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Ozet:
Agresif fibromatozis (Desmoid tiimor)

yiizeyel ve derin muskiiloaponevrotik dokulardan koken alan,

nadiren metastaz yapan, iyi diferansiye bir yaumusak doku proliferasyonudur. Benign histolojik 6zelliklerine
ragmen rekiirrens ve invaziv lokal davramslar ile agresif bir klinik gidis sergiler. 44 yasindaki erkek hasta,
batin sag yan duvarinda agrisiz sislik nedeniyle basvurdu. Ultrasonografi (US), bilgisayarh tomografi (BT),
magnetik rezonans goriintiilleme (MRG) ile yeri, biiyiikliigii, lezyona komsu yapilarla iliskisi, yayilimi
degerlendirildi. Kitle genis lokal eksizyonla c¢ikarildi. Kesin tani histopatolojik olarak kondu. Sag alt
abdomende lokalize agresif fibromatosis olgusu klinik ve radyolojik o6zellikleriyle literatiir esliginde

tartisildi.

Anahtar kelimeler: Agresif fibromatozis, desmoid, abdominal duvar, gérintuleme

Agresif fibromatozis
olarak  1832’de  Mc  Farlane tarafindan
tanimlanmistir. Desmoid terimi ise Miiller
tarafindan 1838°’de Yunanca’da band veya
ligaman anlamma gelen ve  apondrozisi
gostermede kullanilan “desmos” kelimesinden
tiiretilmistir (1). Tim neoplazilerin % 0.03’{inii,
yumusak doku tiimoérlerinin % 3’tnii olusturur
(2). Benign  histolojisine ~ ve  metastaz
yapmamasina ragmen, lokal infiltratif olma
egilimlidirler. Etiyolojide travma, abdominal ve
pelvik cerrahi, gebelik, dstrojen kullanimi, ailesel

(Desmoid tiimor) ilk

yatkinlik, Gardner sendromu rol oynar (3).
Desmoid tiimorlerin  diger solid tiimorlerden
ayriminda  spesifik  goriintileme  &zellikleri

yoktur. Nadir goriilen, niikslerle seyreden batin
duvari yerlesimli agresif fibromatozis olgusunun
ultrasonografi (US), bilgisayarli tomografi (BT)
ve manyetik rezonans goriintileme (MRG)
bulgulari ile sunumu amaglandi.

Olgu Sunumu

Batin sag yan duvarinda agrisiz sislik nedeniyle
basvuran 44 yasindaki erkek olgumuza tani ve
takip asamalarinda General Electric Logic 200

11-15 ekim 2006 Antalya’da diizenlenen 27. Ulusal
Radyoloji Kongresinde Poster olarak sunulmustur.

*Van Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Radyoloji
Klinigi, VAN

**Sadi Kpnuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji
Klinigi, ISTANBUL

Yazisma Adresi: Dr. Fulya ADALI

Van Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Radyoloji
Klinigi, VAN

pro US cihazi, Siemens Spiral BT cihazi
(kontrastsiz ve kontrast madde ile oral ve IV
kontrastli aksial planda ¢ekimler) ve Siemens
Avanto 1.5 Tesla MR cihaz1 ile (T1A, T2A ve
yag baskilamali kontrastli TI1A teknikleri ile
aksial ve koronal planlarda ¢ekimler) incelemeler
yapildi. Lezyon bdlgesinden cerrahi rezeksiyon
sonrasi patoloji sonuclar1 elde edildi.

Kirk dort yasindaki erkek hasta, batin sag yan
duvarinda agrisiz sislik nedeniyle bagvurdu. 2002
ve 2004 yillarinda da ayni bolgeden ayni sikayet
nedeniyle operasyon gegiren hastada, ilk
bagvurudan Once travma, operasyon, ilag
kullanim hikayesi yoktu. Laboratuar tetkikleri
normaldi.

Oral+IV kontrastli batin BT. Batin sag
posterolateral duvarda latissimus dorsi ve oblik kas gruplarn
i¢cinde lokalize, yaklasik 6x2.5 cm boyutlarinda, diizgiin

Resim 1:

konturlu, homojen kontrast tutulumu gosteren,
intraabdominal uzanim géstermeyen solid kitle lezyonu.

