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OZET

Desmoid tiimorler tiim viicuttaki muskiiloaponodrotik dokulardan gelisebilen benign histolojik karakterde
fibroz tiimorlerdir. Lokal ilerleyerek agresif seyir gostermelerine karsin metastaz ozellikleri yoktur.
Abdominal duvar, yakin ekstremite kisimlar1 ve 6zellikle familial adenomat6z polipozisi olanlarda barsak
mezenteri tiimoriin siklikla gortldigii yapilardir. Bu ¢aligmada karninin sag iist kisminda kitle ile bagvuran
ve ameliyat sonrast abdominal desmoid tiimor tanisi konan 27 yasinda kadin olguyu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Abdominal duvar, Desmoid tiimor, Cerrahi tedavi

ABDOMINAL DESMOID TUMOR:CASE REPORT

ABSTRACT

Desmoid tumors are histologically benign fibrous neoplasms originating from the musculoaponeurotic
structures throughout the body. Despite their aggressive local infiltration, desmoid tumors lack a metastatic
potential. Main locations of the desmoid tumors are the abdominal wall, the proximal extremities and the
mesenteric intestine, especially in patients with familial adenomatous poliposis. In this study, we report a 27-
year-old woman, who presented with a mass in the right upper side of her abdomen and was diagnosed as
abdominal desmoid tumor postoperatively.
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GIRIS

Desmoid tiimor olduk¢a nadir rastlanan
muskiiloaponorotik dokulardan gelisen bir
tiimordiir. Yumusak doku timoérlerinin % 3’
den azmi ve tim tiimdrlerin yaklasik %
0.035° ini olustururlar. Literatiirde 15 cm'i
gecen desmoid timor sayist enderdir bu

ilerleyerek c¢evre organlarda bast etkisi
olusturur. Bu nedenle anatomik olarak
ulagsmanin zor oldugu ve cerrahi rezeksiyonun
miimkiin ~ olmadigt  durumlarda  ciddi
morbidite ve mortaliteye neden olabilir’.

OLGU SUNUMU

ylizden dev desmoid tiimorlerde yaklasim
tartismalidir. Etioloji tam olarak
bilinmemektedir. Bag doku gelisiminde
bozukluk s6z konusu olup Gardner sendromu,
abdominal cerrahi ve travma, hamilelik ve
Ostrojen tedavisi ile timor arasinda yakin
iliski gézlenmistirl. Hamilelik sonrasi rektus
abdominus kasinda sik goriilir. Bununla
birlikte viicutta herhangi bir bolgedeki kas
dokusundan da gelisebilir. Tiimor lokal olarak
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Ug ay once sezeryan ile dogum yapan 27
yasinda kadin hasta karninin sag iist kisminda
kitle sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu.
Hikayesinden hamileliginin 10. haftasinda
ayn1 bolgede farkettigi ceviz biiytikliikte sislik
sikayeti ile basvurdugu saglik merkezince
miyoma uteri tanist konularak takip edildigi
Ogrenildi. Sezeryan esnasinda kitlenin batin
on duvarindan kaynaklandigi anlagilan ve
dogum sonrast klinigimize yOnlendirilen
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hastanin 6zgeg¢misinde Ozellik yoktu. Fizik
muayenesinde batin sag list kadran1 dolduran
ve asimetriye sebep olan sert, agrisiz kitle
tesbit edildi. Phannelsteil insizyon skari
mevcut idi. Hemogram ve diger biyokimyasal
test sonuglar1 normal idi. Tim batin
tomografide batin sag hipokondriak bolgede
rektus abdominalis kasi ig¢inde, cilt alti ve
abdominal yagli doku igine uzanan diizgiin-
keskin sinirl heterojen, hipodens,
solid/semisolid 17x14x14 cm boyutlu dev
kitle tesbit edildi (Sekil 1) ve kronik rektus
abdominalis kast hematomu, leiomyom 6n
tanilar diisiiniildii. Tru-cut biyopsi sonucunda
mezensimal neoplastik olusum ve low grade
malinite gdsteren mezensimal neoplazmlarin
ekarte edilemedigi miksoid dejenerasyon
gosteren benign lezyon 6n tanilari diisiintildi.

