cute
dette melanociti.

Espansori tissutali:

dispositivi da utilizzare per adattare i lembi
della pelle ad andare a coprire gli esiti della
ferita chirurgica necessaria a rimuovere |l
tumore della pelle.

Mastectomia totale:
rimozione totale del seno, compreso capez-

lembi cutanei in modo adeguato alla zolo ed areola, interessato dal tumore.

copertura dei tessuti interessati dal

tumore e che devono quindi essere

asportati. In caso contrario, complessi lembi di rotazione locoregionale o lembi
liberi sonole uniche alternative valide. La radioterapia adiuvante pud essere presa
in considerazione come trattamento aggiuntivo alla chirurgia.

AS dellamammella (ghiandola mammaria)

Lamastectomia totale cheincorporalafascia muscolare é il trattamento chirurgi-
codiriferimento per I'AS della ghiandola mammaria e viene preferita rispetto alla
chirurgia conservativadel seno.”

Tuttavia, per gli AS di piccole dimensioni e periferici all'interno di un seno grande,
la resezione ampia pud essere considerata su base individualizzata e dopo
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discussione nel team multidisciplinare dedicato ai sarcomi. Nei casi di AS radioin-
dotti spesso é richiesta I'asportazione di un'ampia area della pelle che riveste la
regione mammaria a causa della sua presentazione con pit noduli (detta anche
multifocale) al fine di rimuovere tutta la pelle precedentemente irradiata. La
linfoadenectomiaolabiopsiadel linfonodo sentinella non sonoin genere indicate.
Per i Pazienti con linfonodi clinicamente sospetti, la biopsia con ago sottile
guidata da ultrasuoni dei linfonodi sospetti pué documentare accuratamente la
presenza di metastasilinfonodali.

Nei casi di coinvolgimento linfonodale confermato, € appropriato lo svuotamento
ascellare.

Date le elevate probabilita di recidiva locale, la ricostruzione plastica del seno
dovrebbe essere generalmente posticipata.

Per tumori pit grandi o per AS associati alla radioterapia con coinvolgimento
esteso della pelle, sono necessari ricostruzioni di chirurgia plastica con lembi
miocutanei per coprire I'areaasportata limitando il danno estetico.

Il rischio di complicanze (dette anche morbilita) in caso di intervento chirurgico
ricostruttivo importante non dovrebbe essere sottovalutato e la possibilita di un
certoritardo neitrattamenti post-operatori dovrebbe essere considerata durante
la pianificazione iniziale. L'uso degli

impianti nella ricostruzione mam- ) o .
maria non é la scelta preferita nell'AS Anglosarcomiradiondotti:

P sono angiosarcomi indotti dall'esposizione
della mammella, a causa della precedente a radiazioni, come quelle della
frequente necessita di rimuovere radioterapia.
una porzione del muscolo grande
pettorale. Di conseguenza, i lembi
miocutanei rappresentano la prima

Linfoadenectomia:
rimozione totale diuno o piti linfonodi.

scelta nella maggior parte dei casi. Il Svuotamento ascellare:

lembo miocutaneo del retto dell'ad- rimozione deilinfonodi ascellari.

dome trasversale (detto TRAM) e il s e

lembo del muscolo grande dorsale i lembi miocutanei sono porzioni di tessuto
sonoi pitl comunemente utilizzati. che includono sia pelle (cutaneo) sia

L - di . . muscolo (mio) che vengono prelevate dauna
atrasposizione di tessuti sani e non parte del corpo e utilizzate per coprire o

irradiati vascolarizzati puo consenti- ricostruire un'altra area, spesso dopo un

re una migliore guarigione e, in casi intervento chirurgico. Questi lembi sono

. . - . utilizzati quando c'e una perdita significativa
selezionati, pud persino essere , d nap & .

. T di tessuto dovuta all'intervento necessario
combinata con impianti a scopo per rimuovere il tumore.

cosmetico.




