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Round Ligaman Kaynakli Retroperitoneal

Inflamatuar Myofibroblastik Timor

Nermin Koc', Suna Cesur', Ayse Nur ihvan?, Yilmaz Bas®, Mesut Polat*

OZET:

Round ligaman kaynakli retroperitoneal inflamatuar myofibroblastik timaor
Amag: inflamatuar myofibroblastik timoér (iMT), nadir gérilen bir tiimordir. Etyolojisi ve biyolojik
davranigl tartismalidir. Genellikle akcigerde, mezenterde, genitouriner traktta, retroperitonda bildiril-
mesine ragmen birgok farkli lokalizasyonda bulunabilir. Uterin round ligaman oldukga nadir bir loka-
lizasyondur.

Olgu: Geng bir hastada, retroperitonda / uterin round ligamanda yerlesmis bir inflamatuar myofibrob-
lastik timor vakasini, morfolojik, immunhistokimyasal ve klinik 6zellikleriyle birlikte dederlendirdik.
Sonug: Uygun tedavi ve takip icin IMT'yi malign ve benign taklitcilerinden ayirmak énemlidir.
Anahtar kelimeler: inflamatuar, myofibroblastik, retroperitoneal

ABSTRACT:

Retroperitoneal inflammatory myofibroblastic tumor originating from round
ligament

Objective: Inflammatory myofibroblastic tumor (IMT) is a rare tumor. The etiology and biological
behaviour is controversial. It could be seen in many different anatomical sites, however it is com-
monly seen in the lungs, mesentery, genitourinary tract and retroperitoneum. Uterine round ligament
is a very rare location for IMT.

Case: We report the morphological, immunohistochemical and clinical features of an IMT which is
located in the retroperitoneum / uterine round ligament of a young woman in this paper.
Conclusion: It is essential to differentiate IMT from benign and malignant mimickers for providing an
appropriate therapy and follow-up.
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GiRi$

inflamatuar myofibroblastik timér (IMT), nadir
goriilen bir timordir. Onceleri reaktif lezyonlardan
olusan heterojen grup olarak degerlendirilirken,
bugiin 6zel bir genetik kokeni olan, lokal agresif dav-
ranis gosteren bir neoplazm olarak degerlendirilmek-
tedir (1-3). intermediyer davranis potansiyeline sahip
bu timorlerin, niiks edebilecegi ve nadiren de metas-
taz yapabildikleri bilinmektedir (2,4). Genellikle
akcigerde, mezenterde, genitouriner traktta, retrope-
ritonda bildirilmesine ragmen bircok farkli lokalizas-
yonda bulunabilir (4). Ozel histopatolojik gériinii-

miinden &tiirli operasyon aninda intraoperatif pato-
loji konsiltasyonu, tani koymada yardimci olamaya-
bilir (1,5). Timor, myofibroblastik ve fibroblastik igsi
hticrelerden ve buna eslik eden lenfosit, plazma htic-
resi ve eozinofil lokositlerden olusur. Bu histopatolo-
jik gorunta ile bircok benign ve malign lezyon ayirici
taniya girer.

OLGU SUNUMU

21 yasinda kadin hasta, sol kadran agrisi ile hasta-
nemiz Kadin Hastaliklari ve Dogum Klinigi’'ne bas-
vurdu. Yapilan ultrason ve MRI tetkikleri sonucunda
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Resim-1A, 1B: Miksoid stroma icinde igsi sekilli
myofibroblastik hiicreler arada inflamatuar hiicreler ve
periferik yagli doku infiltrasyonu (A; HEx100, B; HEx200).

sol adneksiyel bolgede kitle tespit edilip, myom 6n
tanisiyla operasyona alindi. Yapilan eksplorasyonda,
solda round ligaman altindan infundibulopelvik hat-
ta uzanim gosteren, retroperitoneal yerlesimli yakla-
stk 7x7 cm boyutlarinda cevre yagl dokuya yapisik-
lik gosteren, solid kitle izlendi. Operasyon aninda
yapilan intraoperatif patoloji konstiltasyonunda dif-
ftiz igsi hiicre proliferasyonu ve arada lenfoplasmosi-
ter hiicreler izlendi, hafif atipi mevcuttu, mitoz, nek-
roz yoktu. Bu bulgularla, malign/benign ayrimi yapi-
lamadi ve kesin sonug parafin bloklarin incelenmesi
sonrasina birakildi. Lezyon, total olarak eksize edildi.
Kitle, kirli sari renkli, lobile goriiniimde olup, kesit
yuzi kirli beyaz renkli, yer yer sert ve periferinde
yagl alanlar iceriyordu. Histopatolojik incelemede

miksoid stroma icinde igsi sekilli, eozinofilik sitop-
lazmali, yuvarlak veya elonge nukleuslu hiicreler ve
arada plasmosit, lenfosit ve eozinofil l6kositler izlen-
di. Lezyon hiperselilerdi, hafif orta derecede atipi
mevcuttu. Mitoz ve nekroz yoktu (Resim-1). immun-
histokimyasal olarak vimentin, diiz kas aktini pozitif,
CD117 fokal pozitif, kaldesmon, S-100, LCA, des-
min, pansitokeratin, CD 34, anaplastik lenfoma kinaz
(ALK), beta-katenin, DOGT, tiimér hiicrelerinde
negatifti (Resim-2). Postoperatif gidis sorunsuz idi ve
10 aylik izlemde herhangi bir rekirrense rastlanma-
di.

