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Agresif Infantil Fibromatozis: Olgu Sunumu

G. Eker Ulucay, M. Akan, V. Kadilar, T. Akoz

Aggressive infantile fibromatosis: a case report

Aggressive infantile fibromatosis encountered in infants and in
childhood is an aggressive, infiltrating, non-metastasizing disease
characterized by a benign neoplastic histology and has a tendency
to recur locally when not excised adequately. Because of local
aggressiveness and a high rate of recurrence, wide local excision
must be performed by careful dissection preserving major vital
structures. The role of radiotherapy in aggressive infantile fibro-
matosis has not been established, but cases of tumor regression
have been observed with chemotherapy. A one-year-old boy was
presented to our clinic with a congenital history of a mass in the
left neck region. A fine-needle aspiration biopsy was performed
when he was 3 months old in another institution and the result was
fibromatosis histologically. In our clinic we performed ultrasonog-
raphy and computerized tomography. The result of ultrasonogra-
phy demonstrated that the mass was 6.5x7x5 centimeter and there
were multiple lymphadenopathies greater than 1.5 centimeter in
jugular chain and in posterior cervical region. In CT of the cervical
region a heterogenic mass that originated from the sternocleido-
mastoid muscle was measured as 9x8x8 centimeter and it displaced
the larynx to the right side. The mass was excised totally and there
was no recurrence in two years follow-up period. Aggressive infan-
tile fibromatosis must be always kept in mind in the differential
diagnosis in infants and children that present with a cervical mass.

Key Words: Aggressive infantile fibromatosis, recurrence, metasta-
sis.

Turk Arch Otolaryngol, 2005; 43(1): 32-36

Dr. Giiniz Eker Ulucay, Dr. Mithat Akan, Dr. Veysel Kadilar, Dr. Tayfun Ak6z
Dr. Liitfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi
Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrabi Klinigi, Istanbul

32

Ozet

Agresif infantil fibromatozis infantlarda ve ¢ocukluk ¢aginda fibréz
timérler arasinda sik gorllen, fibroproliferatif karakterli, agresif lo-
kal invazyon gdsteren, metastaz egilimi bulunmayan, histolojik ince-
lenmesinde malignansi kriterleri tasimayan ve yetersiz eksize edildi-
gi durumlarda yiiksek lokal rekirrens riski gosteren timdorddr. Lokal
agresif, infiltratif olmalari ve ylksek rekUrrens riski tasimalari nede-
ni ile cerrahisinde major damar, sinir ve yumusak dokular koruya-
rak genis eksizyonu énerilir. Yapilan ¢alismalarda radyoterapinin te-
davisindeki rolli tam olarak kanitlanmamis, kemoterapinin ise baz
olgularda regresyona neden oldugu gérilmdstdr. Klinigimize sol
boyun bdlgesinde dogustan beri var olan kitle nedeni ile basvuran
1 yasindaki hastanin 3 aylik iken basvurdugu bir saglik kurulunda
yapilan ince igne aspirasyon biyopsisinde infantil fiboromatozis ile
uyumlu histopatolojik sonug alinmistir. Klinigimizde yapilan ultraso-
nografisinde kraniokaudal 6.5 cm uzanim gosteren 7x5 cm’lik kitle
ve juguler zincirde ve posterior servikal bolgede birden fazla sayida,
ortalama 1.5 cm’lik lenfadenopatiler gdzlendi. Boyun bélgesinin bil-
gisayarl tomografisinde sternokleidomastoid kasindan kaynaklanan
9x8x8 cm boyutlarinda heterojen ve larenksi saga deplase etmis kit-
le g6riildi. Bu tetkikler sonucunda kitle eksize edildi. Hastanin 2 yil-
lik takiplerinde herhangi bir lokal rekirrense rastlanmadi. Agresif in-
fantil fibromatozis, boyunda kitle nedeni ile basvuran infant ve ¢o-
cuk hastalarda distntlmesi gereken tanilar arasinda yer almalidir.