AS dei tessuti molli

La chirurgia degli AS a partenza dai
tessuti molli segue gli stessi principi
che vengono considerati nella rese-
zione di tutti i sarcomi dei tessuti
molli. Quando é coinvolto un vaso
principale o il tumore ha originedaun
vaso principale (di solito un'arteria),
I'approccio chirurgico dovrebbe com-
prendere la resezione del fascio
vascolare interessato, con ricostru-
zione se necessario. La vena che
accompagna l'arteria interessata é
spesso coinvolta o troppo vicina per
essere preservata e viene tipicamen-

Autotrapianto:

si realizza quando le cellule o i tessuti
trapiantati vengono prelevati dal Paziente
che deve essere trattato. Il donatore ed |l
ricevente sono la stessa persona.

Perfusioneisolatadegliarti:

tecnica di trattamento in cui la chemiotera-
pia viene somministrata localmente, attra-
verso il sistema vascolare regionale solo
nell'artointeressato dalla malattia.

Elettrochemioterapia:

combinazione di un trattamento chemiote-
rapico a basso dosaggio e di un impulso
elettrico applicato direttamente sulle cellule

tumorali attraverso un elettrodo che con-
sente di rendere le membrane delle cellule
tumorali piti sensibilialla chemioterapia.

telegata.
La ricostruzione arteriosa viene
preferibilmente eseguita utilizzando

un autotrapianto utilizzando un vaso

del Paziente. Nei rari casi in cui il tumore ha origine dall'aorta, si raccomanda
invece una protesiin PTFE (il Politetrafluoroetilene, un materiale per la sintesi di
protesi vascolari). Se necessario, la ricostruzione venosa pud essere eseguita
utilizzando autotrapianti, omotrapianti (vene/arterie cadaveriche) o, sebbene
meno preferibili, protesiin PTFE.

Per gli AS degli arti, un'altra modalita di
trattamento locale é rappresentata dalla
perfusione isolata degli arti (ILP) con
farmaci quali TNF e Melphalan, di solito
seguita da intervento chirurgico.” LILP
non ha impatto sul controllo sistemico
(anche se pud essere combinata con altre
modalita). Inoltre, I'lLP pud essere consi-
derata come un trattamento definitivo, ovvero non seguito da chirurgia, nella
sindrome di Stewart-Treves, specialmentein caso di AS multifocale esteso.
L'elettrochemioterapia potrebbe essere un'altra opzione per gli AS cutanei, vista
la sua efficacia documentata in altri tumori della pelle, anche se non ci sono dati
disponibiliin questo contesto specifico.
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ASviscerale (incluso I'AS a partenza dal cuore)

Lachirurgia per I'AS visceralerichiede laresezione di parte dell'organo interessato
con margini negativi. Sacrificare I'intero organo non é necessario se I'anatomia e
la presentazione permettono unapproccio pit conservativo.

La linfoadenectomia regionale non & necessaria a meno che i linfonodi regionali
siano chiaramente coinvolti.

La chirurgia per I'AS cardiaco é particolarmente difficile, a causa dell'impossibilita
di asportare/danneggiare anche minime aree di tessuto cardiaco sano e quindi
della necessita di dovere limitare I'estensione della chirurgia. | trattamenti
perioperatori sono fondamentali per garantireil controllo del tumore e preservare
unafunzione cardiacaresiduasufficiente.

In alcuni Pazienti, pud essere necessario effettuare come prima cosa la chirurgia
per motivi clinici e in questo caso i trattamenti vengono somministrati nella fase
postoperatoria. La RT definitiva dovrebbe essere presa in considerazione quando
unapproccio chirurgico completo non é fattibile. Il trapianto cardiaco é raramente,
semai, indicato nell'AS cardiaco.

ASdell'osso

Nell'AS a partenza dalle ossa delle estremita (i.e., braccia o gambe), dovrebbe
sempre essere considerata una chirurgia di asportazione della neoplasia che
preveda il salvataggio degli arti se con questa possono essere raggiunti margini
negativi.” Neitumori situati centralmente (colonna vertebrale e bacino), ottenere
margini negativi puo essere pit difficile, ma ai fini della cura rimane un risultato
cruciale cercare diottenere laradicalita dell'intervento.

Dopo I'asportazione dell'osso, la ricostruzione convenzionale dovrebbe essere
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eseguita utilizzando megaprotesi,
innesti ossei allogenici o ricostruzio-
ni composite innesto-0sso, a secon-
da del sito del tumore e dell'eta del
Paziente.

Le megaprotesi dovrebbero essere
preferite rispetto alla ricostruzione
biologica quando € pianificata una RT
post-operatoria.

