
ocukluk çağında fibröz dokunun proliferatif hastalıkları klinik, his-
tolojik ve morfolojik olarak çeşitlilik gösterir. Agresif fibromatozis ya
da desmoid tümör, iyi huylu olup metastaz yapmamasına karşın, kli-

nik olarak saldırgan seyreden ve tam olarak çıkarılmadığında hızla nüks
ederek tedaviyi güçleştiren, çocukluk çağının nadir baş-boyun tümörlerin-
dendir1. Ayırıcı tanısında fibrosarkom, fibrom, dev hücreli lezyonlar ve fib-
röz displazinin yer aldığı bu tümör, erken çocukluk döneminde baş-boyun
kitlesi ile başvuran olgularda göz önünde bulundurulmalıdır.
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Çocukluk Çağının Saldırgan Baş-Boyun
Tümörü: Agresif Fibromatozis

ÖZET Agresif fibromatozis (desmoid tümör), çocukluk çağının nadir yumuşak doku
tümörlerindendir. Sıklıkla baş-boyun yerleşimlidir. Biyolojik olarak benign fibröz lezyonlar ile
fibrosarkom arasında yer alır ve histopatolojik olarak iyi huylu bir tümördür. Metastaz yapmamasına
karşın lokal saldırgan davranış gösterir. Tedavisi geniş cerrahi rezeksiyondur. Yetersiz rezeksiyon
sonrası nüksedip çevre dokulara yayılarak ölümcül olabilir. Dört yaşında, boyunda ağrısız kitle
nedeniyle kliniğimize yönlendirilen kız çocuğu iki kez opere edilerek beş yıl izlendi. Bu süre içinde
tümör tekrarı ve işlevsel sorun görülmedi. Ayırıcı tanısında fibrosarkom, fibrom, dev hücreli
lezyonlar ve fibröz displazinin yer aldığı bu tümör, erken çocukluk döneminde baş-boyun kitlesi
ile başvuran olgularda göz önünde bulundurulmalıdır.

Anah tar Ke li me ler: Fibromatozis, saldırgan; çocuk; baş ve boyun tümörleri

ABS TRACT 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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OL GU SU NU MU

Dört ya şın da kız has ta do ğum dan iti ba ren bo yun sağ
ta ra fın da bu lu nan ve son altı ay içe ri sin de gi de rek
bü yü yen kit le ne de niy le kli ni ği mi ze baş vur du. Ye -
ni do ğan dö ne min de baş vur du ğu mer kez de kit le nin
do ğum trav ma sı na bağ lı ol du ğu ve za man la ge çe ce -
ği söy len miş. Fi zik mu a ye ne de bo yun sağ ta ra fın da
an gu lus man di bu la alt sı nı rın dan mas to id çı kın tı ya
uza nan, 3 x 2 cm bo yut la rın da, cilt ten ser best, an cak
cilt al tı do ku la ra fik se, mo bil ol ma yan, sert kı vam lı
kit le pal pe edil di. Has ta nın bo yun ha re ket le ri ser-
best, yüz ge li şi mi do ğal dı. Ul tra so nog ra fi de (USG)
ret ros ti lo id alan dan sti lo man di bü ler tü ne le uza nım
gös te ren ka pil ler he man ji om ile uyum lu 3 x 4 cm
bo yut la rın da kit le sap tan dı. Son ra sın da ya pı lan MR
in ce le me de sağ ret ro man di bu ler böl ge de, 3 x 1.5 x
1.5 cm bo yut la rın da, ster nok le i do mas to id ve lon gis-
si mus ka pi tis kas la rı na ba sı oluş tu ra rak me di al de in-
ter nal ju gu ler ven ile ya kın kom şu lu ğu olan, yo ğun
kon trast mad de tu tu lu mu gös te ren fib röz ya pı da kit -
le sap tan dı (Re sim 1a ve 1b). Ya pı lan to raks ve ka -
rın bil gi sa yar lı to mog ra fi le rin de (BT) pa to lo ji
sap tan ma dı. Bu bul gu lar doğ rul tu sun da ta nı ve te da -
vi amaç lı tü mör re zek si yo nu plan lan dı. Ho ri zon tal
üst bo yun ke si si kul la nı la rak subp la tis mal plan da
cilt flep le ri ele ve edil di. Sti lo man di bu lar bağ ke si le -
rek man di bu la as kı lan dı. Ma jor nö ro vas kü ler ya pı -
lar (fa si al si nir, eks ter nal ka ro tid ar ter, in ter nal
ju gu lar ven) ko ru na rak sternokleidomastoid ka sı na
in va ze kit le çı kar tıl dı. Pa to lo jik in ce le me so nu cu ag-
re sif fib ro ma to zis ola rak bil di ril di (Re sim 2a ve 2b).
Altıncı ay da lo kal nüks sap ta nan has ta da, kit le üze-
rin de ki skar lı de ri yi de içe ren in siz yon, ku lak ar ka -
sı ve alt boy na doğ ru uza tı la rak tü mör ge niş cer ra hi
sı nır la çı kar tıl dı. Has ta, beş yıl dır so run suz iz len -
mek te dir (Re sim 3a, 3b).

