
INTRODUZIONE

Il carcinoma del rinofaringe (CRF), in particola-
re la variante indifferenziata, è una neoplasia dal

comportamento clinico peculiare rispetto agli altri
carcinomi delle vie aero-digestive superiori (1).
Non è correlato a fattori di rischio quali il fumo di
tabacco e l’abuso di alcool. È stata invece dimo-
strata un’associazione con il virus di Epstein Barr
(2). Causa frequentemente metastasi linfonodali
locoregionali ed a distanza, soprattutto polmonari,
epatiche ed ossee, anche in fase precoce; è alta-
mente radiosensibile tanto che la radioterapia co-
stituisce il trattamento di elezione. Presenta inoltre
un’ampia variabilità epidemiologica: nella mag-
gior parte delle popolazioni è una neoplasia rara,
mentre in particolari zone geografiche è molto fre-
quente. Si distinguono aree a bassa incidenza con
0,5-1 casi /100.000 abitanti (Europa, America, Au-
stralia, Giappone), aree ad incidenza intermedia, 8-

12 casi /100.000 abitanti (Sud-Est Asiatico, Ma-
ghreb, Arabia Saudita, Caraibi, Eschimesi del-
l’Alaska e della Groenlandia), ed infine aree ad al-
ta incidenza, 30-80 casi/100.000 abitanti (Sud-Est
della Cina, Hong Kong, Taiwan). Colpisce più fre-
quentemente i maschi ed i soggetti di età inferiore
a 40-50 anni. La diagnosi è spesso tardiva, in quan-
to la neoplasia può rimanere a lungo silente. La
sintomatologia d’esordio è costituita, in ordine di
frequenza, da linfoadenopatia laterocervicale (30-
70%), sintomi nasali e rinofaringei (ostruzione na-
sale, rinorrea mucoematica, rinolalia), sintomi au-
ricolari (otite sieromucosa monolaterale con con-
seguente ipoacusia di tipo trasmissivo) e manife-
stazioni neurologiche (interessamento dei nervi
cranici V,VI, III, IV) (1). 
La dermatomiosite (DM) è una miopatia infiam-
matoria idiopatica caratterizzata da tipiche lesioni
cutanee (3). Il legame tra DM e neoplasie maligne
è stato ben documentato (4, 5, 6, 7). La prevalen-
za di neoplasie maligne in corso di DM varia dal 6
al 60%, mentre la maggior parte degli studi epide-
miologici condotti su ampie coorti di popolazione
generale riportano una prevalenza del 20-25%.
Anche se i pazienti con DM hanno un incidenza au-
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mentata di neoplasie maligne rispetto alla popola-
zione generale, tale aumento non risulta altamente
significativo e potrebbe essere spiegato da una ri-
cerca più aggressiva del cancro (“diagnostic suspi-
cion bias”). 
La miosite può seguire il decorso della neoplasia
maligna (decorso paraneoplastico) o seguire il pro-
prio decorso, indipendentemente dal trattamento
della neoplasia. In letteratura sono stati riportati
studi che mostrano i benefici sulla miosite indotti
dal trattamento chirurgico del carcinoma, mentre
altri studi non hanno mostrato un legame fra mio-
site e trattamento della neoplasia maligna.
Sono state segnalate varie neoplasie in pazienti con
DM: neoplasie ginecologiche, in particolare il car-
cinoma dell’ovaio, sembrano essere sovra-rappre-
sentate nelle pazienti con DM (8). Le neoplasie
maligne sono più comuni nei pazienti di età mag-
giore di 50 anni, ma possono presentarsi anche in
giovani adulti e, raramente, persino in bambini con
DM, suggerendo che l’età da sola non dovrebbe
dissuadere il clinico da una valutazione attenta.
La sede della neoplasia maligna, può essere talora
prevista in relazione all’età del paziente (per esem-
pio, la malattia maligna in un giovane è comune-
mente il cancro testicolare, mentre nell’anziano sa-
rebbe più comune il cancro della prostata o del co-
lon-retto). In passato, esisteva preoccupazione, cir-
ca l’ipotesi che terapie immunosopressive potes-
sero predisporre il paziente con DM ad un aumen-
tato rischio di cancro, ma questo effetto non è sta-
to tuttora dimostrato.
Il primo caso di CRF connesso con DM è stato se-
gnalato a Hong-Kong nel ’69 (9). Studi successivi
hanno mostrato un’elevata incidenza di questa neo-
plasia nel sud-est della Cina, Hong Kong e Taiwan
(1, 10, 11) mentre nel ’98 è stato riportato il primo
caso in un caucasico, di sesso maschile provenien-
te da Israele (12). In questo studio, segnaliamo il
secondo caso di uomo caucasico, italiano con CRF
e DM. 