L'AS osseo pud essere multifocale,
coinvolgendo lo stesso segmento
0sseo 0 0ssa contigue diverse, e
quindi pud essere presa in conside-
razione la chirurgia radicale con ri-
mozione dell'intero segmento osseo
0, in casi selezionati, I'amputazione
dell'arto.

Quando I'AS osseo si presenta con
una frattura patologica, la diffusione
tumorale e la contaminazione dei
tessuti molli circostanti rendono
difficile ottenere margini negativi e

Innesti osseiallogenici:

gli innesti ossei allogenici sono frammenti
di osso prelevati da un donatore e utilizzati
per riparare o sostituire parti di osso dan-
neggiate o mancantiinunaltroindividuo.
"Allogenico" significa che l'osso proviene
da un donatore umano, ma diverso dal
ricevente, a differenza degli innesti
autologhi, che provengono dallo stesso
Paziente.

Megaprotesi:

sono protesi che sostituiscono strutture
ossee molto estese (femore, anca,
ginocchio), in quei casi in cui la chirurgia di
asportazione completa del tumore richiede
larimozione dell'intera struttura.

Frattura patologica:

frattura non determinata direttamente da
un trauma, ma da una condizione di
fragilita ed indebolimento dell'osso stesso
come l'infiltrazione da parte del tumore.

dovrebbe quindi essere valutata I'amputazione dell'arto per ottenere il controllo
locale.”'




RADIOTERAPIA

Principi generali
Nei sarcomi dei tessuti molli localizzati di alto grado, la RT complementare alla
migliore chirurgia possibile (dettaanche RT neoadiuvante o adiuvante) & conside-
rata il trattamento di riferimento.”* Anche se nell’AS non esistono dati prospet-
tici sul ruolo della RT neoadiuvan-
te/adiuvante, dato I'alto rischio di
recidiva locale e I'elevata sensibilita
alla RT tipica dell’AS, la RT solita-
mente viene aggiunta al trattamen-
tochirurgico.

Il momento in cui inserire la RT,
prima o dopo la chirurgia, dovrebbe

essere concordato nel contesto del

ruppo multidisciplinare. N e .
8 p_p ) ] P ) . Gray, e I'unita di misura della quantita di
Oggi molti centri preferiscono I'am- radiazione somministrata ai Pazienti
bito neoadiuvante poiché é neces- duranteil trattamento.

saria una dose inferiore e viene

irradiato un volume tissutale piu

piccolo, con minori rischi di effetti collaterali a lungo termine rispetto alla RT
adiuvante.” La RT dovrebbe essere eseguita a una dose di 50 Gy in neoadiuvante
e 60/66 Gy in adiuvante, con alcune presentazioni specifiche in cui dovrebbero
essere considerate dosi diverse (vedi sotto). Nel caso di dimensioni tumorali
limitate (<5 cm), localizzazione singola e superficiale, dopo una discussione
multidisciplinare, Ila RT puo essere omessa se i margini di resezione sono micro-
scopicamente negativi.

AS cutaneo (regione testae collo)

Quando un approccio chirurgico é fattibile, il momento della RT complementare
dovrebbe essere discusso sulla base della ricostruzione plastica, privilegiando un
contesto neoadiuvante.” Per quanto riguarda l'estensione della RT, i centri
specializzatiin sarcomivariano neiloro approcci.

Alcuni favoriscono un trattamento locoregionale limitato alla malattia e altri
adottano una irradiazione totale del cuoio capelluto tenendo conto dell'assenza
di barriere anatomiche in questa sede. Le dosi raccomandate nel contesto pre-
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operatorio e post-operatorio sono rispettivamente di 50 Gy in 2 Gy/frazione e 60

Gyin1,8-2 Gy/frazione.

Nei casi di AS multifocale/diffuso della regione testa e collo, la RT con intento
definitivo puo essere offerta come alternativa alla chirurgia demolitiva. In questo

contesto, dovrebbero essere considerati 66/70 Gy.

46-49

[ trattamenti di RT con particelle pesanti quali i protoni possono avere un vantag-

gio dosimetrico ancherispettoatecniche pit sofisticate con fotoni.

