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Olgu Sunumu / Case Report

Boyunda dev desmoid tiimor

Giant desmoid tumor in the neck

Dr. Yiiksel Toplu,' Dr. Namik Oztanir,? Dr. Zekeriya Cetinkaya,® Dr. Aydin Kog,' Dr. Ahmet Kizilay!

nonii Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, Malatya, Tiirkiye
2Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin Cerrahisi Anabilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Desmoid timér muskuloaponevrotik sistemden kéken alan, fasiyal planlar arasinda lokal yayilarak biylik boyutlara
ulasabilen, gevre yapilara basi yaparak ciddi deformitelere, morbiditeye ve hatta mortaliteye neden olabilen iyi
huylu bir timérdlr. Bu timérler bas ve boyun bélgesinde nadir gorilir. llerlemis bas ve boyun bdlgesi desmoid
tumdrlerin tedavisi cerrahi ve radyoterapidir. Bu yazida, bildigimiz kadariyla literatlirdeki en blylk bas ve boyun
boélgesi desmoid timdr olgusu sunuldu.

Anahtar Sézciikler: Agresif fibromatozis; radyoterapi; cerrahi.

Desmoid tumor is a benign tumor which originates from musculoaponeurotic system, can reach greater sizes with local
invasion among facial plans, and cause severe deformities, morbidity and even mortality by compression of adjacent
structures. These tumors are rarely seen in the head and neck region. The treatment of advanced desmoid tumors of
head and neck region is surgery and radiotherapy. In this paper, we present -to the best of our knowledge- the greatest

desmoid tumor case of the head and neck region in the literature.

Keywords: Aggressive fibromatosis; radiotherapy; surgery.

Agresif fibromatozis de denilen desmoid tiimor
ilk kez 1832'de MacFarlane tarafindan saptanmis-
tir, desmoid terimi ise ilk kez 1838 yilinda Miiller
tarafindan kullanilmigtir.! Desmoid tiimor viicut-
taki derin muskiiloaponevrotik yapilardan ortaya
cikar ve genellikle fibroma ve fibrosarkoma ara-
sinda davranig sergiler. Histolojik olarak benign
olan ve uzak metastaz yapmayan bu tiimoérler
viicutta fasiyal planlar arasinda lokal agresif yolla
yayilarak klinik agidan hayati yapilara basi yoluy-
la obstriiksiyon yaparak deformite, morbidite ve
mortalitelere neden olabilir® Desmoid timoriin
tedavisi total eksizyondur, fakat tiimoriin agresif

davranis 6zelligi nedeniyle bu her zaman miimkiin
olamamaktadir ve yiiksek oranda niikslere neden
olmaktadirP! Bu yazida boyunda sislik nedeniyle
basvurdugu bagka bir klinikte alt1 ay 6nce ilk kez
ameliyat edilen ancak niiks nedeniyle klinigimi-
ze bagvurdugunda ikinci kez ameliyat edilen ve
bugtine kadar literatiirde bildirilmis en biiyiik bas-
boyun desmoid tiimorlii bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yirmi yasinda sigara igmeyen erkek hasta, klini-
gimize boynunun sag arka yan tarafinda 5-6 yildir
var olan sislik nedeniyle bagvurdu. Daha &nce
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Sekil 1. Hastanin boyun sag tarafindan baglayip arka boyna uzanan yaklasik 30x25x20 cm boyutundaki kitlenin (a) on, (b) yan ve (c, d)
arka profilden goriintiileri.

ameliyat edilen ve patoloji sonucu desmoid tiimoér
olarak bildirilen hastanin kitlesinin yeniden biiy-
diigii saptandi. Hastanin 6z ge¢misinde ve soy geg-
misinde herhangi bir 6zellik saptanmadi. Hastanin
muayenesinde boyun sag yan ve arka kismini
tamamen dolduran yaklagik 30x25x20 cm boyutun-
da sert fikse kitle tespit edildi (Sekil 1). Boynunun
arka kisminda deride daha 6nceki ameliyatin yara
izi vardi. Hastanin bilgisayarli tomografi (BT) ince-
lemesinde “Foramen magnum diizeyinde cilt altin-
da sag semispinalis kas1 arka-dig kismindan bas-
lay1p T3 vertebra korpus seviyesine kadar uzanan,
sagda arka servikal bolgedeki kaslar1 ve paraspinal
kaslar1 6n-yana dogru iten, C4 vertebra korpus
seviyesinde sol paraspinal alana dogru uzanan,
intraventz kontrast madde (IVKM) sonrasi igeri-
sinde lineer kontrastlanma izlenen kistik alanlar
bulunan 30x25x20 cm boyutunda kitle izlendi.

