
SUMMARY

Two cases of Infantile myofibromatosis: Multiple visceral
involvement and a solitary soft tissue mass

Infantile myofibromatosis is a rare myofibroblastic tumor in
which soft tissue, bone and rarily visceral involvement can be
seen. It is usually a solitary tumor, however, multicentric
involvement may also be present. The cases with solitary or
multiple lesions but no visceral involvement have good prog-
nosis and spontaneous regression can often be seen.
Nevertheless, multicentric visceral tumors are associated with
high mortality.

In this report, imaging findings of a case of infantile myofi-
bromatosis with liver and both adrenal glands involvement;
and another case with involvement of posterior thoracal and
servical region muscles are presented.
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tutulumu

Çocukluk ça¤› fibroblastik-myofibroblastik tümörleri
(fibromatozis) yumuflak doku tümörlerinin % 12’sini
olufltururlar. Hematojen, nöral ve rabdomyomatöz
tümörlerden sonra 4. s›kl›ktad›r (1). Fibromatozis, rölatif
olarak yayg›n fibromatozis kolliden, çok nadir görülen
gingival fibromatozise kadar pek çok hastal›¤› içeren
heterojen bir gruptur (2).

‹nfantil myofibromatozis, cilt-cilt alt› doku, kemik, kas
ve iç organ tutulumu olan nadir bir hastal›kt›r.
Genellikle erken çocukluk döneminde oluflur ve infant-
larda en s›k görülen fibröz tümördür (2,3). ‹ç organ tutu-
lumu olmayan, soliter veya multipl lezyonu olan olgu-

larda prognoz iyidir ve genellikle spontan regresyon
görülür. Ancak multisentrik iç organ tutulumu olan
olgularda mortalite oran› çok yüksektir (4).

OLGU SUNUMU

Olgu 1: Nefrotik sendrom nedeni ile takip edilen 5 yafl›nda
k›z hasta kar›n a¤r›s› flikayeti ile acil klini¤ine baflvuruyor.
Ultrasonografi (US) ve ard›ndan bilgisayarl› tomografi (BT)
tetkikleri yap›ld›. Yap›lan US ve BT tetkiklerinde, karaci¤er 7.
ve 8. segmentte 1 ve 1.5 cm çaplar›nda iki adet, sa¤ sürrenal
glandda 3x4x5 cm ve sol sürrenal gland lojunda en büyü¤ü 5
cm çap›nda üç adet lezyon saptand› (Resim 1 A-B-C). Ayr›ca
mezenterik alanda bat›n ön duvar›na yak›n komflulukta,
vaskülaritesi artm›fl 2 cm çap›nda lenf nodu izlendi ve kar›n
a¤r›s›n›n öncelikle mezenterik adenite ba¤l› oldu¤u
düflünüldü. Olguda karaci¤er sa¤ lobda sekizinci segmentteki
lezyondan US rehberli¤inde biopsi yap›ld› ve infantil myofi-
bromatozis tan›s› konuldu.

Olgu 2: Sa¤ posterior toraks duvar› ve posterior boyun böl-
gesinde son alt› ayda oluflan ve zamanla büyüyen flifllik
flikayeti olan 6 yafl›nda erkek hastaya manyetik rezonans
görüntüleme (MRG) tetkiki yap›ld›. MRG tetkikinde, sa¤da
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OLGU SUNUMU Fizyoloj i

Resim 1A. BT ve US tetkiklerinde karaci¤er 7. ve 8. segmentte
solid lezyonlar izlenmekte (ok).
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torakal bölgede s›rt kaslar› lokalizasyonlu, posterior boyun
kaslar›na uzan›m gösteren T1A görüntülerde kasa göre hafif
hiperintens, T2A görüntülerde ise kasa göre belirgin hiperin-
tens sinyal özelli¤inde, intravenöz kontrastl› incelemelerde

homojen kontrast tutulumu gösteren solid infiltratif kitle sap-
tand› (Resim 2). Tan›mlanan lezyondan yap›lan biopsi son-
ras›nda infantil myofibromatozis tan›s› konuldu. 