AS dellamammella

(ghiandola mammaria)

Nell'AS primario della mammella, é
raccomandato l'uso della RT neoa-
diuvante/adiuvante.

La RT pud essere omessa nel caso di
nodulo tumorale singolo e di piccole
dimensioni rispetto alla dimensione
della mammella, tenendo conto
anche dell'entita dell'intervento
chirurgicoricevuto.

| sarcomi radioindotti della regione
mammaria (RAAS) sono caratteriz-
zati da un elevato rischio di recidiva
locale.”®®” Tuttavia, I'uso di RT
neoadiuvante/adiuvante nei RAAS é
ancoralimitato e varia trai centri, per
preoccupazioni legate alle tossicita
legate allare-irradiazione.

Questo gruppo ha concordato che la
RT neoadiuvante/adiuvante do-
vrebbe sempre essere discussa e
consideratanei RAAS.
Naturalmente, c'é un rischio di
tossicita come dermatite, necrosi
cutanea e dolore o tossicita tardive
come osteonecrosi, fratture delle
coste, necrosi dei tessuti molli,

+ 50-51

Radioterapia (RT) definitiva o esclusiva:

é un trattamento che utilizza radiazioni ad
alta energia per distruggere le cellule
tumorali ed & somministrata come unica
modalita terapeutica, senza l'ausilio di
chirurgia o chemioterapia.

Viene chiamata "definitiva" o "esclusiva"
perché é l'intervento principale o unico per
cercare di curare il tumore, e viene
utilizzato quando il tumore € localizzato e
non si é diffuso ad altre parti del corpo, e si
ritiene che la radioterapia possa eliminare
completamente le cellule tumorali.

Vantaggio dosimetrico:

concentrare una dose maggiore di
radiazioni sul tumore, proteggendo meglio
i tessuti sani intorno. In pratica, si riesce a
colpire il tumore in modo piu preciso,
riducendo gli effetti collaterali.

Osteonecrosi:
morte del tessuto osseo a causa del
mancato flusso disangue.
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linfedema, fibrosi, plessopatia
brachiale, fibrosi polmonare e
coronaropatia (specialmente quan-
do la RT viene eseguita sulla parete
toracicasinistra).

Tuttavia, sono stati forniti dati sulla
fattibilita e sicurezza della re-
irradiazione nel contesto di altri
tumori, come il carcinoma mamma-
rio recidivo.™®

Inoltre, le tecniche pit recenti di RT
(ad esempio, VMAT, IMRT o tomote-
rapia) possono aiutare a limitare le
tossicita, e i protoni possono rap-
presentare un vantaggio aggiunti-
vo.”*Infine, direcente, un'analisi su
84 RAAS, trattati presso due centri
italiani, ha mostrato chel'aggiunta di
RT alla chirurgia ha migliorato la
sopravvivenza libera da recidive
rispettoallasolachirurgia.”’

La fattibilita di una re-irradiazione
dovrebbe sempre essere valutata
presso un centro di riferimento per i
sarcomi.

Dosi comprese tra 45-50,4 Gy e
50,4-60 Gy dovrebbero essere
considerate, rispettivamente, nel
contesto preoperatorio e post-

Plessopatiabrachiale:

e una condizione che colpisce il plesso
brachiale, un complesso fascio di nervi che
parte dal collo e si dirama verso il braccio,
controllando i movimenti e la sensibilita
della spalla, del braccio e della mano.
Quando questi nervivengono danneggiati o
compressi, si verifica una plessopatia
brachiale, che puo causare dolore, debo-
lezza, perdita di sensibilita o paralisi in una
parteointuttoil braccio.

VMAT:

Radioterapia a Intensita Modulata Volume-
trica.

Si tratta di una tecnica avanzata di radio-
terapia usata per trattare i tumori, che si
propone di ridurre gli effetti collaterali agli
organi circostanti.

IMRT:

Radioterapia a Intensita Modulata. Si tratta
di una tecnica avanzata di radioterapia
utilizzata per trattare i tumori, che si
propone di ridurre gli effetti collaterali agli
organi circostanti.