Anahtar Sézciikler: Agresif infantil fibromatozis, rekirrens, metas-
taz.
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Giris

Fibromatoz lezyonlar cocukluk cagmnin fibroz ti-
morleri arasinda en 6nemli grubu olustururlar. Yillar
boyunca bu fibromatoz lezyonlar pek cok sekilde sinif-
landiridmuslardir. Fibromatoz lezyonlarin bir alt grubunu
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olusturan infantil desmoid fibromatozis, diger adlari ile
agresif fibromatozis, infantil fibromatozis, agresif infan-
til fibromatozis, ekstraabdominal desmoid ve metastaz
yapmayan fibrosarkom olarak adlandirilmistir.’-4 Agresif
infantil fibromatozis tiim fibromat6z lezyonlarin %60'1n1
olusturur.s Erkeklerde daha sik goralir.3s Ortalama %7
oraninda konjenital olarak gozlenirken, %30 oraninda
ise hayatin ilk bir yilinda ortaya ¢ikar.> Bas-boyun bol-
gesinde lokalizasyon orant %30'dur.6

Etyolojisine yonelik calismalarda hormonal, viral,
kromozomal teoriler, c-sys onkojeni ve trombosit ko-
kenli buytime faktorinin anormal ekspresyonu seklin-
de teoriler ortaya atilmustir.69 Lokal agresif, infiltratif ve
yuksek rektirrens riski tasimalart nedeni ile major da-
mar, sinir ve yumusak dokular korunarak genis eksiz-
yonu yapilmalidir.6

Olgu Sunumu

Klinigimize sol submandibuler bolgede dogustan var
olan kitle nedeni ile basvuran 10 aylik erkek hastanin
yapilan muayenesinde, sol submandibuler bolgede son
zamanlarda blylme gosteren, 10x15 c¢cm boyutlarinda,
yart sert, siirlart belli olmayan, mobil olmayan, deriye
fikse, posteriorda retroaurikiiler bolge, superiorda angu-
lus mandibula, altta klavikula ve anteriorda 6n servikal
bolgeyi kaplayan kitle palpe edildi (Resim 1). Herhangi
bir travma hikayesi olmayan hastanin 3 aylik iken bas-
vurdugu bir saglik kurulusunda yapilan ince igne aspi-
rasyon biyopsisinde infantil fibromatozis ile uyumlu pa-
tolojik sonug alindigt 6grenildi. Agri, yutma zorlugu, ha-
reket kisithligi veya kilo kaybt mevcut degildi. Aile hika-
yesinde herhangi bir 6zellik saptanmadi.

Hastanin yapilan ultrasonografisinde kraniokaudal
6.5 cm uzanmm gosteren, 7x5 cm'lik kitle ve juguler zin-
cirde ve posterior servikal bolgede cok sayida, ortalama
1.5 cm’lik lenfadenopatiler gozlendi. Boyun bolgesinin
bilgisayarli tomografisinde sternokleidomastoid kasini
invaze eden, 9x8x8 cm boyutlarinda, heterojen ve la-
renksi saga deplase etmis kitle goriildi. Yapilan toraks
bolgesinin bilgisayarli tomografi tetkikinde mediastinal,
aksiller fossa ve st batin patolojisine rastlanmadi.

Bu tanilar dogrultusunda, kitlenin giderek buiytime-
si ve larenksi deplase etmesi nedeniyle son tani icin
operasyona karar verildi. Hastaya genel anestezi altinda
yapilan operasyonda tam kalinlikta deri grefti tarzinda

Resim 1.

intraoperatif gérinta.

kaldirilan cilt flepleri ustte mandibula, altta klavikula
bolgesine kadar kaldirildi. Kitlenin dermisi, sternokle-
idomastoid kasi ve marjinal mandibuler siniri invaze et-
tigi goruldi. Submandibuler gland, karotis kilifi koruna-
rak kitle total olarak eksize edildi. invazyon nedeni ile
eksizyon sirasinda marjinal mandibuler sinir korunama-
di. Mevcut cilt fleplerinin fazlasi eksize edilerek kana-
ma kontrolii sonrasinda basingli dren yerlestirilerek ka-
lan cilt flepleri ile defekt kapatildi. Postoperatif donem-
de herhangi bir komplikasyona rastlanmadi. (Resim 2

ve 3).

Eksize edilen kitlenin patolojik incelemesinde ¢cevre
yumusak doku ve c¢izgili kas dokusunu infiltre etmis, si-
nirlart belli olmayan, daginik diizenimli tiimoral lezyon
oldugu ve hiicrelerin normokromatik, fusiform ntkle-
uslu, bipolar uzantili sitoplazmali, pleomorfizm icerme-
yen fibroblast benzeri hiicreler oldugu gortldi. Sellula-
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Resim 2.  Postoperatif énden goriintd.
rite, pleomorfizm, mitoz ve nekroz gorilmedi. Agresif
fibromatozis olarak tanimlanan timorin cerrahi sinir-
larda devam ettigi ve 15 adet lenf nodunda reaktif hi-
perplazi oldugu gorildi.

Hastanin 2 yillik takiplerinde rekiirrense rastlanma-
di. Hasta halen 6 aylik aralar ile klinigimizde takip edil-
mektedir.

Resim 3.

Postoperatif yandan gorintd.

