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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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Cocukluk cagi fibroblastik-myofibroblastik tiimorleri
(fibromatozis) yumusak doku tiimorlerinin % 12’sini
olustururlar. Hematojen, noral ve rabdomyomat6z
tiimorlerden sonra 4. sikliktadir (1. Fibromatozis, rolatif
olarak yaygin fibromatozis kolliden, ¢ok nadir goriilen
gingival fibromatozise kadar pek ¢ok hastalig1 iceren
heterojen bir gruptur (2,

Infantil myofibromatozis, cilt-cilt alt1 doku, kemik, kas
ve i¢ organ tutulumu olan nadir bir hastaliktir.
Genellikle erken cocukluk déneminde olusur ve infant-
larda en sik goriilen fibroz tiimordiir (2-3). I¢ organ tutu-
lumu olmayan, soliter veya multipl lezyonu olan olgu-

larda prognoz iyidir ve genellikle spontan regresyon
goriiliir. Ancak multisentrik i¢ organ tutulumu olan
olgularda mortalite oran1 ¢ok yiiksektir 4.

OLGU SUNUMU

Olgu 1: Nefrotik sendrom nedeni ile takip edilen 5 yasinda
kiz hasta karin agris1 sikayeti ile acil klinigine bagvuruyor.
Ultrasonografi (US) ve ardindan bilgisayarli tomografi (BT)
tetkikleri yapildi. Yapilan US ve BT tetkiklerinde, karaciger 7.
ve 8. segmentte 1 ve 1.5 cm ¢aplarinda iki adet, sag siirrenal
glandda 3x4x5 cm ve sol siirrenal gland lojunda en biiyiigii 5
cm capinda ii¢ adet lezyon saptandi (Resim 1 A-B-C). Ayrica
mezenterik alanda batin 6n duvarina yakin komsulukta,
vaskiilaritesi artmis 2 cm capinda lenf nodu izlendi ve karin
agrisinin oncelikle mezenterik adenite bagli oldugu
diisiiniildii. Olguda karaciger sag lobda sekizinci segmentteki
lezyondan US rehberliginde biopsi yapild1 ve infantil myofi-
bromatozis tanis1 konuldu.

Olgu 2: Sag posterior toraks duvari ve posterior boyun bol-
gesinde son alt1 ayda olusan ve zamanla biiyiiyen sislik
sikayeti olan 6 yasinda erkek hastaya manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) tetkiki yapildi. MRG tetkikinde, sagda

Resim 1A. BT ve US tetkiklerinde karaciger 7. ve 8. segmentte
solid lezyonlar izlenmekte (ok).
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Resim 1B. BT tetkikinde her iki siirrenal glandda ve US’de sol
siirrenal glandda solid lezyonlar izleniyor (ok).

torakal bolgede sirt kaslar1 lokalizasyonlu, posterior boyun
kaslarina uzanim gosteren T1A goriintiilerde kasa gore hafif
hiperintens, T2A goriintiilerde ise kasa gore belirgin hiperin-
tens sinyal 6zelliginde, intravenoz kontrastli incelemelerde

Resim 2. Sagda torakal bolgede sirt kaslari lokalizasyonlu, poste-
rior boyun kaslaria uzanim gosteren T1A goriintiillerde kasa
gore hafif hiperintens, T2A goriintiilerde hiperintens solid kitle
izlenmekte (0k).

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

homojen kontrast tutulumu gosteren solid infiltratif kitle sap-
tand1 (Resim 2). Tanimlanan lezyondan yapilan biopsi son-
rasinda infantil myofibromatozis tanis1 konuldu.

TARTISMA

Infantil myofibromatozis ilk kez 1954 yilinda
tanimlanmis ve konjenital generalize fibromatozis
seklinde isimlendirilmistir (). Wisewell ve ark olgular
soliter veya multipl tutulumu olanlar seklinde iki gruba
ve i¢ organ tutulumunun varligia gore de iki alt gruba
ayrrmiglardir. Bu ¢alismada multipl tiimorii olan olgu-
larin % 35’inde i¢ organ tutulumu ve bu olgularin da %
75’inde mortalite saptanmugtir (1.

Infantil myofibromatozisten 6liim sadece viseral tutu-
lum (genellikle kardiovaskiiler veya gastrointestinal)
sonucu olur. Soliter formda veya visseral tutulumu
olmayan multipl formda prognoz cok iyidir, siklikla
lezyonlarda spontan regresyon goriiliir. Lezyon fonksiy-
on bozuklugu yapiyorsa eksizyonu onerilir ve kiiratif
sonu¢ saglanir. Rekiirrens orani diisiiktiir (% 10) ve
genellikle re-eksizyon ile basarili sekilde tedavi edilir
(2,5, Kemoterapi ve radyoterapi rekiirren, irrezektabl
veya hizli progresyon gosteren olgularda denenebilir ().
Multipl tiimori olan ilk olgumuzda visseral tutulum
karaciger ve her iki siirrenal glandda izlenmekteydi.
Mezenterik adenit sonras1 karin agrist nedeniyle yapilan
US tetkikinde insidental olarak saptanan lezyonlar,
karaciger ve siirrenal glandda fonksiyonel bozukluga
neden olmamuslardi. I¢ organ tutulumu olan olgumuzda
cerrahi eksizyon ile hasta tedavi edildi.

Yumusak doku tutulumu olan olgularda lezyon

lokalizasyonu ve biiyiikliigiinii saptamada; US, BT ve
MRG tetkiklerinden yararlanilabilir. MRG lezyonun
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tedaviye yanitin1 saptamada degerli bilgiler verir.
Lezyonlar T1 A sekanslarda hipointens ve T2 A
sekanslarda hiperintens goriiniimliidiir. Regresyon
olusan lezyonlarda T2 A incelemelerde santral fokal
hiperintens alan ve lezyonun kalan kisimlarinda sinyal
kaybi izlenir 245, Olgumuzda lezyon T1 A goriin-
tiilerde hipointens ancak kasa gore hafif hiperintens
sinyal intensitesinde, T2 A goriintiilerde ise belirgin
hiperintens sinyal 6zelligindeydi. Olgumuzun MRG
bulgulart infantil myofibromatozis ile uyumlu
degerlendirildi.

Kemik lezyonlar1 multipl tutulumu olan olgularin %
60’1nda bulunur. Radyolojik olarak kemik lezyonlari
hemen hemen karakteristiktir. Tubuler kemik
metafizinde iyi sinirlt litik lezyonlar seklinde goriiliir.
Iyilesme doneminde sklerotik sinir veya santral miner-
alizasyon goriiliir. Kemik lezyonlarinin ayirici tanisi
metastatik noroblastoma, lenfanjiomatozis, Letterer
Siwe hastalig1 familyal non-osteojenik fibromata ve
ndrofibromatozisi icerir (-5, Bizim iki olgumuzda da
kemik tutulumuna rastlanmadi.
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Infantil myofibromatozis genis aktivite spektrumu olan
nadir bir hastaliktir.Tanis1 histopatolojik olarak konul-
malidir. Radyolojik degerlendirme akciger grafisi ve
kemik grafilerini i¢cermelidir. Bulgu ve semptomlar
gerektirdigi taktirde BT veya MRG tetkikleri
kullanilmali, visseral tutulum, lezyonlarin boyutu ve
lokalizasyonu degerlendirilmelidir.
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