TARTISMA

inflamatuar myofibroblastik tiimér, sitolojik ola-
rak benign gorinimla igsi sekilli myofibroblastik
timor hicreleri ve inflamatuar hicrelerin karisimin-
dan olusan bir timor olarak tanimlanir. 3 ayliktan 46
yasina kadar bildirilen vakalar olmussa da, vakalarin
cogu 30 yasin ve genellikle de 14 yasin altindadir
(3,4,6). Vakamiz, 21 yasinda geng bir hastadir.

Bu timor gegmiste inflamatuar fibrosarkom, infla-
matuar myofibrohistiositik proliferasyon, inflamatuar
psodotimor, omental-mezenterik miksoid hemar-
tom, plazma hicreli grantilom ve plazma hicreli
psodotimor olarak da anilmistir (6).

Histopatolojik olarak, degisik miktarlarda eozino-
filik sitoplazmali, santral vezikiiler, oval nukleuslu ve
kiictk nukleoluslu, benign gorintsli igsi veya yildiz-
st hticrelerden olusur. Hiperkromazi mevcut degildir.
Hafif nukleer pleomorfizm olabilir. Mitoz dustktir,
genelde 10 buyuk biyitme alaninda 1-2 mitoz gorii-
|tr ve atipik mitoz yoktur. Bazi vakalarda bol eozino-
filik sitoplazmali ve belirgin nukleoluslu, ganglion
benzeri hiicreler tanimlanmistir. Stromada baslica
lenfositler, plazma hiicreleri ve daha az olarak eozi-
nofil ve notrofil 16kositlerden olusan inflamatuar hiic-
re infiltrasyonu izlenir (1-4,6). inflamatuar myofib-
roblastik timorlerde tic temel histolojik patern tanim-
lanir; a) nodiiler fasiitisi animsatan miksoid, vaskler
ve inflamatuar alanlarin olusturdugu tip, b) fibroz his-
tiositomayi animsatan igsi hiicreler ve inflamatuar
hucrelerin karisimindan olusan tip, ¢) skari animsa-
tan yogun kollajen6z alanlardan olusan tip (3,6).
Vakamizda benign gorinimli igsi hiicrelerle cogun-
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kas aktini, ALKx200).

[ukla lenfosit ve plazma hiicrelerinin olusturdugu inf-
lamatuar hticrelerin karisimindan olusan timor izlen-
di. Uc histolojik paternden fibroz histiositomayi
animsatan formdaydi. Hafif atipi mevcuttu. Hiperk-
romazi yoktu. Mitoz ve nekroz izlenmedi. Literatiirde
ozellikle intra ve retroperitoneal yerlesen timorlerin
komsu dokulari invaze etme 6zelliginden bahsedil-
mektedir (1). Vakamizda da periferde cevre yagh
dokuya invaze oldugu alanlar izlendi.

Literatiirde intraoperatif patoloji konstltasyonu ile
dogru tani alabilen vakalar oldugu gibi, benign infla-
matuar bir proges veya sarkom olarak degerlendirilen
veya malign / benign ayrimi yapilamayan vakalar da
mevcuttur (5,7). Vakamizda igsi hiicrelerin diffiiz
proliferasyonu, cevre yagli dokuya invazyon ve hafif
atipi nedeniyle malign bir lezyonu distinmekle bir-

likte, eslik eden yogun lenfoplasmositer hiicre infilt-
rasyonu varligi ve mitoz, nekroz izlemedigimiz icin
benign bir lezyonu ekarte edemedik. Kesin taniyi
parafin bloklarin incelenmesi sonrasina biraktik.

Retroperitoneal bolge, inflamatuar myofibroblas-
tik timorlerin en sik yerlesim yerlerinden biri olmak-
la birlikte, kadin genital sisteminde nisbeten seyrek
goruldigi bilinmektedir (4,8). Bir calismada, uterus
yerlesimli 10 IMT vakasi sunulmus ve leiomyoma
benzeri biyime paterninden bahsedilmistir (8). Lite-
ratiirde, yerlesim yeri olarak 6zellikle round ligama-
nin belirtildigi vakaya ise rastlamadik.

IMT’nin bircok benign ve malign lezyondan ayril-
masi gerekir. immunhistokimya ayirici taniya yar-
dimci olsa da genelde histolojik patern temelinde bir
ayrim esastir (4). Anaplastik lenfoma kinaz geninde
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translokasyon ve immunhistokimyasal olarak ALK
ekspresyonu bildirildiginden, ALK pozitifligi 6nemli-
dir. Ancak negatifligi ozellikle yetiskinlerde IMT tani-
sini dislamaz. ALK vakalarin yaklasik %50’sinde ve
genellikle genc hastalarda pozitiftir (2,6,8,9). Vaka-
miz, gen¢ olmasina ragmen ALK negatif bulunmus-
tur.

Vimentin, diiz kas aktini ve kalponin genelde kuv-
vetli pozitiftir. Vakalarin %30’unda, keratin ve des-
min pozitifligi mevcuttur. S-100 ve CD117 genelde
negatiftir (1,4,6,9). Vakamizda bu sonuclarla uyumlu
olarak vimentin, diiz kas aktini kuvvetli pozitif, S-100
yani sira keratin ve desmin de negatifdir. CD117
fokal pozitifligi, beklenmeyen bir bulgu olarak, gast-
rointestinal stromal timorleri ve mesenterik fibroma-
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