CASO CLINICO

Uomo caucasico di 49 anni affetto da diabete mel-
lito tipo II di recente insorgenza, è stato ricovera-
to nel Dipartimento di Otorinolaringoiatria
dell’Ospedale Regionale di Treviso in seguito alla
comparsa di linfoadenomegalia laterocervicale e
sottomandibolare destra (diametro 1-3 cm).
All’anamnesi non emergevano familiarità o fattori
di rischio per neoplasia. La videorinoscopia ha

messo in evidenza una lesione vegetante, che inte-
ressava la volta e la parete laterale destra del rino-
faringe (Fig. 1). L’agoaspirato linfonodale ha evi-
denziato un quadro compatibile con metastasi da
carcinoma indifferenziato. L’esame istologico su
biopsia della lesione rinofaringea ha confermato la
diagnosi di carcinoma indifferenziato del rinofa-
ringe. Il paziente è stato sottoposto a stadiazione
che è risultata negativa per metastasi a distanza
(T2, N2, M0). È stata intrapresa chemioterapia
neoadiuvante (cis-platino + 5-fluoruracile) e suc-
cessivamente radioterapia locoregionale portata a
termine nel marzo 2000 con remissione completa
su T ed apparentemente anche su N. 
Dopo un anno dalla fine del trattamento sono com-
parsi rash eliotropo alle palpebre, eritema fotosen-
sibile al volto ed al collo e progressiva astenia ai
muscoli prossimali degli arti superiori ed inferio-
ri. Le anomalie di laboratorio comprendevano au-
mento di CPK (2606 U/L, v.n. 30-225), VES
(50mm/h), aldolasi (22,6U/L, v.n. 0-10), mioglo-
bina sierica (608 ng/ml, v.n. 0-65), LDH (612, v.n.
100-220 U/L) e positività degli anticorpi anti-nu-
cleo (ANA), mediante immunofluorescenza indi-
retta (IFI) su cellule HEp-2, con morfologia “pun-
teggiato” e titolo 1:80. Negativa la ricerca degli an-
ti-ENA mediante ELISA e controimmunoelet-
troforesi. La biopsia muscolare, eseguita a livello
del bicipite omerale di destra, ha mostrato infiltra-
ti infiammatori focali, in sede perivasale, di tipo
mononucleato, con aspetti citotossici necrotizzan-
ti delle singole miocellule (Fig. 2). L’elettromio-
gramma evidenziava una sofferenza “neurogena” e
“miopatica” dei muscoli prossimali esaminati. È

Figura 1 - Immagine in videorinoscopia di lesione vegetante della vol-
ta e della parete laterale destra del rinofaringe.
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stata posta diagnosi di dermatomiosite ed intrapre-
sa terapia steroidea (prednisolone 50mg/die). Du-
rante il ricovero sono comparsi linfonodi sospetti
in sede latero-cervicale destra. Il paziente è stato
sottoposto a svuotamento latero-cervicale destro
radicale. L’esame istologico dei linfonodi asporta-
ti ha confermato la presenza di metastasi del car-
cinoma indifferenziato. Ad un follow-up a 10 me-
si, non vi erano segni di recidiva neoplastica, i va-
lori degli enzimi muscolari gradualmente erano
rientrati nella norma, i segni ed i sintomi della DM
risultavano migliorati e nel contempo il dosaggio
dello steroide è stato gradualmente ridotto fino a
12,5 mg/die di prednisolone.