Sekil 1: Abdominal dev desmoid tiimoriin
BT(Bilgisayarli tomografi) goriintiisii.

Sekil 3: Desmoid tiimoér rezeke edildikten
sonraki goriintiisi.

=
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Umblikus c¢ikarilacak sekilde eliptik orta hat
kesisi ile laparotomi yapildi. Eksplorasyonda
sag {list kadran1 dolduran 20x20x20 cm
boyutlarda (Sekil 2,3) rektus kasina ve alt {ist
fasial yapilara invaze, batin i¢i organ ve
dokular ile istirakli olmayan diizglin yiizeyli,
solid kitle tesbit edildi. Kitle invaze oldugu
fasial yapilar ve rektus kasi ile beraber total
eksize edilecek sekilde serbestlestirilerek
rezeke edildi. Olusan fasial defekt 30x20 cm
lik SepraMesh ile onarildi. (Sekil 4) Mesh
iizerine ¢ift u¢clu Hemovak diren konularak
operasyon sonlandirildi. Ameliyat sonrasi
donemde komplikasyon bulgusu gézlenmeyen
hasta post op 3. giin direni ¢ekilerek taburcu
edildi.  Patolojik  inceleme  sonucunda
abdominal  desmoid  timdr  saptand.
Operasyon sonrast 6. aymnda olan ve ¢ekilen
kontrol MR’ da niiks kitle gézlenmeyen hasta
poliklinik takibimizdedir.

Sekil 2: Ameliyat sirasinda goriintiilenen
abdominal desmoid tiimor.

Sekil 4: Kitle rezeke edildikten sonra olusan
fasial defektin 30x20 cm SepraMesh ile
kapatildiktan sonraki gériiniimii.
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TARTISMA

Desmoid tiimorler muskiiloaponorotik
dokulardan gelisen benign karakterde fibroz
tiimérlerdir’. Ayrica agresif fibromatosis ve
muskiiloaponérotik fibromatosis olarak da

adlandiriir®. 1lk olarak 1832 yilinda
McFarlane dogum sonras1 bir kadinda
abdominal duvarda olusan timort

tanimlamistir. Ancak desmoid timor tanimi
ilk olarak 1838 yilinda Mueller tarafindan
kullamlmistir®™’.  Biitiin yumusak  doku
tiimorlerinin % 3’ den azini ve tiim tiimorlerin
yaklasik % 0.035’ ini olustururlar. Goriilme
sikligr yillik 2-4/1000000° dur™’. Tiimér lokal
olarak ilerleyerek agresif seyir gosterip ¢evre
kas yapilara niifuz etme ve asir1 biiyiime
zelligindedir. Metastaz egilimleri yoktur®.
Bag dokulardaki gelisim bozukluklar1 sebep
olarak gosterilmis olup viicuttaki tiim kas
dokularindan koken alabilir. Bununla birlikte
en sik goriildigii bolge karin 6n duvar1 ve
omuz cevresidir'. 25-35 yaslar arasinda daha
stk goriiliir. Ayrica kadinlarda erkeklerden iki
kat fazla goriliir'®. Etiolojileri tam olarak
bilinmemektedir. = Ancak  multifaktoriyel
patogenez s6z konusudur. Timor gelisen
bolgeye yonelik daha 6nceden olusan travma
veya cerrahi girisim ile timor olusumu
arasinda  iliski  gozlenmistir.  Hamilelik,
disaridan Ostrojen alimi, Familial
adenomatous poliposis (FAP) ve Gardner
sendromu ile timor olusumu arasinda da
yakin iliski saptanmustir''*!". Bizim hastamiz
27 yasindaydi ve kitle hamileligin 10.
haftasinda belirmisti. Gardner sendromu,
familial poliposis sendromlarindan (FAP) biri
olup 5. kromozomun uzun kolundaki
adenomatdz polipozis koli (APC) geninin
mutasyonuna bagli olusur ve otozomal
dominant seyreder. Multiple kolorektal
polipler, ¢ok sayida osteom, yumusak dokuda
mezensimal timdr varligi ile karakterizedir.
Bu hastalarda % 10-15" lere varan siklikta

desmoid tiimér birlikteligi gosterilmistir' >,

Hastaligin  o6zellikle  lireme  cagindaki
kadinlarda sik goriilmesi tiimdr olusumu ile
endojen ve ekzojen seks hormonlar1 arasinda
iligki oldugunu diistindiirmektedir. Menapoza
giren  kadinlarla  tamoxifen  tedavisi

uygulananlarda var olan tiimoriin
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kiigtildiiglinti, oral kontraseptif alanlarda da
desmoid tiim6r olustugunu bildiren ve
Ostrojenin mutifaktoriyel patogenezde ki
roliine isaret eden pek ¢ok yaym mevcuttur'®.