TAR TIŞ MA

Ag re sif fib ro ma to zis, be nign fib röz lez yon lar ile fib-
ro sar kom ara sın da bi yo lo jik dav ra nış gös te ren fib-
rop ro li fe ra tif bir tü mör dür. İlk kez 1954’te Sto ut
ta ra fın dan ta nım lan mış olup, ço cuk luk ça ğı fib röz
do ku tü mör le ri nin %60’ı nı oluş tur mak ta dır.1 Er kek
ço cuk lar da kız la ra gö re yak la şık iki kat da ha sık tır.2

Pa to ge ne zi bi lin me mek le bir lik te ge ne tik yat kın lık,

en dok rin et men ler ve trav ma nın et ki li ol du ğu dü şü-
nül mek te dir. Ai le sel for mu nun ya nı sı ra fa mil yal
ade no ma töz po li po zis ve Gard ner sen drom lu ai le -
ler de sık gö rül mek te dir.3 Ol gu muz da bu tür bir iliş -
ki ve trav ma öy kü sü yok tu. Ço cuk lar da en sık
baş-bo yun yer le şim li dir; an cak omuz, göv de ve uy-
luk ta da gö rü le bi lir.2 His to lo jik ola rak yo ğun kol la -
jen ya da re ti kü ler lif ler le bir bi rin den ay rıl mış iyi
di fe ran si ye fib rob last yo ğun lu ğu ile ka rak te ri ze dir.
Ma lign de ğil dir ve me tas taz yap maz. An cak, lo kal
in fil tra tif dav ra na rak çev re do ku la ra ba sı oluş tu rur
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RESİM 1a: Enine kesit manyetik rezonans görüntüsü. Ok: Retromandibüler
bölgede yoğun kontrast tutulumu gösteren tümör.

RESİM 1b: Resim 1b. Koronal kesit manyetik rezonans görüntüsü. Ok: Retro-
mandibüler bölgede yoğun kontrast tutulumu gösteren tümör.



ve ke mik des trük si yo nu ya par.4 Ol gu muz da gö rül -
dü ğü gi bi ağ rı sız, ya vaş bü yü yen, de rin yer le şim li
kit le ti pik tir. Li te ra tür de ki 187 ol gu nun göz den ge-
çi ril di ği ça lış ma da baş-bo yun yer le şim li olan la rın
or ta la ma gö rül me ya şı 3.6, göv de ve ex tre mi te ler de
ise 7.8’dir. Cer ra hi te da vi uy gu la nan 168 ol gu nun
yak la şık %50’si nin ilk al tı yıl için de nük set ti ği sap-
tan mış tır. On yıl son ra nük set ti ği bil di ri len ol gu la -
ra da rast lan mış, baş-bo yun yer le şim li üç ol gu ise
kay be dil miş tir.5 Tü mö rün ken di li ğin den ge ri le me
gös ter di ği ol gu lar bil di ril miş ol sa da,6,7 al tın stan dart
te da vi si, tü mö rün en blok re zek si yo nu dur.8 Rad yo -
te ra pi ve ke mo te ra pi, cer ra hi ye ad ju van uy gu la na -
bi le cek te da vi ler dir.4 Rad yo te ra pi, cer ra hi ye
yar dım cı ol mak için ya da re ze ke edi le me ye ce ği dü-

şü nü len tü mör le rin te da vi sin de kul la nı la bi lir.4,5

Fa kat özel lik le baş-bo yun böl ge sin de yüz ke mik le -
rin de ge liş me ge ri li ği, yu mu şak do ku at ro fi si, hi po -
pi tu i ta rizm ve ya kar si nom ge liş me si gi bi
komp li kas yon lar ne de niy le kul la nı mı tar tış ma lı dır.
Ke mo te ra pi de ise bir an ti ös tro jen ajan olan ta mo xi -
fen, ös tro jen re sep tö rü po zi tif olan ag re sif fib ro ma -
to zis has ta la rın da kul la nı la bi lir.9

Ol gu muz da tü mö rün in ter nal ju gu ler ven ve
ka ro tid ar ter ler ile ya kın kom şu lu ğu, cer ra hi açı-
dan so run oluş tur mak tay dı. Ka fa ta ba nı na yö ne lik
gi ri şim ler ön ce sin de bu da mar la rın sey ri ve kit ley -
le olan iliş ki le ri ye te rin ce ay dın la tıl ma lı dır. Ge le -
nek sel gö rün tü le me yön tem le ri nin ye ter siz kal dı ğı
du rum lar da manyetik rezonans (MR) ve BT an ji -
og ra fi ler, çap raz in trak ra ni al kan lan ma yı de ğer -
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RESİM 2a: Fibroblastik hücrelerden oluşan kısa seyirli demetler içeren, hü-
creden orta derecede zengin lezyon (H&EX400).

RESİM 2b: Lezyonun periferinde çizgili kas dokusunu infiltre eden tümör
hücreleri (H&EX200).

RESİM 3a: Geç dönem enine kesit manyetik rezonans görüntüsünde nüks yok.

RESİM 3b: Geç dönem koronal kesit manyetik rezonans görüntüsünde nüks yok.



len dir mek için se lek tif ka ro tid ar te ri og ra fi (ba lon
ok lüz yo nu ile bir lik te),  ope ras yon sı ra sın da ise
Dopp ler USG yar dım cı dır. Ço cuk lar da fa si al si nir
göv de ve dal la rı nın eriş kin de ki ne gö re da ha yü ze -
yel ve ka u dal sey ri de bu böl ge ye yö ne lik gi ri şim -
ler de göz önü ne alın ma lı dır10. Ol gu muz da ke mik
tu tu lum ol ma ma sı ve gö rüş ala nı nın ye ter li li ği ne-
de niy le man di bu lo to mi den ka çı nıl dı.

Ag re sif fib ro ma to zis his to pa to lo jik ola rak
ma lign ka rak ter ta şı ma sa bi le; lo kal ag re sif ol ma -
sı, re kür rens ris ki ta şı ma sı, özel lik le baş-bo yun
böl ge sin de vi tal ya pı la ra ya kın ol ma sı ne de niy le
kli nik ola rak be nign bir tü mör de ğil dir. Na dir gö-
rül me si ne rağ men baş-bo yun kit le si ne de niy le
baş vu ran ço cuk lar da göz önün de bu lun du rul ma -
lı dır.
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