TARTIfiMA

‹nfantil myofibromatozis ilk kez 1954 y›l›nda
tan›mlanm›fl ve konjenital generalize fibromatozis
fleklinde isimlendirilmifltir (2). Wisewell ve ark olgular›
soliter veya multipl tutulumu olanlar fleklinde iki gruba
ve iç organ tutulumunun varl›¤›na göre de iki alt gruba
ay›rm›fllard›r. Bu çal›flmada multipl tümörü olan olgu-
lar›n % 35’inde iç organ tutulumu ve bu olgular›n da %
75’inde mortalite saptanm›flt›r (1).

‹nfantil myofibromatozisten ölüm sadece viseral tutu-
lum (genellikle kardiovasküler veya gastrointestinal)
sonucu olur. Soliter formda veya visseral tutulumu
olmayan multipl formda prognoz çok iyidir, s›kl›kla
lezyonlarda spontan regresyon görülür. Lezyon fonksiy-
on bozuklu¤u yap›yorsa eksizyonu önerilir ve küratif
sonuç sa¤lan›r. Rekürrens oran› düflüktür (% 10) ve
genellikle re-eksizyon ile baflar›l› flekilde tedavi edilir
(2,5). Kemoterapi ve radyoterapi rekürren, irrezektabl
veya h›zl› progresyon gösteren olgularda denenebilir (2).
Multipl tümörü olan ilk olgumuzda visseral tutulum
karaci¤er ve her iki sürrenal glandda izlenmekteydi.
Mezenterik adenit sonras› kar›n a¤r›s› nedeniyle yap›lan
US tetkikinde insidental olarak saptanan lezyonlar,
karaci¤er ve sürrenal glandda fonksiyonel bozuklu¤a
neden olmam›fllard›. ‹ç organ tutulumu olan olgumuzda
cerrahi eksizyon ile hasta tedavi edildi. 

Yumuflak doku tutulumu olan olgularda lezyon
lokalizasyonu ve büyüklü¤ünü saptamada; US, BT ve
MRG tetkiklerinden yararlan›labilir. MRG lezyonun

Resim 1B. BT tetkikinde her iki sürrenal glandda ve US’de sol
sürrenal glandda solid lezyonlar izleniyor (ok).

Resim 1C. BT ve US tetkiklerinde patolojik boyutlu mezenterik
lenf nodu görülmekte (ok).

Resim 2. Sa¤da torakal bölgede s›rt kaslar› lokalizasyonlu, poste-
rior boyun kaslar›na uzan›m gösteren T1A görüntülerde kasa
göre hafif hiperintens, T2A görüntülerde hiperintens solid kitle
izlenmekte (ok).
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tedaviye yan›t›n› saptamada de¤erli bilgiler verir.
Lezyonlar T1 A sekanslarda hipointens ve T2 A
sekanslarda hiperintens görünümlüdür. Regresyon
oluflan lezyonlarda T2 A incelemelerde santral fokal
hiperintens alan ve lezyonun kalan k›s›mlar›nda sinyal
kayb› izlenir (2,4,5). Olgumuzda lezyon T1 A görün-
tülerde hipointens ancak kasa göre hafif hiperintens
sinyal intensitesinde, T2 A görüntülerde ise belirgin
hiperintens sinyal özelli¤indeydi. Olgumuzun MRG
bulgular› infantil myofibromatozis ile uyumlu
de¤erlendirildi. 

Kemik lezyonlar› multipl tutulumu olan olgular›n %
60’›nda bulunur. Radyolojik olarak kemik lezyonlar›
hemen hemen karakteristiktir. Tubuler kemik
metafizinde iyi s›n›rl› litik lezyonlar fleklinde görülür.
‹yileflme döneminde sklerotik s›n›r veya santral miner-
alizasyon görülür. Kemik lezyonlar›n›n ay›r›c› tan›s›
metastatik nöroblastoma, lenfanjiomatozis, Letterer
Siwe hastal›¤› familyal non-osteojenik fibromata ve
nörofibromatozisi içerir (4,5). Bizim iki olgumuzda da
kemik tutulumuna rastlanmad›. 

‹nfantil myofibromatozis genifl aktivite spektrumu olan
nadir bir hastal›kt›r.Tan›s› histopatolojik olarak konul-
mal›d›r. Radyolojik de¤erlendirme akci¤er grafisi ve
kemik grafilerini içermelidir. Bulgu ve semptomlar
gerektirdi¤i taktirde BT veya MRG tetkikleri
kullan›lmal›, visseral tutulum, lezyonlar›n boyutu ve
lokalizasyonu de¤erlendirilmelidir.
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