Tomoterapia:
€ un tipo di radioterapia che utilizza una
tecnologia avanzata per trattare i tumori
che si propone diridurre gli effetti collaterali
agli organi circostanti AS viscerale (incluso
I'AS del cuore).

operatorio, dopo una valutazione accurata del piano di trattamento dosimetrico
precedente pervalutare la dose cumulativa che colpisce gli organiarischio comeiil

cuore, ipolmonieil midollo spinale.”

In caso di coinvolgimento cutaneo multifocale diffuso, quando la resezione
chirurgica é troppo a rischio di effetti collaterali e di non essere radicale, la RT puo
essere considerata come trattamento definitivo alternativo alla chirurgia e

mirato alla guarigione.




AS dei tessuti molli

In linea con il trattamento degli altri sarcomi di alto grado, la RT neoadiuvan-
te/adiuvante é considerata il trattamento standard nell'AS dei tessuti molli.*
Quando indicata, la RT viene preferibilmente somministrata nel contesto
preoperatorio, specialmente quando € prevista unaricostruzione vascolare.

Le dosi raccomandate sono rispettivamente di 50-50,4 Gy in 1,8-2 Gy/frazione e
60-66 Gyin 1,8-2 Gy/frazione nel contesto preoperatorio e post-operatorio.

ASviscerale (incluso I'AS a partenza dal cuore)

Nell'AS del fegato e della milza, non ci sono dati a supporto dell'uso sistematico
della RT neoadiuvante/adiuvante.

Nell'AS cardiaco, é raccomandata la RT neoadiuvante/adiuvante.
Il contesto pre-operatorio &€ generalmente preferito, ma quando l'intervento
chirurgico non é urgentemente necessario, ilmomento della RT dovrebbe essere
comunque discusso e concordato con il cardiochirurgo all'interno del team
multidisciplinare. Inoltre, visono datia supporto della RT anche dopo uninterven-
to chirurgico macroscopicamente incompleto (R2), tenendo conto che in questo
sito unaresezione chirurgicacompleta con marginiliberi é difficile da ottenere.”
Quando lachirurgianon é fattibile, laRT definitiva pud essere una opzione.
Irradiare un AS cardiaco € complesso a causa del movimento del cuore e dei
polmoni, oltre al rischio di tossicita cardiaca correlata alla RT. E quindi fortemente
consigliato utilizzare specifiche tecniche di RT ad alta tecnologia come IMRT,
VMAT, tomografia (TOMO), RT guidata da RMN o terapia con particelle pesanti,
quali protonioionicarbonio.” "

13-69-70

Per affrontare il movimento degli
organi e del bersaglio, la pianificazio- Gating delrespiro:

. € una tecnica utilizzata in radioterapia per
ne della RT dovrebbe includere la i .. pia per
migliorare la precisione del trattamento nei

simulazione TAC 4D. Tecniche come Pazienti che respirano. Durante la radiote-
il blocco del respiro o il gating rapia, € cruciale colpire esattamente il

respiratorio potrebbero essere utili tumore con le radiazioni, minimizzando il
danno ai tessuti sani circostanti. Tuttavia, il

nella guida della RT, risparmiando gli movimento causato dalla respirazione pud
organi a rischio e controllando il loro spostare il tumore e gli organi circostanti,
movimento. complicando la somministrazione precisa

. . . o del trattamento. Il gating del respiro aiuta a
La fusione delleimmagini con 'angio sincronizzare il trattamento radioterapico

TAC cardiaco basale con mezzo di conil ciclo respiratorio del Paziente.
contrasto o con RMN é raccoman-
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data per la definizione precisa del

bersag!lo. . suddividere la dose di radiazioni in un

Le dosi raccomandate sono di 45- numero ridotto di sedute di radioterapia,

50 Gy in 1,8-2 Gy/frazione e 54-60 senzaridurre ladose totale rispetto a quello

Gyin 1,8-2 Gy/frazione nel contesto che si farebbe in un trattamento RT non
. . ipofrazionato.

preoperatorio e postoperatorio,

Ipofrazionamento:

rispettivamente. Gli studi scientifici
suggeriscono un ruolo deleterio dell'ipofrazionamento per il rischio di maggiore
tossicitalegataalla RT su strutture cardiache sane.”

ASdell'osso

Nell'AS a partenza dall’'osso, la decisione sull'utilizzo della RT neoadiu-
vante/adiuvante dovrebbe essere valutata caso per caso nell'ambito del team
multidisciplinare.

