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CGocukluk Caginin Saldirgan Bag-Boyun
Tiumori: Agresif Fibromatozis

Aggressive Head and Neck Tumor of Childhood:
Aggressive Fibromatosis: Case Report

OZET Agresif fibromatozis (desmoid tiimor), cocukluk cagimin nadir yumusak doku
timorlerindendir. Siklikla bag-boyun yerlesimlidir. Biyolojik olarak benign fibréz lezyonlar ile
fibrosarkom arasinda yer alir ve histopatolojik olarak iyi huylu bir timérdiir. Metastaz yapmamasina
karsin lokal saldirgan davranis gosterir. Tedavisi genis cerrahi rezeksiyondur. Yetersiz rezeksiyon
sonras! niiksedip ¢evre dokulara yayilarak dliimciil olabilir. Dért yasinda, boyunda agrisiz kitle
nedeniyle klinigimize yonlendirilen kiz cocugu iki kez opere edilerek bes y1l izlendi. Bu siire iginde
timor tekrar1 ve islevsel sorun goriilmedi. Ayirici tanisinda fibrosarkom, fibrom, dev hiicreli
lezyonlar ve fibroz displazinin yer aldig: bu tiimér, erken gocukluk déneminde bas-boyun kitlesi
ile bagvuran olgularda goz 6niinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Fibromatozis, saldirgan; ¢ocuk; bas ve boyun tiimorleri

ABSTRACT Aggressive fibromatosis (desmoid tumor) is one of the rare soft tissue tumors of child-
hood. It is commonly located in the head and neck region. Histopathologic nature of the tumor is
benign and it lies between benign fibrous lesions and fibrosarcomas. Although it does not metas-
tasize, it shows a local aggressive behaviour. The usual therapeutic approach is extensive surgical
resection. Insufficient surgical resection may lead to recurrence and invasion of neighbouring tis-
sues and thus may be fatal. A 4-year-old female patient referred to our clinic for a painless mass
in the neck was operated twice and followed-up for five years. Tumor recurrence or functional
problems were not observed during the follow-up period. In these cases, differential diagnosis
should be made with fibrosarcoma, fibroma, giant cell lesions and fibrous dysplasia and it should
be considered in young patients submitting with a mass in the head and neck region in early child-
hood.
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Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2011;31(6):1559-62

ocukluk ¢aginda fibréz dokunun proliferatif hastaliklar: klinik, his-

tolojik ve morfolojik olarak cesitlilik gosterir. Agresif fibromatozis ya

da desmoid tiimor, iyi huylu olup metastaz yapmamasina karsin, kli-
nik-olarak saldirgan seyreden ve tam olarak ¢ikarilmadiginda hizla niiks
ederek tedaviyi gliclestiren, ¢ocukluk ¢aginin nadir bag-boyun tiimoérlerin-
dendir'. Ayirici tanisinda fibrosarkom, fibrom, dev hiicreli lezyonlar ve fib-
roz displazinin yer aldig1 bu tiimoér, erken ¢ocukluk déneminde bag-boyun
kitlesi ile bagvuran olgularda goz 6niinde bulundurulmalidir.
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IOLGU SUNUMU

Dort yasinda kiz hasta dogumdan itibaren boyun sag
tarafinda bulunan ve son alt1 ay igerisinde giderek
biiyiiyen kitle nedeniyle klinigimize bagvurdu. Ye-
nidogan déneminde bagvurdugu merkezde kitlenin
dogum travmasina bagh oldugu ve zamanla gecece-
gi soylenmis. Fizik muayenede boyun sag tarafinda
angulus mandibula alt sinirindan mastoid ¢ikintiya
uzanan, 3 x 2 cm boyutlarinda, ciltten serbest, ancak
cilt alt1 dokulara fikse, mobil olmayan, sert kivaml
kitle palpe edildi. Hastanin boyun hareketleri ser-
best, yliz gelisimi dogaldi. Ultrasonografide (USG)
retrostiloid alandan stilomandibiiler tiinele uzanim
gosteren kapiller hemanjiom ile uyumlu 3 x 4 cm
boyutlarinda kitle saptandi. Sonrasinda yapilan MR
incelemede sag retromandibuler bolgede, 3 x 1.5 x
1.5 cm boyutlarinda, sternokleidomastoid ve longis-
simus kapitis kaslarina basi olusturarak medialde in-
ternal juguler ven ile yakin komsulugu olan, yogun
kontrast madde tutulumu gosteren fibroz yapida kit-
le saptandi (Resim 1a ve 1b). Yapilan toraks ve ka-
rin bilgisayarli tomografilerinde (BT) patoloji
saptanmadi. Bu bulgular dogrultusunda tan ve teda-
vi amagh timor rezeksiyonu planlandi. Horizontal
iist boyun kesisi kullanilarak subplatismal planda
cilt flepleri eleve edildi. Stilomandibular bag kesile-
rek mandibula askilandi. Major nérovaskiiler yapi-
lar (fasial sinir, eksternal karotid arter, internal
jugular ven) korunarak sternokleidomastoid kasina
invaze kitle ¢ikartildi. Patolojik inceleme sonucu ag-
resif fibromatozis olarak bildirildi (Resim 2a ve 2b).
Altinci ayda lokal niiks saptanan hastada, kitle {ize-
rindeki skarli deriyi de igeren insizyon, kulak arka-
s1 ve alt boyna dogru uzatilarak timor genis cerrahi
sinirla ¢ikartildi. Hasta, bes yildir sorunsuz izlen-
mektedir (Resim 3a, 3b).

