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Introduzione

L’emangioendotelioma vegetante intravascolare, nell’inu-
suale varietà dei tumori vascolari benigni, fu descritto da
Pierre Masson nel 1923 che dimostrò la presenza di que-
sta neoplasia vascolare sull’ulcerazione di una vena emor-
roidaria 1. Infatti, definita da Masson come neoplasia
primitiva endoteliale con sovrapposta trombosi, oramai
viene considerata come un fenomeno reattivo, uno pseu-
dotumore dei vasi sanguigni (lesione nodulare endovasco-
lare non neoplastica) capace di proliferare all’interno di una
vena o di una flebectasia (varici, gavocciolo emorroidario)
precedentemente trombizzata, ovvero svilupparsi come for-
ma reattiva iperplastica secondaria ad una trombosi rica-
nalizzata; viene considerata una forma insolita di trombo
organizzato ove siano presenti papille frammentate rico-
perte da endotelio monostratificato 2,3.
Talvolta misconosciuta ed a eziopatogenesi incerta, questa
lesione è infrequente e si manifesta prevalentemente nell’età

adulta, maggiormente nelle donne; si localizza perlopiù nel-
le dita delle mani, nella testa, nel collo e nel tronco, e le
sue dimensioni raramente superano i 4 cm 4.
In riferimento ai pochi dati della letteratura, sulla base
dei caso specifico, gli Autori hanno voluto riportare e
descrivere le caratteristiche cliniche e istoimmunopatolo-
giche di questa lesione.

Caso clinico

Un paziente di 44 anni è giunto alla nostra osservazio-
ne per episodi di ematochezia da circa 1 mese e per
l’insorgenza di una neoformazione anale dolente e in cre-
scita. L’anamnesi personale è risultata muta per partico-
lari patologie eccetto pregressi episodi di sindrome emor-
roidaria risoltisi con terapia medica. L’esame obiettivo
proctologico in posizione litotomica ha evidenziato, oltre
ad un iniziale prolasso muco-emorroidario, una tumefa-
zione del margine anale ad ore 7, di circa 2 cm, con al
centro una neoformazione vegetante brunastra di circa 1
cm (Fig. 1). La biopsia preliminare dell’area centrale ha
dimostrato la presenza di strutture simil-papillari perife-
riche rivestite da endotelio suggestive per una iperplasia
papillare endoteliale endovascolare. Il paziente, in buone
condizioni cliniche e con esami preoperatori che non
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Anal Masson’s tumour

The Authors report on an extremely rare case of anal Masson’s tumour and has described clinical and histological con-
siderations. Is important the surgical resection of the lesion because this tumour is similar to angiosarcoma.
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controindicavano l’intervento chirurgico, è stato quindi
sottoposto a resezione radicale muco-cutanea radiale in
anestesia subaracnoidea L2-L3 e a esame istologico estem-
poraneo dei margini, risultati indenni. L’esame istologi-
co definitivo ha dimostrato la presenza di una lesione
vascolare costituita da strutture linfatiche ed ematiche
ectasiche, con aree di iperplasia papillare endoteliale intra-
vascolare coesistenti con tessuto di granulazione florido.
Il decorso postoperatorio del paziente è risultato regola-
re con dimissione a domicilio in 2a giornata.

Discussione

Il tumore di Masson, detto pseudoangiosarcoma o eman-
gioma di Masson o iperplasia endoteliale papillare intra-
vascolare/reattiva o emangioendotelioma vegetante intra-
vascolare o angiomatosi intravascolare, è caratterizzato da
una clinica spesso aspecifica e comune a particolari grup-
pi di tumori vascolari, e la diagnosi è puramente isto-
patologica; questa lesione ha caratteristiche istologiche
molto simili all’angiosarcoma, potendone simulare un
basso grado 5. Le differenze risiedono per la sede (esclu-
sivamente intravascolare) per la mancanza di pleomorfi-
smo, di attività mitotica e di pluristratificazione endote-
liale, e per l’assenza di fenomeni necrotici. L’ulteriore dia-
gnosi differenziale, in assenza di particolari problemati-
che diagnostiche anatomopatologiche, interessa altre
varietà di tumori quali il melanoma, l’emangioendote-
lioma epitelioide o retiforme, l’emangioma capillare e
cavernoso, il sarcoma di Kaposi e la malattia di Kimura
(iperplasia angiolinfoide con eosinofilia). La rarissima
variante maligna del tumore di Masson è riconosciuta