Desmoid tiimoérler intraabdominal, abdominal
ve ekstraabdominal olmak {izere ii¢ ayr1 sinifa
ayrilir. Abdominal tip en sik goriilen grup
olup degisik yaymlarda % 37-50" lere varan
oranlar bildirilir. Ekstra abdominal tip daha
cok ekstremitelerde goriiliir. Bu tiimorlerde
cilt tutulumu olmaz. Abdominal ve
ekstraabdominal tip FAP’ li hastalarda sik
goriilmekte olup % 3,5-32° lere varan oranlar
bildirilir. Intraabdominal tip mezenterik ve
pelvik gruplara ayrilir. Nadir olup abdominal
duvardan ve daha az siklikla mezenter ve
retroperitondan koken alir'*".
Retroperitoneal timorler Gardner
sendromuyla ve Ozellikle abdominal cerrahi
sonrast daha sik gozlenir. Siklikla yavag
biiylidiiklerinden pek ¢ok hastada uzun bir
siire asemptomatik seyrederler. Semptomlar
kitlenin biiyliyerek viseral organlarda yaptigi
bas1 etkisiyle ortaya c¢ikar. Intestinal,
vaskiiler, iireterik ve noral invazyon sonucu

ilk bulgular saptanabilir. Dev boyutlara
ulasmis  tiimor  ciddi  morbidite  ve
komplikasyonlara sebep  olur'*".  Aile
hikayesi birlikteliginde veya APC gen

mutasyonu olan bireylerde yiiksek tiimor
gelisme riski oldugu unutulmamalidir.

Hastaligin tan1 ve takibinde, timoriin boyutu,
cevre ylizeyel ve derin yapilar ile olan iligkisi
ve cerrahi sonrasi rekiirrensi tesbit etmede
ultrason (US), bilgisayarli tomografi (BT) ve

magnetik rezonans goriintileme (MRGQG)
yontemleri  kullanilabilir. Goriintlileme
yontemlerindeki bulgular fibroblastik

proliferasyon, kollajen yogunlugu ve vaskiiler
icerikle birlikte degisiklik gosterir. Bolgesel
lenf nodu veya uzak metastaz
goriilmediginden buna yonelik ek arastirma
gerekmez. US’ de tiimor diizgiin, keskin
smirli  olmayan kenarlarla  birlikte ve
degisebilen ekojenitede gozlenir'®. BT’ de
keskin sinirli, homojen, kas dokusuna kiyasla
izodens-hiperdens kitle seklinde gozlenir.
MRG’ de desmoid tiimdrler kasa nispeten T1
agirlikli  incelemede diisiik, T2 agirhikh
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incelemede degisebilen sinyal dansitesinde
kitle seklinde gozlenir'®. BT ve MRG
hastaligin cerrahi sonras1 takibinde de
kullanilabilir. Tiimoriin ¢evre yapilar ile olan
iliskisini ve cerrahi sonrasi niiksii saptamada
MRG’ nin BT’ ye oranla belirgin iistlinligu
vardir. Ayrica igne veya cerrahi biyopsi
esliginde ameliyat 6ncesi tan1 konulabilir. Biz
hastamizda tiim batin BT tetkiki ile kitlenin
cevre yapilar ile iliskisini degerlendirdk.
Ayrica ameliyat Oncesi tru-cut biyopsi
yaparak kitlenin patolojik tanisina yonelik
fikir sahibi olduk.