I TARTISMA

Agresif fibromatozis, benign fibréz lezyonlar ile fib-
rosarkom arasinda biyolojik davrams gosteren fib-
roproliferatif bir tiimérdiir. Ik kez 1954’te Stout
tarafindan tanimlanmis olup, ¢ocukluk cag: fibroz
doku tiimérlerinin %60’1n1 olusturmaktadir.! Erkek
cocuklarda kizlara gore yaklagik iki kat daha siktir.?
Patogenezi bilinmemekle birlikte genetik yatkinlik,
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RESIM 1a: Enine kesit manyetik rezonans gortintiisii. Ok: Retromandibiiler
bélgede yogun kontrast tutulumu gdsteren timér.

RESIM 1b: Resim 1b. Koronal kesit manyetik rezonans gortintiisii. Ok: Retro-
mandibiiler bdlgede yogun kontrast tutulumu gésteren timér.

endokrin etmenler ve travmanin etkili oldugu diisii-
niillmektedir. Ailesel formunun yani sira familyal
adenomat6z polipozis ve Gardner sendromlu aile-
lerde sik goriilmektedir.> Olgumuzda bu tiir bir ilig-
ki ve travma Oykiisii yoktu. Cocuklarda en sik
bas-boyun yerlesimlidir; ancak omuz, govde ve uy-
lukta da goriilebilir.? Histolojik olarak yogun kolla-
jen ya da retikiiler liflerle birbirinden ayrilmis iyi
diferansiye fibroblast yogunlugu ile karakterizedir.
Malign degildir ve metastaz yapmaz. Ancak, lokal
infiltratif davranarak ¢evre dokulara basi olusturur
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RESIM 2a: Fibroblastik hiicrelerden olugan kisa seyirli demetler iceren, hi-
creden orta derecede zengin lezyon (H&EX400).

RESIM 2b: Lezyonun periferinde cizgili kas dokusunu infiltre eden timér
hiicreleri (H&EX200).

ve kemik destriiksiyonu yapar.* Olgumuzda goriil-
diigii gibi agrisiz, yavas biiyiiyen, derin yerlesimli
kitle tipiktir. Literatiirdeki 187 olgunun gézden ge-
¢irildigi calismada bas-boyun yerlesimli olanlarin
ortalama goriilme yas1 3.6, govde ve extremitelerde
ise 7.8’dir. Cerrahi tedavi uygulanan 168 olgunun
yaklagik %50’sinin ilk alt1 y1l iginde niiksettigi sap-
tanmistir. On y1l sonra niiksettigi bildirilen olgula-
ra da rastlanmis, bag-boyun yerlesimli ii¢ olgu ise
kaybedilmigtir.’ Timoriin kendiliginden gerileme
gosterdigi olgular bildirilmig olsa da,®” altin standart
tedavisi, tiimériin en blok rezeksiyonudur.® Radyo-
terapi ve kemoterapi, cerrahiye adjuvan uygulana-
bilecek
yardimci olmak i¢in ya da rezeke edilemeyecegi dii-

tedavilerdir.* Radyoterapi, cerrahiye
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stiniilen tiimorlerin tedavisinde kullanilabilir.*>
Fakat 6zellikle bas-boyun bélgesinde yiiz kemikle-
rinde gelisme geriligi, yumusak doku atrofisi, hipo-
pituitarizm veya karsinom gelismesi gibi
komplikasyonlar nedeniyle kullanimi tartigmalidir.
Kemoterapide ise bir antiostrojen ajan olan tamoxi-
fen, 6strojen reseptorii pozitif olan agresif fibroma-

tozis hastalarinda kullanilabilir.’

Olgumuzda tiimoériin internal juguler ven ve
karotid arterler ile yakin komsulugu, cerrahi agi-
dan sorun olusturmaktaydi. Kafa tabanina yonelik
girisimler 6ncesinde bu damarlarin seyri ve kitley-
le olan iligkileri yeterince aydinlatilmahdir. Gele-
neksel goriintiilleme yontemlerinin yetersiz kaldig:
durumlarda manyetik rezonans (MR) ve BT anji-
ografiler, capraz intrakranial kanlanmay1 deger-

RESIM 3b: Geg donem koronal kesit manyetik rezonans goriintiistinde niiks yok.
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lendirmek igin selektif karotid arteriografi (balon
okliizyonu ile birlikte), operasyon sirasinda ise
Doppler USG yardimcidir. Cocuklarda fasial sinir
govde ve dallarinin erigkindekine gore daha yiize-
yel ve kaudal seyri de bu bolgeye yonelik girisim-
lerde goz oniine alinmalidir’®. Olgumuzda kemik
tutulum olmamasi ve goriis alaninin yeterliligi ne-
deniyle mandibulotomiden kaginildi.

Agresif fibromatozis histopatolojik olarak
malign karakter tagimasa bile; lokal agresif olma-
s1, rekiirrens riski tagimasi, 6zellikle bas-boyun
bolgesinde vital yapilara yakin olmasi nedeniyle
klinik olarak benign bir tiimor degildir. Nadir go-
rilmesine ragmen bas-boyun kitlesi nedeniyle
basvuran ¢ocuklarda g6z 6niinde bulundurulma-
lidar.
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