26 Van Tip Dergisi, Cilt:15, Say:1, Ocak/2008



Yapilan US incelemede, bu lokalizasyonda
yaklasik 6.5x3.5x3 cm boyutlarinda, nispeten
diizensiz konturlu, diisiik ekojenitede, solid kitle
saptand1. Oral ve intravenoz (1V) kontrastli batin
BT incelemede batin sag posterolateral duvarda
latissimus dorsi ve oblik kas gruplart iginde
lokalize, yaklasik 6x2.5 cm boyutlarinda, diizgiin
konturlu, kontrast dncesi incelemede komsu kas
gruplart ile izodens, IV kontrast sonrasi
incelemede homojen kontrast tutulumu gdsteren,
intraabdominal uzanim goéstermeyen solid kitle
lezyonu saptandi (Resim 1). Incelemeler
sonucunda edinilen bulgular kitlenin, benign veya
malign ayiriminin yapilabilmesi i¢in yeterli
olmadi. Olgumuz miiracaatindan 10 giin sonra
opere edildi. Histopatoloji sonucu agresif
fibromatozis (desmoid tiimdr) olarak rapor edildi
(Resim 2 ).

Resim 2: X100 — H.E--Cizgili kas invazyonu resim {izerinde
daire i¢inde goriillmektedir.

Ug ay sonraki kontrol batin BT sinde operasyon
sonrast yumusak doku degisiklikleri disinda
patoloji saptanmadi. Olgumuz ayni
lokalizasyonda sisligin tekrar olusmas1 ve giderek
boyutunun artmasi gikayeti ile operasyon
tarihinden iki yil sonra tekrar bagvurdu. Yapilan
oral ve IV kontrastli batin BT incelemesinde yine
ayn1  lokalizasyonda  yaklagtk 10x3 cm
boyutlarinda, = homojen  kontrast tutulumu
gosteren, diizensiz konturlu kitle saptandi. Ayni
tarihli MRG incelemede kitlenin sinirlart BT ye
oranla daha iyi degerlendirildi. Lezyonun T1A
sekansta diisiik intensitede, T2A sekansta
heterojen-yiiksek intensitede oldugu, IV kontrast
madde verilmesini takiben heterojen yogun
kontrast tuttugu, koronal planda kontrastli T1A
ve T2A sekanslarda pararenal yagli doku igine
uzanim gosterdigi saptandi (Resim 3). Bulgular
niiks desmoid tiimor olarak degerlendirildi.
Operasyonda rezeke edilen kitlenin
histopatolojisi de desmoid tiimér olarak rapor
edildi. Bu bulgularla olgumuza 2. operasyon

Agresif Fibramatozis Olgusu

Resim 3: Yag baskilamali kontrastlh T1A koronal MRG
goriintiisii. Batin sag posterolateral duvarda latissimus dorsi
ve oblik kas gruplari i¢inde lokalize, 10x3 c¢m boyutlarinda,
heterojen yogun kontrast tutan, pararenal yagli doku icine
uzanim gosteren niiks solid kitle.

Resim 4: Yag baskilamali kontrastli TIA koronal MRG
goriintiisii. Batin sag posterolateral duvarda latissimus dorsi
ve oblik kas gruplart i¢inde lokalize, batin 6n duvarina
uzanim gosteren, 7x1.5 cm boyutlarinda, nispeten diizenli
konturlu, yogun kontrast tutulumu gdsteren niiks- rezidii kitle
ve bu lokalizasyonda operasyon sonrasi degisiklikler.

uygulandi. Alti ay sonraki kontrol MRG
incelemesinde operasyon sonrasi degisikliklere ek
olarak kontrast tutan ve batin 6n duvarina uzanim
gosteren, T1A sekansta diigiik intensitede, T2A
sekansta heterojen-yiiksek intensitede, yaklasik
7x1.5 cm Dboyutlarinda niikks - rezidi kitle
saptandi (Resim 4). Bunun iizerine 3. kez
operasyon geg¢iren olgumuz halen takip
edilmektedir.

