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OLGU SUNUMU CASE REPORT

Intratorasik Desmoid Tiimor; Nadir Bir
Lokalizasyon

Intrathoracic Desmoid Tumor: A Rare Localization

Erkan Akar', Tagkin Erkiniresin?, Fatin Tolga Cengiz?
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Abstract

Desmoid timérler histolojik olarak benign karakterde
fakat lokal agresif timérlerdir. Fibrositler, konnektif
doku fasyasi ve muskuloaponérotik fibroz dokulardan
gelisen nadir timérlerdir. Toraks duvarinda ender
olarak rastlanir ve malign timérler gibi tedavi edilirler.
En etkili ve seckin tedavi cerrahidir. Elli yedi yasinda
bayan hastanin, siddetli omuz ve sirt agnisi sikayetleri
nedeni ile akciger grafisi gektirildiginde, sag akciger
Ust zonda normal digi gérinti izlenmistir. Kitlesi total
eksize edilen olgunun postoperatif bir sorunu olma-
mig ve yedinci giinde taburcu edilmistir. Kitlenin pato-
lojik incelemesi sonucunda tanisi desmoid timér
olarak rapor edilmistir.

Anahtar Sézcikler: Desmoid timér, gégis duvar,
cerrahi.

Desmoid tumors are histologically benign, however
locally aggressive, tumors. They are rare tumors that
develop from fibrocytes, connective tissue fascia and
musculoaponeurotic fibrous tissues. They are rarely
found in thoracic wall and are treated like malignant
tumors. Surgery is the most effective and foremost
treatment. The chest x-ray of a 57-year-old female
patient, who complained of severe shoulder and back
pain showed an abnormality in right lung upper zone.
The mass was totally excised. The patient had no
post-operative problem and was discharged on the
post-operative seventh day. Based on pathologic
analysis, the diagnosis was reported to be a desmoid
tumor.
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Desmoid timérler, gégis duvannin ender rastla-
nan benign karakterde fakat lokal agresif timérle-
ridir (1).Histolojik olarak benign konnektif doku
timorleri icinde siniflandinliyorlarsa da, dustk
dereceli sarkoma olarak da tanimlayan yayinlar
vardir (2). Abdomende en sik olmakla beraber, sirt,
g6gUs duvari, bas-boyun, intratorasik alanda ve alt