Desmoid tiimoérlerin tedavisi 6zel yaklagim
gerektirir. Cerrahi desmoid tiimorlerde etkin
tedavi yaklagimidir. Ancak tiimoriin yiiksek
rekiirrens 6zelligi nedeniyle cerrahi gercekten
gerekli olan olgularda uygulanmalidir. Bunlar
daha ¢ok semptomatik olan ve g¢evre doku
invazyonu gdzlenen olgulardir'’. Degisik
yaymnlarda % 70-80° lere varan rekiirrens

bildirilmistir' *'®. Diger taraftan remisyonu
saglamada, komplikasyonlar1 Onlemede ve
morbiditeyi azaltmada farmakoterapi
basvurulacak  yontemdir'”’.  Antineoplastik

ajanlar ile % 40-50° lere varan cevap
bildirilmistir. Yine tek basma radyoterapi,
biiylik kitle varliginda veya cerrahi sinir
mikroskopik  olarak  korunamamis olan
olgularda % 75-80° lere varan oranda lokal
kontrol saglayabilir""’. Cerrahinin
kontraendike oldugu veya rekiiren ekstra
abdominal tiimorlerde antiostrojenler,
prostoglandin inhibitdrleri ve doxorubusin,
dakarbazin, karboplatin gibi kemoterapi
ajanlar1 denenebilir. Yavasg biiyliyen veya
ciddi semptomu olmayan timorler de daha az

toksik etkileri oldugundan sulindak +
tamoksifen veya vinblastine + metotreksat
kombinasyonlar1  uygulanabilir.®®  Ancak

bilinmelidir ki yapilan c¢aligmalarda kisa
donemde kemoterapi etkili gibi goriilmesine
ragmen uzun siireli takiplerde bagari orani
disiik saptanmisdir’®'. Medikal tedaviye
iligkin sonuglar hala tartismalidir.
Komplikasyon olasiligi fazla veya yliksek
cerrahi risk tastyan ve hizli biyiliyen
intraabdominal desmoid tiimorlerde
doxorubusin, dacarbazine ve carboplatin gibi
sitotoksik kemoterapi ajanlart kullanilabilir®.
Radyoterapi se¢ilmis bazi rekiiren tiimorlerde
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veya cerrahiye alternatif olarak uygulanabilir.
Ancak 0zellikle mezenterik ve pelvik desmoid
timorlerde ince barsaklarin radyasyon sahasi
icinde yer almasindan dolay1 uygulanabilirligi
diisiiktir™.

Abdominal dev  desmoid  tiimorlerin
tedavisinde cerrahi rezeksiyon ve abdominal
rekonstriiksiyon primer tercih edilecek tedavi
yontemidir. Eger cerrahi sinir korunamadiysa
lokal rekiirrens sik goriiliir. Bu nedenle
ameliyat esnasinda negatif cerrahi smirla
birlikte genis rezeksiyon uygulanmalidir. Eger
gerekli olursa olusan fasial defektin tamiri
icin mes kullanilabilir. Hastamizda kitle fasia
ile beraber rezeke edildiginden oldukga biiyiik
defekt olustu ve olusan defekt SepraMesh
kullanilarak tamir edildi.

Intraabdominal desmoid tiimérlerde cerrahi
sadece secilmis olgulara uygulanmalidir.
Bunlar ameliyat oncesi tetkiklerde vital organ
ve major damar tutulumu tesbit edilmeyen,
kemoterapiye yanit alinamayan, hayati tehdit
edecek sekilde hizli biiyiiyen ve baska tedavi
secenegi olmayan tiimorlerdir. Hasta mutlaka

ameliyatin riskleri hakkinda
bilgilendirilmelidir'*.
Desmoid timoriin oldukga nadir

gorliilmesinden ve timor cerrahisi yapan
merkezlerin bile bu hastalik takibinde yeterli
tecriibesi olmamasindan dolay1 bu hastalarda

oturmus etkin  bir tedavi  protokolil
bulunmamaktadir. Bununla birlikte bazi
merkezlerde  cerrahi,  kemoterapi = ve
radyoterapiden olusan multidisipliner

yaklasim uygulanmaktadir. Yiiksek rekiirrens
gozlendiginden ameliyat sonrasi uzun dénem
takip mutlaka yapilmalidir. Takipte MRG
giivenle kullanilabilecek goriintii yontemidir.
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