Tartisma

Agresif fibromatozis yiizeyel ve derin
dokulardan koken alan, hizli ve infiltratif
biiyliyen, niiks orani yiiksek ancak uzak metastaz
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yapmayan fibroz doku  proliferasyonudur.
Biyolojik davraniglari benign fibroz lezyonlar ile
fibrosarkomlar arasinda degisen fibromatozisler,
patogenezi  tam  olarak  aydinlatilamamis
mezenkimal tiimorlerdir. Infiltratif biiyiime ve
niiks egilimi gosterseler de fibrosarkomlar gibi
uzak  metastaz  yapmazlar. Bu  nedenle
fibromatozisler grade 1 fibrosarkom, metastaz
yapmayan fibrosarkom olarak da isimlendirilir
4).

Fibromatozisler koken aldiklar1 dokuya gore
yizeyel (fasyadan kaynaklanan) ve derin
(muskiiloaponevrotik) olmak iizere baglica iki
gruba ayrilir. Yiizeyel fibromatozisler kiiciik
boyuttadirlar, yavas biiyiirler ve derin dokulara
nadiren ilerlerler. Derin fibromatozisler ise hizl
biiyiir, genis boyuta ulasabilir, agresif seyirlidir
ve lokal niks daha sik goriilir. Derin
fibromatozisler abdominal (pelvik, mezenterik)
ve bizim olgumuzda oldugu gibi abdomen disinda
yerlesim gosterirler. Abdomen diginda yerlesen
fibromatozisler en sik omuz bolgesi olmak iizere,
uyluk ve toraks duvarinda siklikla goriilir.
Abdominal duvar desmoid tiimori, en sik rektus
kas1 ve internal oblik kasta lokalize olup zaman
zaman orta hatti gecer. Daha az siklikla eksternal
oblik ve transvers kas veya fasyalarindan
kaynaklanabilir.

Olgumuzda latissimus dorsi ve oblik kas grubu
iginde yerlesimli idi. Etiyolojide travma,
abdominal ve pelvik cerrahi, gebelik, Gstrojen
kullanimi, ailesel yatkinlik, Gardner sendromu rol
oynar (3). Olgumuzda ise etyolojik bir nedene
rastlanmamistir. Literatiirde kadin/erkek orani 2/1
olup, 60 hasta tlizerinde yapilan bir ¢aligmada bu
oran 1.2/1 olarak verilmistir (5). Tim
neoplazilerin %  0.03’d, yumusak doku
tiimorlerinin % 3’iind olusturur (2). 25-40 yaslar
arasinda sik goriliir (6). Cocukluk cagi ve ileri
yaslarda nadirdir. Vital yapilar ve organlara
basing etkisi nedeniyle deformite, morbitide ve
mortaliteye yol acarlar.

Mortalite  orani, bu  tiimorlerin  lokal
davraniglarindan otiirii %10 kadar yiiksek olabilir
(7). Kurk yillik periyotta 32 hasta iizerinde
yapilan bir ¢alismada 5 yillik bir donemde lokal
niiks % 29, sag kalim % 93, 5 yillik hastaliksiz
donem gecirme % 71 olarak verilmistir (8).
Olgularin  yaklasik  %40'inda  lokal  niiks
bildirilmektedir. Kabiri ve arkadaslar1 8 olguluk
serilerinde %50 lokal niiks rapor etmislerdir (9).
Bizim olgumuzda ise iki kez niiks goriildi.

Histopatolojisi kollajen tarafindan cevrelenen,
uniform yapida igsi hiicrelerden olusur. Mitoz ve
atipi yoktur. Zamanla lezyonun histopatolojik
goriiniimiinde degisiklikler olur. Vandevenne ve
ark. multisentrik desmoid tiimorli iki hastayr 6

yil izlemis ve bu siirede lezyonlardaki gelismeyi
iic asamada tanimlamiglardir. Evre 1 timor ¢ok
selliler ve hyalinize kollajenden zayif, evre 2
timorde artan miktarda kollagen depositleri
mevcut, evre 3 de ise selliilarite azalmis, fibroz
komposizyonda artma vardir. Ostrojen
resOptorleri raporlanmis ancak gdsterilememistir.
Vimentin ve aktin i¢in imminohistokimyasal
boyanma yapilabilir (3).