ekstremitelerde de goérilebilmektedir. Lokal invaz-
yon ve rekirrenslerle seyreder. Uzak metastaz
yapmazlar, kemik, sinir ve vaskiler yopilara invaz-
yon gosterebilirler (1-3). Bu makalemizde ender
gérilen bir infratorasik desmoid timér olgusu
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Elli yedi yasinda bayan hasta yaklagik bir yil énce basla-
yan sag omuz ve sirt agrisi nedeniyle fizik tedavi ve reha-
bilitasyon klinigine basvurmus. Hastanin yapilan muaye-
nesinde omuz ekleminde kireclenme oldugu soylenerek
medikal tedavi baslanilmis. Radyolojik gérintilemeler
istenmemis. Hastanin son bir ay icinde omuz agrilarinin
gittikge artmasi Uzerine torasik cikis sendromu 6n tanisiyla
klinigimizce konstlte edildi. Solunum sistemi muayenesin-
de, her iki hemitoraks solunuma esit olarak katiliyor ve
solunum sesleri olagandi. Diger sistem muayenelerinde
bir &zellik yoktu. Laboratuvar degerleri normal olan has-
tanin yakin zamanda gegirilmis travma veya kronik hasta-
lik dykisine rastlanilmadi. Cekilen posteroanterior (PA)
akciger grafisinde, sag Ust bélgede hipodens dizgin
kenarl lezyon dikkati cekti (Sekil 1). Toraks bilgisayarl
tomografisinde (BT), sa§ akciger Ust lobda apikal seg-
ment vertebral tabanli 47x50 mm boyutlarinda lobile
kitle lezyonu izlendi (Sekil 2). Lezyonun vaskiler, kemik ve
sinir yapilanyla iligkisini ortaya koymak igin toraks manye-
tik rezonans (MR) gérintilemesi istendi. MR'da, sag Ust
lob apikal segment dizeyinde supraklavikuler fossada
kitle lezyonu mevcuttu. Kitlenin vaskiler, sinir ve kemik
tutulumu gérilmedi (Sekil 3). Yumusak doku timéri én
tanisiyla operasyon karari alindi. Gerekli  hazirliklarin
ardindan genel anestezi altinda cift [imen entibe edildi.
Sag yani yukan gelecek sekilde yatinlan hastaya yiksek
posterolateral torakotomi kesisi yapildi. Skapula kaldirla-
rak 4. interkostal araliktan toraksa girildi. Eksplorasyonda
akciger parankiminin dogal oldugu gérildi. kinci kot
vertebral bileske hizasindan kaynakli, kaburga ve verteb-
raya invazyon gdstermeyen lobile konturlu yumusak doku
lezyonu goruldu. Kitlenin kapsuld ile cerrahi sinirlarda
tomér bulunmayacak sekilde cikarldi. Ameliyat sirasinda
kitlenin etraf dokulara invaze olmadigi, etraf dokularin
negatif oldugu, frozen-section tetkikle sabitlendi. Kitlenin
yapilan histopatolojik incelemesinde, kollajensz fibréz bir
zemin icerisinde genellikle birbirine paralel demetler ha-
linde dizenlenmis proliferatif fibroblastlardan olusan
tomér goroldi Tumérin stromasinda, bol miktarda ekst-
raseliler kollajen iceren bland nukleuslu atipi ve mitoz
gostermeyen igsi hicrelerden olustugu izlendi. Yapilan
immunohistokimyasal incelemede, neoplastik hicreler
vimentin ile yaygin kuvvetli boyanma gésterirken, PAN-CK,
S-100 Protein, SMA, Desmin, CD-34 ile boyanmadig
izlendi. Ki-67 proliferasyon indeksi de % 1‘in altinda
tespit edildi (Sekil 4). Butin bu histopatolojik ve immun-
histokimyasal bulgular ile olgu intratorasik desmoid timér

olarak raporlandi. Bu tir lezyonlanin hizli gelisen, agresif
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cevreye invazyon yapan ancak, metastaz yapmayan be-
nign lezyonlar olmasi dikkate alinarak, radyoterapi teda-
visi icin ‘Radyasyon Onkolojisi’ polikliniginde takibinin
sUrdUrilmesine karar verildi. Postoperatif yedinci ginde
hasta taburcu edildi.

Sekil 2: Toraks bilgisayarli tomografide, sag Ust loba komsu 47x50 mm
boyutlarinda lobile kitle lezyonu.

Sekil 3: Manyetik rezonans gérintilemede, supraklavikuler fossada kitle
lezyonu, kitlenin vaskdler, sinir ve kemik tutulumu gérilmedi.
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paralel demetler halinde proliferatif fibroblastlardan olusan timér hicre-

leri. B) Neoplastik hicreler vimentin ile kuvvetli boyandi. C) Timérde
CD-34 ile boyanma izlenmedi. D) Ki-67 proliferasyon indeksi %1’in
altinda. (H&E x 40).

TARTISMA

Desmoid timérler; fibrositler, fasya ve muskuloaponérotik
dokulardan gelisen benign karakterde fibréz timérlerdir
(1-3). Bitin yumusak doku timérlerinin %3'Gni ve tom
tomorlerin ise %0,03’Gn0 olustururlar (2,3). Tum desmoid
timérler ele alindiginda, en sik skapula cevresi ile omuz
bélgesi olmak Uzere, gégis duvarinda gérilme ora-
n %10-28'dir (1,3). Gégis duvarinda en sik anterior-
da %47, posteriorda %32 ve lateral gégis duvarinda
ise %11 oraninda izlenmektedir (4). En sik 25-35 yaslar
arasinda ve sol hemitoraksta saga oranla daha fazla
gorilmektedir (3,4). Kadinlarda ise erkeklere oranla iki
kat daha fazla rastlanir (1,3). Olgumuz elli yedi yasinda
bayandi ve lezyonu sag hemitorakstaydi. Etyolojisinde
travma, cerrahi kesiler, genetik faktérler ve hormonal
nedenler gibi bircok etken disintlse de hicbiri hentz tam
aydinlahlamamigtir (2-4). En sik bagvuru sikayeti agn ve
sigliktir. Semptomlar genellikle kitle basisina bagl gelisir
ve sinir tutulumu olan durumlarda agn siddetli olur (4).
Bizim sundugumuz olguda, son derece nadir olarak géri-
len bu tomér, intratorasik gégis duvar yerlesimliydi.
Olgumuzda agr disinda bir semptomu yoktu ve agn
siddeti sire icinde gittikce artmish. Hastanin daha énce
gecirilmis travma ya da toraks cerrahisi 6ykisi bulun-
mamaktayd.