Tartisma

Cocukluk cagt fibromatoz lezyonlar arasinda yer
alan ve %60 siklikla goriilen agresif infantil fibromato-
zisi infantil miyofibromatozis takip eder.!> Coffin ve
Dehner'in 108 hastalik bir calismasinda ise infantil mi-
yofibromatozis en sik olan fibromatoz timor olmakla
beraber (%22), bunu %19 siklikla desmoid fibromatozi-
sin takip ettigi belirlenmistir.3 Farkli calismalardaki so-
nuclara gore ortalama 2:1 oraninda erkeklerde daha sik
goruliir.35 Lokal agresif olmalan, rekiirrens riski tasima-
lari, 6zellikle bas-boyun bolgesinde vital yapilara yakin
olmasi ve cerrahi sirasinda dikkatli olunmas: gerekliligi
nedeni ile 6nemli timorler arasinda yer alirlar. Yapilan
bir ¢ok ¢alismaya ragmen hentiz etyolojisi bilinmemek-
tedir. Etyolojisine yonelik calismalarda cesitli hormonal,
viral teoriler, kromozomal degisiklikler, c-sys onkojen-
lerinde ve trombosit kokenli buytme faktorlerinin
anormal ekspresyon teorileri ortaya atilmistir.69

Yetiskinlerde gortilen fibromatozis olgular1 derin ve
ylzeysel olarak smniflandirilir. Derin fibromatozisler ab-
dominal, intraabdominal veya ekstraabdominal tipler-
dir.1o Desmoid timorlerin basg-boyun lokalizasyonlari
cocuklarda eriskinlerden daha sik gortliir. 11

Agresif infantil fibromatozis metastatik olmamasi ve
benign neoplastik histoloji gostermesine ragmen yeter-
li eksizyon yapilmadig: takdirde lokal reklrrens goster-
mesi nedeni ile 6nemlidir. Tumor agrisiz, yavas biiyu-
yen, orta sertlikte kitle, smnirlar1 belirli olmayan kitle
seklinde karsimiza c¢ikar ve genellikle etrafindaki yumu-
sak dokulara ve kemige infiltrasyon egilimi gosterir ni-
teliktedir.12 Norovaskiiler yapilara yakinligi nedeni ile
agri, hassasiyet ve fonksiyon kisitliligina neden olabilir.
Klinigimizde opere olan hastada da eksizyon sonrasin-
da biyopsi raporunda timortn cerrahi sinirlarda devam
ettigi belirtilmesi Gizerine hasta diizenli araliklarla ultra-
sonografi ve bilgisayarli tomografi tetkikleri ile takip
edilmektedir.

BT ve MR goruntiilemesi tani icin her ne kadar ge-
rekli olsa da histolojik tanimlama olmadan kesin tani
koymak imkansizdir. Timortin makroskobik incelen-
mesinde sert, kotl ve skart andiran gri-beyaz enkapsi-
le olmayan doku gorilir. Mikroskobik olarak ise ti¢
histolojik tipe ayrilir ki bunlar diffiiz veya mezenkimal,
fibroblastik ve desmoid tiplerdir. Bu alt tipler fibroblast
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diferansiyasyonunda degisik asamalari yansitir.10 Des-
moid tip ¢ocuklarda 5 yasindan 6nce gorilir ve histo-
lojik ve karakter olarak adult tipten ayrilir. Uzamis silin-
dir igne sekilli, tniform smirl, bir ¢cok kollajen ile ayril-
mis hiicreler goriliir.13

Miyofibromatozis ve fibrosarkom, infantil desmoid
fibromatozis ile en ¢ok karisan iki lezyondur.14 Miyofib-
romatozis diiz kas ozellikleri gosteren kiint uclu ntkle-
us, fusiform seliler kontiir ve miyoflamanent ile kap-
lanmis eozinofiller gosterir. Hemanjioperisitomay1 andi-
ran vaskiiler alanlar gosterir.'s Infantil desmoid fibroma-
tozisin aksi olarak siklikla spontan regresyon gosterir.16
Infantil fibrosarkom ise oldukca seliiler, pleomorfizm
ve mitotik aktivite gosteren bir timordur.14 Ekspansiyon
ve destriiksiyon gosterir. immunohistokimyasal calis-
malarda miyofibromatozis vimentin ve aktin ile (+),
desmin veya s-100 ile (-) reaksiyon gosterir.!” Infantil
fibrosarkom ise vimentin ile (+), kas markerlar ile de-
gisik ozellikler gosterir.18