come angioendotelioma papillare endovascolare maligno
o tumore di Dabska; prevalente nei bambini, ha ten-
denza ad evolvere su di una lesione superficiale ulcerata
entro una precedente malformazione vascolare. Nello spe-
cifico, la variante maligna può rappresentare una pro-
gressione neoplastica secondaria ad una lesione benigna,
peraltro comune fra i tumori vascolari 6.
L’emangioma di Masson non di rado può conseguire sia
a un traumatismo locale (o a continue sollecitazioni e/o
stimolazioni a lungo termine), sia a un processo infiam-
matorio 7.
Clinicamente è caratterizzato da una piccola formazione
non pulsante di color rosso-brunastro e di consistenza
teso elastica; anch’essa, comunemente ad altri tumori,
può insorgere su un’ulcerazione superficiale di un pro-
cesso vascolare. Il vivo dolore locale che ne caratterizza
la sintomatologia si può manifestare sia spontaneamen-
te, sia in seguito ad un leggero contatto, mentre, tal-
volta, insorge ancor prima che il piccolo tumore si sia
reso evidente; inizialmente il dolore è di breve durata,
in seguito sempre più persistente, con crisi algiche più
frequenti e più intense con il passare del tempo.
Generalmente, sono state descritte tre tipologie di tumo-
re di Masson, sia dello spazio intravascolare (forma pri-
maria e secondaria), sia dello spazio extravascolare. Se la
forma primaria (o isolata) ha tendenza a crescere entro
un normale vaso sanguigno, più comunemente una vena
di medio calibro, la forma secondaria tende a svilupparsi
in una malformazione vascolare preesistente, più comu-
nemente un angioma/emangioma o un granuloma pio-
geno (o anche un linfangioma); di contro, la forma extra-
vascolare, peraltro rarissima, spesso insorge in un ema-
toma in fase di organizzazione 8. Sulla base delle diffe-
renti tipologie, spesso risulta impossibile classificare il
tipo di tumore qualora non vi siano evidenze istologi-
che di un vaso sanguigno normale, ovvero l’esistenza di
una malformazione vascolare.

Caratteristiche anatomo-patologiche

Il Tumore di Masson è una lesione ben circoscritta, situa-
ta in sede dermica o sottocutanea, e presente in un vaso
ematico preesistente oppure in un emangioma. Il tumo-
re è formato da numerose minute strutture papillari con
un asse costituito da collagene ipocellulato, contenente
talora sottili strutture capillari, e rivestito da un singolo
strato endoteliale. Le papille possono essere in diretta
comunicazione con la superficie interna del lume vasco-
lare oppure presentarsi liberamente nel lume senza un
evidente rapporto con l’endotelio del vaso che le con-
tiene; in sede adiacente è quasi sempre presente un trom-
bo in vari stadi di organizzazione (Fig. 2).
In particolare, macroscopicamente la lesione si presenta
multicistica, contenente coaguli e avvolta da una pseu-
docapsula fibrosa, mentre microscopicamente è caratte-
rizzata da un’iperplasia endoteliale intravascolare papilla-
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Fig. 1: Tumore di Masson a sede anale.



re, ovvero una formazione papillare confinata in un lume
vascolare e costituita da cellule endoteliali iperplastiche
che circondano sottili tralci fibrosi, senza atipie. Infatti,
all’interno di un vaso sanguigno, la formazione può varia-
re sia in una esuberante proliferazione endoteliale duran-
te l’organizzazione di un trombo (forma infiammatoria),
sia in una crescita endoteliale reattiva a stasi ematica o
linfatica (forma fibrosa) 9; il deposito di fibrina e la com-
ponente cellulare infiammatoria dipendono sostanzial-
mente dall’età del trombo.
L’indagine istologica di routine, sia ultrastrutturale (pic-
cole papille sporgenti nel lume dei vasi dilatati e cir-
condati da tessuto fibroso membranoso, e l’eterogeneità
cellulare), sia immunoistochimica (immunopositività a
Vimentina, Fattore di Von Willebrand, Fattore VIII,
CD31 e CD43, nuclei immunopositivi per Ki 67), indi-
viduano e confermano la natura vascolare endoteliale e
reattiva della lesione, peraltro in assenza di pleomorfi-
smo, atipie, necrosi, strati multipli di endotelio e mito-
si frequenti tipiche di altri tumori vascolari 8,10,11.

Conclusioni

Gli Autori hanno riportato l’eccezionalità del tumore di
Masson a localizzazione anale, come descritto in origine
dall’Autore, descrivendone le caratteristiche cliniche e
istopatologiche. Il trattamento chirurgico di scelta è sem-
pre l’exeresi radicale della lesione per una definizione

istologica, la prognosi è generalmente eccellente e, anche
se sia stata riportata l’intrinseca capacità di invasività
locoregionale, usualmente la lesione non va incontro a
trasformazione maligna. La possibilità di recidiva locale
risulta tra l’altro infrequente e, qualora presente, indica
verosimilmente la persistenza o la ricrescita della lesione
preesistente in cui l’iperplasia papillare endoteliale endo-
vascolare si è determinata.

Riassunto

Gli AA hanno riportato un caso estremamente raro di
tumore di Masson a localizzazione anale, descrivendone
le caratteristiche cliniche e istopatologiche. L’importanza
di eseguire la resezione chirurgica della lesione risiede
nelle peculiarità di questo tumore, in particolare nelle
similitudini istologiche condivise con l’angiosarcoma.
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Fig. 2: Istologia del Tumore di Masson: vaso contenente minute strut-
ture papillari rivestite da singolo strato di endotelio in assenza di atipie
citologiche.