Sekil 2. Dev boyutlu kitlenin bilgisayarli tomografi goriintiisii.
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Lezyon cevresindeki kas yapilarinin ara planlar:
secilebilmektedir.” seklinde rapor edildi (Sekil 2).
Ameliyat esnasinda kitlenin paraspinal kaslari,
vertebra korpusunu ve onde karotis ile jugi-
ler damarlar1 ¢epecevre sardigi goriildii. Timor
multidisipliner yaklagimla kulak burun bogaz,
beyin cerrahisi, gogiis cerrahisi ve plastik cerrahi-
si boliimlerinin ortak yaptiklari cerrahiye alindi.
Kitle derin boyun kaslarindan ve trapezius kasin-
dan siyirilarak ve 10-15 cm’lik pargalar halinde
eksize edilerek arkaya ulasildi. Kitlenin paraver-
tebral kaslara invaze oldugu gozlendi ancak intras-
pinal invazyon diisiintilmedi. Kitlenin arkada orta
hattan sola, sternuma uzanan kisim ve 6nde intra-
torakal kismin eksizyonu yapild1. Ayrica torakstaki
kitleyi ¢ikarmak icin sag sternotomi insizyonu ile
toraksa girildi. Cilt alt1 ile ttimdral doku arasindan
keskin ve kiint diseksiyonla ilerlenerek kitle ¢epe-
cevre ortaya kondu ve siywrilarak giivenlik marji
birakilarak g¢ikarildi (Sekil 3). Cerrahi komplikas-
yonsuz olarak sonlandirildi. Paraspinal kaslarin
asir1 rezeksiyonunun yol agtig1 boyun gtigstizliigi
icin hastaya ameliyat sonrast dénemde boyunluk
uygulandi. Orneklerin patoloji incelemesinde atipi
icermeyen, igsi hticrelerin infiltratif patern depro-
liferasyonu [(H-E x 100), S-100 negatif] saptanmasi
tizerine yeniden desmoid tiimor tanist konuldu
(Sekil 4). Ameliyat sonrasi hastaya ek olarak radyo-
terapi tedavisi uygulandi. Hastanin sik ve diizenli
kontrolleri devam etmektedir (Sekil 5).

TARTISMA

Desmoid tiimorler muskiiloaponérotik doku-
lardan gelisen uzak metastaz 6zelligi olmayan
benign karakterde fibroz tiimorlerdir.® Siklikla
fibr6z dokuya sikica tutunan lokal agresif



Boyunda dev desmoid tiimér

Sekil 3. Ameliyat sirasinda 10-15 cm’lik pargalar seklinde eksize
edilen kitlenin goriintiisii.

ozellikleri nedeniyle “agresif fibromatozis” adim
da almaktadirlar. Bu tiimorler herhangi bir iskelet
kasinda gelisebilir fakat en sik abdominal rek-
tus kasinda sezaryen gibi abdominal cerrahilere
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Sekil 4. Patoloji 6rng“i. Atipi icermeyen, igsi hiicrelerin
infiltratif patern deproliferasyonu (H-E x 100). S-100
negatif.

sekonder olusan skar dokularindan gelistikleri tes-
pit edilmistir.”! Yillik 2-4/1.000.000 oraninda nadir
goriilen bu tiimorler viicuttaki tiim tiimorlerin
%0.03'tinti olusturmaktadir.” Farkli olarak kolon
familyal polipozisli hastalarda %13 gibi ytiksek bir
oranda saptanir.”! Desmoid ttimorler 10-40 yas ara-
sinda ve kadinlarda daha sik olmak tizere her yasta
goriilebilir. Bag boyun bolgesi desmoid tiimorleri
tim viicutta goriilenlerin %12-15'ini olusturmak-
tadir.?

Desmoid tiimoriin etyolojisi tam olarak bilin-
memekle birlikte hastaligin gelismesinde travma,
genetik ve hormonal faktérler suglanmaktadir.
Endokrin faktorlerden 6strojen nemlidir. Desmoid
ttimorler en sik gebelik doneminde olmak {tizere
gen¢ kadinlarda goériiliir. Menopoz, oral kontra-
septif kullanim1 ve tamoksifen tedavisi bu siklig

Sekil 5. Hastamn ameliyat ve radyoterapiden iki ay sonraki (a) on, (b) yan ve (c, d) arka profil goriintiileri.
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azaltmaktadir”! Familyal adenomatozis polipozis
(FAP) ve Gardner sendromu ile tiimér olusumu
arasinda yakin iligki saptanmigtir.®