Tanisinda akciger grafisi ilk yapilacak tetkiktir. Siklikla
direk akciger grafisi ile kitlenin varlig tespit edilir. Toraks
BT lokalizasyon ve biyuklik, MR ise yumusak doku invaz-
yonu ve rekirensler hakkinda detayli bilgi verir (3). Kesin
tani ise histopatolojik olarak konulur. igne aspirasyon
biyopsisi yeterli olmayabilir. Desmoid timérlerde relatif

hiposeliler ve mitotik akfivite yoktur (4,5). Sitolojisinde ise
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malign kriterler tespit edilmez (5). immunohistokimyasal
incelemede neoplastik hiicreler vimentin ile yaygin kuvvet-
li boyanma g&sterirken, PAN-CK, S-100 Protein, SMA,
Desmin, CD-34 ile boyanma gdstermez ve Ki-67 prolife-
rasyon indeksi disik olarak tespit edilir.

Ayirici tanida, gégis duvarinin diger kitleleri, mediastinal
timérler ve akciger kanseri akla getirilmelidir. Desmoid
timérlerin benign karakterde ve lokal agresif olmalar
sebebiyle dusik dereceli malign sarkomlar gibi tedavi
edilmelidirler (1,3). Cerrahi eksizyon sinirlarinin genis
tutulmasi ile bu hastalarda, bes yillik sagkalimin %90-100
civarinda oldugu bildirilmistir (5). En etkin tedavi halen
cerrahi sinirlar (gé§Us duvar kitleleri icin) en az 4 cm
temiz olacak sekilde genis rezeksiyondur (1,2). Bunun
sebebi fasyalar boyunca desmoid timérin yayilabiliyor
olmasidir. Bundan dolayi cerrahi sonrasi tedaviye radyo-
terapi eklenmelidir. Ozellikle tam olmayan cerrahilerde,
nikslerde, genis timérlerde ve inoperabl olgularda rad-
yoterapi denenebilmektedir (3,4). Bu nedenle, tek basina
cerrahi tedavi yerine multimodal yaklagim ile radyoterapi-
yi de tedavi rejimine eklemek énerilmektedir (2,4). Opti-
mal tedavi dozu kesin olmamakla birlikte toplam 45-60
Gy dozunda, 1,8-2,0 Gy fraksiyonlarla uygulanmaktadir
(1,6). Cerrahi ile birlikte kullanildiginda rekirrens %0-30
arasinda degisen oranlarda bildirilmektedir (6). Benzer
sekilde olgumuzda da total kitle rezeksiyonu ile postope-
ratif dénemde 50 Gy radyoterapi uygulandi. Bir, Uc ve
alti aylik kontrollerinde nikse rastlanmadi. Niks, desmoid
timérlerde dnemli bir sorundur. Kirk yillik bir periyodda
32 hastanin incelendigi bir calismada, 5 yillik lokal niks
orant %29, 5 yillik sagkalim %93, 5 yillik hastaliksiz stre
ise %71 olarak tespit edilmistir (6).

Sonuc olarak, desmoid timérler benign karakterli ama
lokal agresif tGmérlerdir. Bu yizden disik dereceli sar-
komlar gibi tedavi edilmelidir. En etkili tedavi halen genis
yapilan cerrahi rezeksiyondur. Rezeksiyon sonrasi radyote-
rapinin eklenmesi niks oranlarini distrmesi acisindan

énemlidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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