Desmoid tiimorlerin diger solid tiimorlerden

ayriminda  spesifik  goriintiilleme  dzellikleri
yoktur. BT ve MRG cerrahi rezeksiyon oncesi
timoriin -~ biiytikligini, yayilimini, komsu
yapilarin  tutulumunu, rezeksiyon  sonrasi
rekiirensleri  degerlendirmede kullanilir. US
hastanin baslangig degerlendirilmesinde

yararlidir. Degisen ekojenitede, iyi sinirli lezyon
seklinde izlenir (10). Olgumuzda lezyon nispeten
diizensiz konturlu ve diisiik ekojenitede idi. BT
goriinimleri degiskendir. Kitle diizenli veya
diizensiz sinirli  olabilir. Kontrast o6ncesi
incelemede kas ile ayni, disiik veya yiiksek
dansitede olabilir, kontrast sonrasi incelemede
genellikle kontrast tutar (11). Olgumuzda kitle
diizgiin konturlu olup, kontrast dncesi incelemede
kas ile izodens ve kontrast sonrasi incelemede
kontrast  tutulumu  gostermekteydi. = MRG
goriinimii  timoriin  histolojik evresine gore
degisir. TIA sckansda kasa oranla izo-diisiik
intensitede, T2A sekansda evre 1° de yiiksek
intensitede, evre 2’de heterojen intensitede
(kollagen depozitlerindeki artisa bagli) evre 3’ de
ise diisiik intensitede (fibroz komponent artigina
bagli) izlenir. IV kontrast madde sonrasi orta-
belirgin derecede kontrast tutar (3). Olgumuz
T2A sekansda yiiksek intensitede olup evre 1
olarak degerlendirildi. Ayirict tanida hematom ve
malign  fibréz  histiyositom,  fibrosarkom,
liposarkom, rabdomyosarkom, leyomyosarkom,
metastazlar, hemanjiom, fibrom, leyomyom,
periferal sinir kilifi timérleri gibi yumusak doku
timdrleri yer almaktradir (12). Olgumuzda
travma anemnezi, bilinen kanama diatezi hikayesi
ve ilag kullanim Oykiisii olmamasi nedeni ile
hematomu ekarte ettik. Ancak benign ve malign
yumusak doku tiimdrlerinin  kesin  tanisi
goriintiilleme metodlart ile degil, histopatolojik
analiz ile miimkiindiir.

Temel tedavi genis lokal eksizyondur (6).
Radyoterapi inoperabl timor, lokal rekiirens,
yetersiz eksizyon yapilmis lezyonlarda kullanilir.
Kemoterapi ve hormonoterapi de desmoid tiimor
tedavisinde kullanilmaktadir (13). Genis cerrahi
rezeksiyonun en etkili tedavi oldugu kabul goéren
ortak goriistiir. Bes yillik yasam siiresi %90-
100'diir (9).
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Agressive Fibromatosis in the Right Side
of the Abdominal Wall; A Case Report

Abstract:

Agressive fibromatosis (desmoid tumor) is a fibrous
tissue  proliferation which is usually well-
differentiated, rarely metastasize, originating from
superficial and deep musculoaponeurotic structures.
Despite benign histologic features; it is associated by
an aggresive clinical course which is characterized by
recurrence and invasive local behaviour. A 44 year-
old man presented with a history of a painless mass
in the right lower abdomen. Ultrasonography (US),
computed tomography (CT), magnetic rezonans
imaging (MRI) was performed for evaluation of the
size, site, extension and relationship of the lesion to
adjacent structures. The mass was resected by a wide
local excision. Postoperative definitive diagnosis was
established with histopathologic analysis. We present
a case of an agressive fibromatosis which is localized
in the right lower abdomen and discuss clinical and
radiologic features of this rare tumor in the view of
literature.

Key words: Agressive fibromatosis, desmoid,
abdominal wall, imaging
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