DISCUSSIONE

La DM è una malattia infiammatoria che interessa
la cute ed il muscolo scheletrico, causando altera-
zioni diffuse di tipo degenerativo ed infiammato-
rio. La malattia è caratterizzata clinicamente da
progressiva e simmetrica debolezza dei muscoli
prossimali e da lesioni cutanee. 
I dati della letteratura occidentale hanno dimostra-
to che determinate neoplasie maligne, quali il car-
cinoma della mammella e dell’ovaio nelle donne ed
il carcinoma della prostata e del polmone negli uo-
mini, sono significativamente associati con la DM,
rispetto alla popolazione generale (6, 7, 8).
In contrasto, il CRF è stato lungamente segnalato
come il carcinoma più frequentemente connesso
con la DM in molti paesi asiatici compresi Hong
Kong, Singapore e la Cina del sud (10, 11). L’ele-
vata frequenza del CRF in questi paesi non è mol-

to chiara. Sono stati descritti alcuni fattori di ri-
schio: 
a) ambientali: agenti cancerogeni inalati o tabacco

a basso costo che viene masticato, incenso uti-
lizzato nelle funzioni religiose,

b) fattori razziali, ereditari e virali (virus di Epstein-
Barr),

c) metaplasia ed eventuale carcinoma in situ, cau-
sato da rinite cronica catarrale e sinusite, estre-
mamente comuni nei paesi asiatici sud-orienta-
li (13, 14, 15).

La DM può precedere la neoplasia di mesi od an-
ni, può essere scoperta contemporaneamente al tu-
more o può diventare evidente parecchi mesi dopo
che la neoplasia è stata diagnosticata. 
Disordini dell’immunità cellulo-mediata possono
stabilire il rapporto fra DM e neoplasie maligne. 
È stato proposto che l’abbassamento dell’ipersen-
sibilità del sistema immunitario al tumore, possa in-
durre un certo grado di miosite insieme con la neo-
plasia. Viceversa, in via ipotetica, la DM potrebbe
provocare l’indebolimento delle capacità di ucci-
dere le cellule neoplastiche, perché si associa a ri-
duzione dell’immunità cellulare (16). Tuttavia, i
dati epidemiologici non confortano il ruolo della
DM come fattore di rischio per il successivo svi-
luppo di neoplasie maligne.
Il trattamento del CRF può incidere sull’andamen-
to della DM, come nel caso del nostro paziente, ma
la prognosi ed il tasso di sopravvivenza dei pazienti
con CRF sono indipendenti dalla DM stessa (17).
Considerando la rarità del CRF fra i bianchi, la se-
gnalazione di ogni nuovo caso è preziosa, nel con-
testo di dati continuamente aggiornati, per quanto
riguarda la distribuzione geografica ed etnica di
questo tumore.
Inoltre, pur considerando la rarità dell’associazio-
ne DM-CRF nei paesi occidentali, questo case re-
port suggerisce l’utilità di una valutazione otori-
nolaringoiatrica in corso di definizione diagnosti-
ca nei pazienti con dermatomiosite.
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RIASSUNTO
Il carcinoma rinofaringeo è stato da tempo segnalato come il carcinoma più frequentemente connesso con la derma-
tomiosite in molti paesi asiatici, compresi Hong Kong, Singapore e Cina del sud, mentre è estremamente raro in Eu-
ropa ed America.
La dermatomiosite è una delle miopatie infiammatorie idiopatiche con manifestazioni cutanee caratteristiche. I dati
della letteratura occidentale hanno dimostrato che determinate neoplasie maligne, quali il carcinoma della mammella
e dell’ ovaio nelle donne ed il carcinoma della prostata e del polmone negli uomini, sono spesso associati con la der-
matomiosite. 
Descriviamo il caso clinico di un uomo caucasico di origine italiana con carcinoma indifferenziato rinofaringeo e der-
matomiosite. Tenendo conto della rarità del carcinoma rinofaringeo fra i bianchi, riteniamo che la rilevazione di ogni
nuovo caso sia importante per quanto riguarda la distribuzione geografica ed etnica di questa neoplasia. 
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