Sonuc

Infantil dijital fibromatozis jtvenil fibromatozisler
icinde infantil miyofibromatozis ve fibromatozis hiyali-
nize multiplekse ek olarak yer alan bir alt gruptur.41920
Karakteristik olarak yeni doganlarda ve cocuklarda el
ve ayak parmaklarinin distal falankslarinin lateral ve
dorsal ylzlerinde yer alir. Nadiren de olsa oral kavite ve
memede de gorilebilir.2i-2 Siklikla birden fazla gorilen
bu lezyonlar dogumda veya hayatin ilk iki yilinda fark
edilirler. Tleriki yaslarda fark edilen tipleri atipik lokali-
zasyon ve hikayeye sahiptir.21-23 Mikroskobik olarak di-
ger fibromatozislerden farkli olarak atipik eosinofilik si-
toplasmik inkluzyonlar gortiliir.2

Agresif infantil fibromatosisin, lokal agresif ve infilt-
ratif olmasi ve ylksek rekiirrens riski tasimast nedeni
ile major damar, sinir ve yumusak dokularin korunarak
genis cerrahi eksizyonu tedavide ilk sirada yer alir.69
Yetiskinlerde ve rezeke edilemeyen timorlerin tedavi-
sinde radyoterapi denenebilir, fakat 6zellikle bas-boyun
bolgesinde yiiz kemiklerinde geriligi, yumusak doku at-
rofisi, hipopituitarizm veya radyasyona bagl: gelisebile-
cek karsinomlar gibi komplikasyonlar nedeni ile kulla-
nimi ikilem yaratmaktadir.2>-27

Desmoidlerin fibroblastlardan tirediginin bilinmesi
tzerine, ki bu hucreler 6strojen ve progesteron resep-

torleri igerir, bir nonsteroid antidstrojen ajan olan ta-
moksifen desmoid fibromatozisin nonsitotoksik ila¢ te-
davisi olarak denenmistir. Rezeke edilemeyen timorler
icin bu endokrin tedavi kemoterapi veya radyoterapiye
gore agresif olmayan bir alternatif olmustur.25.26.2830 Des-
moid fibromatozisin tedavisinde vinblastin ve metotrek-
sat kullanilmistir. Vinblastinin vinorelbin ile beraber
kullanimi norotoksisiteyi azaltmistir. Hastaligin ilerle-
mesini durdurucu ve parsiyel veya komplet remisyon
saglayict etki goOstermistir.3' Bas-boyun bolgesindeki
yerlesimlerde preoperatif donemde de kemoterapi 6ne-
rilmektedir.4

Alternatif olarak testolakton, suldinak, warfarin ve
vitamin K1 kombinasyonlar: kullanidmustir.32 Cerrahi di-
sindaki tedaviler timoriin ¢capinin genis oldugu ve tra-
kea, larenks basisina ve yutkunmaya engel oldugu du-
rumlarda 6nerilmez.

Rekiirrens orani bas-boyun bolgesinde en sik ol-
makla beraber (%60-70), %50 civarindadir.33 Genellikle
ilk yil icinde rektirrens gelisir.12 Schmidt'in serilerinde
rekiirrens orani %56.8 olarak bulunmustur.5 Ortalama
primer lezyon ile rekiirrens gelismesi arasindaki stire 24
ay olarak belirlenmistir. Bazi olgularda timor 5 yildan
sonra rekiirrens gostermistir.3* Minimum 3 yullik takip-
ler sonunda kiir sonucuna vartlir.12 Rekurrens riski tii-
mor merkezinde kiictik yartk benzeri kan hiicrelerinin
sayilarmin fazla oldugu (<20 mikrometre caply), yildiz-
vari hicreli ve/veya miyomatdz fokus gorilen durum-
larda artar.

Bazi otorlerin timor histolojisi ile reklrrens arasin-
da baglanti olmadig1 konusundaki yaymnlarina ragmen
seliilaritizmin artmast durumunda rekurrens riskin artti-
g1 bildirilmistir.35 Nadiren de olsa spontan regresyon
olgulari bildirilmistir.36

Yapilan calismalar sonucunda varilan temellere go-
re hastalar ozellikle aktif fazda ayda bir takip edilmeli,
klinik degisiklik goruldigli durumlarda radyografik tet-
kikler ile kemik invazyonu degerlendirilmelidir. Bunun
disinda da ayda bir kez radyografik degerlendirme ya-
ptlmalidir. MR yumusak doku degerlendirilmesinde fay-
dalidir. Biyopsi alinirken mutlaka lezyonun bir kac ye-
rinden alman 6rnekler ile degerlendirilmelidir. Ozellik-
le bas-boyun bolgesinde agresif infantil fibromatozis ta-
nist bulunan hastalarda kemoterapi radyoterapiden 6n-
ce eksizyon sansi hastaya taninmalidir.
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