In uno studio retrospettivo incentrato sull'AS osseo, la RT adiuvante é stata
associata a un miglioramento della sopravvivenza libera da malattia nei Pazienti
con AS osseo localizzato dopo unaresezione chirurgica completa.*”™

Nel contesto preoperatorio e post-operatorio, le dosi raccomandate sono
rispettivamente di 50 Gy e 60 Gy.

Inun contesto palliativo (peril controllo dei sintomi), la dose & inferiore (30 Gy).”
Tuttavia, nell'AS osseo, considerando il maggiore rischio di deiscenza delle ferite
(riapertura spontanea della ferita
chirurgica) dopo la RT preoperatoria,
che potrebbe portare a un'infezione dei
tessuti, dovrebbe essere preferitala RT
adiuvante o post-operatoria. La RT
adiuvante compromette la guarigione
dell'allotrapianto osseo, consigliando
I'opzione protesica rispetto a quella
biologica quando é prevista la RT post-
operatoria.

In caso di lesione non operabile radical-
mente o in Pazienti non idonei per un
intervento chirurgico per eta o malattie
concomitanti, pud essere presa in
considerazione laRT definitiva.




TERAPIA MEDICA

Nell'angiosarcoma (AS), mancano dati prospettici sul beneficio della
chemioterapia complementare alla chirurgia e somministrata con l'obiettivo di
ridurre il rischio che la malattia diventi metastatica (chemioterapia
neoadiuvante/adiuvante). Tuttavia, analisi retrospettive hanno suggerito
potenziali benefici, soprattutto periPazienti con tumori grandi (> 5 cm) e/o ad alto
rischio dimorte.”

Studi recenti, incluso uno focalizzato sull'AS associato alla radioterapia della
regione mammaria, hanno mostrato una correlazione tra chemioterapia
neoadiuvante/adiuvante e miglioramento dellasopravvivenzalibera darecidiva.”
Trattamenti chemioterapici contenenti gemcitabina hanno mostrato risultati
promettenti nell'AS quando questo & metastatico, favorendo cosi il loro utilizzo,
specialmentein Italia, anche nella malattia localizzata.”

o Wiy

Dato I'alto rischio di ricaduta metastatica anche dopo chirurgia completa, tipico
dell'AS, e data la sensibilita dell’AS alla chemioterapia a base di antracicline, si
raccomanda la chemioterapia neoadiuvante/adiuvante per I'AS localizzato con
tumori >5 cm e/o con unrischio dimortea 10 anni >60%.””’

Per tumori pit piccoli o casi a rischio di morte pit basso, la decisione sull'uso della
chemioterapia neoadiuvante/adiuvante pud variare tra i centri di riferimento. E
importante notare che nel caso dell'angiosarcoma la classificazione patologica in
forme ad alto o basso grado non dovrebbe essere |'unico fattore nel determinare
I'utilizzo della chemioterapia neoadiuvante/adiuvante, poiché non esiste ancora
una chiara correlazione tra il grado e la prognosi nell'AS. La decisione dovrebbe
essere presa caso per caso inun contesto multidisciplinare.

Riguardo al regime di chemioterapia, ovvero quali farmaci utilizzare, questo
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gruppo ha raggiunto un consenso che 3 cicli di chemioterapia con antraciclina ed
ifosfamide rappresentino un‘opzione valida, simile ad altri STS, anche sulla base
dell'attivita documentata delle antracicline nell'’AS avanzato.”*'

D'altro canto, sebbene i dati disponibili siano limitati, specialmente quelli sulla
gemcitabina,”” questo gruppo ha concordato che tutti gli agenti pit attivi nell’AS
(cioe antracicline, ifosfamide, gemcitabina e taxani) possono essere proposti, fino
a 6 cicli (ad esempio in sequenza, 3 cicli di antraciclina pit ifosfamide e 3 cicli di
gemcitabina pit taxani).”*

| Pazienti nonidoneiaricevere le antracicline o Pazienti precedentemente trattati
con antracicline sino alla massima dose tollerata per un precedente tumore,
possono essere trattati con un regime a base di gemcitabina per 6 cicli o con
monoterapia con gemcitabina per 3 cicli e monoterapia con paclitaxel per altri 3
cicli.