Desmoid tiimérlerin tanisi lezyondan alinan
Orneklerin histopatolojik incelemesi ile konulur.
Kapsiilstizdiirler ve sert gri-beyaz goriintimleri
vardir. Histolojik olarak, kollajen matriks igeri-
sinde benzer igsi sekilli hiicrelerin iyi sinirlan-
dirilmamis fasikiilerinden olusmaktadir. Atipik
hiicrelerin bulunmamasi ve mitozun nadir olarak
bulunmasi ile iyi diferansiye fibrosarkomdan ayirt
edilirler. Ozellikle boyun bélgesinde yer alan des-
moid tlimorlerin yayginlhigini, karotis, subklavi-
yan arter, internal jugiiler ven, trakea, 6zofagus,
brakiyal pleksus, kafa tabani1 veya vertebra gibi
yasamsal yapilarla olan iligkisini saptamak igin
BT ve magnetik rezonans goriintiilemelerinden
faydalanilmalidir. Desmoid tiimérlerin diseksi-
yonu -Ozellikle de nérovaskiiler yapilari tutmas:
nedeniyle- oldukg¢a zordur.??!

Sinir tutulumlarinin olmasi duyusal motor
bozukluklara ve ekstremite agrilarina neden ola-
bilir. Ciddi oranda nérovaskiiler tutulum eks-
tremite amputasyonunu bile gerektirebilir. Lokal
invazyonla eklem kapsiiliine veya baglara uzanim
kontraktiirlere neden olabilir. Ileri olgularda bu
tiimorler herhangi bir bolgede hava yoluna basi
yoluyla nefes darlig1 olusturabilir.”!

Desmoid tiimorler skar dokusu, keloid, nodii-
ler fasiitis, miksoma, fibréz hamartom, nérofib-
rom, néroma, rabdomyosarkom ve fibrosarkom
ile karistirilabilir? Nodiiler fasiitte bariz atipik
izlenim veren hiicrelerin bulunmasi, fibrosarkom-
da belirgin atipi ve seliilarite artis1 olmast ve
atipik mitozlarin bulunmas: ayiric1 tanida énem-
lidir. Sasirtici olarak skar dokusunun ve kelo-
idin histopatolojik gortinimii desmoid tiimore
cok benzer. Immiinohistokimyasal yéntemle S-100
pozitifliginin bulunmas: ayiric1 tanida nérofibrom
ve schwannoma lehinedir. Desmoid tiimérler ise
genellikle mezenkimal hiicre isaretleyicisi olan
vimentin ve diiz kas aktini ile boyanirlar.

Desmoid tiimorlerin temel tedavisi kitlenin cer-
rahi yolla total olarak ¢ikarilmasidir. Cerrahi sinir-
larda pozitiflik saptanmasi niiks agisindan yiiksek
risk tasir. Cerrahi olarak patolojinin tam temizle-
nemedigi olgularda, patolojik olarak pozitif cerra-
hi sinir saptanmasi durumunda, cerrahiyi kabul
etmeyen hastalarda ve cerrahi sonrasi niiks olmasi
durumlarinda radyoterapi tedavisi de uygulanir.

Kulak Burun Bogaz lhtis Derg

Anti-Gstrojen ve prostoglandin inhibitorleri farma-
kolojik tedavi segenekleri arasinda yer alir. Bunun
yaninda hormonal tedavi ve kemoterapi segenek-
leri de bulunmaktadir." Olgumuzda kulak burun
bogaz, beyin cerrahisi, gogiis cerrahisi ve plastik
cerrahi uzmanlar: tarafindan multidisipliner yak-
lasimla yapilan biiytik bir cerrahiyi takiben niiks
ihtimalinin azaltilmas: icin radyoterapi de uygu-
landi. Olgumuzun sik ve diizenli yapilan kontrol-
lerinde niiks saptanmada.

Sonug olarak, desmoid tiimérler iyi huylu olma-
larina ragmen agresif lokal invazyon ile cevre
dokulara yayilarak cerrahi sonrasi erken dénemde
niikslere neden olabilir. Bu nedenle yakin takip
gerektirirler. Ileri derecede biiyiimiis olgularda
cerrahi ve radyoterapi gibi tedavi se¢eneklerini ige-
ren multidisipliner yaklagim gerekmektedir.

Cikar cakismasi beyani

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayin-
lanmasi agamasinda herhangi bir ¢ikar ¢akigmasi
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Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik stire-
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