Al contrario, mancano dati a supporto dell'utilizzo di doxorubicina liposomiale
nell'ambito neoadiuvante/adiuvante nell'angiosarcoma, come nei sarcomi in
generale. Nell'AS localmente avanzato, quando & necessario un trattamento
sistemico preoperatorio per ridurre le dimensioni della malattia (detto anche
citoriduttivo), la chemioterapia pud essere continuata per pit di 6 cicli, fino al
raggiungimento della migliore risposta e resecabilita.

Nell'AS cardiaco, la fattibilita di una chemioterapia basata su antracicline
dovrebbe essere discussa con un cardiologo e, quando possibile, si raccomanda
un monitoraggio attento della funzione cardiaca.

Nell'angiosarcoma osseo, a causa della scarsita di dati sul ruolo della
chemioterapia neoadiuvante/adiuvante rispetto all'angiosarcoma dei tessuti
molli, non esiste un consenso sul suo utilizzo. La decisione e la scelta del regime
terapeutico variano traicentridiriferimento.

Di conseguenza, non si possono trarre conclusioni definitive sull'uso della
chemioterapia adiuvante nell'angiosarcoma osseo e non pud essere fornita
alcuna raccomandazione sulla superiorita di un regime di chemioterapia rispetto
adunaltro.

Quando viene deciso di effettuare la chemioterapia, il momento in cui
somministrarla, dovrebbe essere discusso nel gruppo multidisciplinare. Un
trattamento preoperatorio dovrebbe essere incoraggiato, possibilmente in
combinazione conlaRT.

Inoltre, quando viene deciso di effettuare anche la RT preoperatoria, dovrebbe
essere presa in considerazione la terapia combinata chemio-radioterapica per
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evitare ritardi nel trattamento chemioterapico. Sono disponibili dati di sicurezza
dell'associazione di antraciclina ed ifosfamide e RT per i sarcomi dei tessuti molli
degliartie del tronco.*

In altri sedi anatomiche, la fattibilita della chemioterapia e della RT concomitanti
(ovvero fatte insieme) dovrebbe essere valutata in un contesto multidisciplinare,
eventualmente utilizzando solo antracicline o ifosfamide per ridurre al minimo le
tossicita. In sintesi, uno dei seguenti approcci combinati di trattamento potrebbe
essere offerto, dopo discussione multidisciplinare, per il trattamento
dell'angiosarcoma localizzato:

Chemioterapia neoadiuvante = chirurgia =»
(+/- chemioterapia adiuvante) =+ radioterapia adiuvante

(+/- chemioterapia neoadiuvante) = chemioterapia
concomitante a radioterapia (con antraciclina ed ifosfamide,
in combinazione o come monoterapia) = chirurgia =
(+/- chemioterapia adiuvante)

chirurgia = chemioterapia adiuvante =
radioterapia adiuvante

Viviana Appolloni (Trial Center iSG), llaria Pellegrini (ISG), Elena Palassini (ISG) e Martina Maserati (ISG) af
Meeting Studio ProStars svoltosiil 19 dicembre 2023 presso I'stituto Nazionale dei Tumori IRCCS di Mifano®
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FOLLOW-UP

Non sono disponibili dati sul follow-
up ottimale dell'angiosarcoma.

| medici di medicina generale do-
vrebbero informare i Pazienti di
contattare il team oncologico cu-
rante in caso di sintomi e segni
preoccupanti, in particolare per
I'angiosarcoma cutaneo.

D'altro canto, come per i sarcomi in

FOLLOW-UP:

periodo di controlli regolari che segue il
trattamento di una malattia, come il
tumore, in genere riferito alle situazioni in
cui non vi é evidenza di malattia attiva. In
caso si mantenga in controllo una malattia
attiva, si parla piuttosto pit propriamente di
sorveglianzaattiva.

generale, dopo la fine del trattamento, potrebbe essere suggerito un RMN del sito
tumorale primario e una TAC total body ogni 3-4 mesi per i primi 2-3 anni, poi ogni
6 mesifinoa5anni, e poiannualmente.

Si consiglia un'ecografia cardiaca e una valutazione della funzione cardiacain caso
di angiosarcoma cardiaco e nei Pazienti trattati con chemioterapia a base di
antracicline.
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