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Olgu Sunumu / Case Report

Maksillada Gorulen Agresif Fibromatozis,

Vaka Sunumu ve Literatiir Incelemesi

Aggressive Fibromatosis Involving the Maxilla, Case Report and
Review of the Literature

Murat Kaan Erdem, Cengiz Evli, Erdal Erdem, Mehmet Eray Kolsuz

Ankara Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz, Dis ve Cene Cerrahisi Anabilim Dals,
Ankara, Tirkiye

Ozet: Desmoid timérler (agresif fibromatozis) lokal agresif biiyiime gosteren benign neoplazmlardir ve Klinik olarak metastatik
potansiyel gostermemektedirler. Bas ve boyun bélgesinde desmoid tiimérler ¢ok nadir goriilmekte olup, ameliyat sonras1 %46 ile
%62 arasinda degisen yiiksek niiks egilimi gosterdikleri tanimlanmistir. Bag ve boyundaki desmoid tiimérlerin klinik 6zellikleri ve
sonuglart hakkinda ¢ok az vaka bildirilmistir. Bu olgu sunumunun amaci giiniimiize kadar oral bolgede goriilen desmoid tiimérlerin
literatiir taramas1 ve olgu sunumuyla teshis ve tedavi yontemlerinin tartisilmasidir. 17 yaginda erkek hasta klinigimize iist ¢ene sol
arka bolgede 2 aydir iyilesmeyen, yavas gelisen agrisiz sislik sikayetiyle bagvurmustur. Alinan anamnezde hastanin herhangi bir
sistemik rahatsizlig1 olmadig1 6grenilmistir. Yapilan klinik muayenede maksilla sol premolar molar bdlgede (24-26 nolu dislerin
vestibiiliinde) mukozadan kabarik, sert, {izerinde yer yer iilserasyon gozlenen agrisiz lezyonun varligi tespit edilmistir. 5 mm'lik
glivenlik sinirlariyla (fonksiyon koruyucu cerrahi yontemiyle) yapilan total eksizyon sonrasinda lezyon patoloji laboratuvarina
gonderilip gelen rapor dogrultusunda Desmoid Tumor (Agresif Fibromatozis) teshisi konulmustur. Ameliyata ek radyoterapi
uygulanmistir. Ameliyat sonras1 10 yillik takipte niiks bulgusu yoktur ve ilgili bolge tamamen iyilesmistir. Bas ve boyundaki
desmoid tiimorlerin Klinik 6zellikleri ve tedavi sonuglar1 hakkinda ¢ok az vaka bildirilmistir. Desmoid tiimorlerin tedavisinde birgok
segenek tanimlanmug olup, ortak bir tedavi stratejisine varilamamustir. Bu tiimorlerin tedavilerinde cogu zaman cerrahi ve onkoterapi
kombinasyonlar1 ile basarili sonuglar elde edilse de tedavilerinde kesin sonuglar ¢ikarmak igin daha ¢ok vaka derlemelerinin
yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Desmoid tiimér; agresif fibromatozis; maksilla; radyoterapi.

Abstract: Desmoid tumors (aggressive fibromatosis) are nonmalignant neoplasms with locally aggressive growth, but clinically
don’t display any metastatic potential. In head and neck region desmoids are very rare and described to have a high tendency for
recurrance following surgery ranging between 46% and 62%. A little is reported about clinical features and outcome of desmoid
tumors of the head and neck region. The aim of this case report is to review the literature on desmoid tumors in the oral region and
to evaluate the diagnosis and treatment methods. A 17-year-old male patient was admitted to our clinic with the complaint of slowly
growing, painless mass on the posterior region of the maxilla presetented for 2 months. Medical history was not contrubitory.
Clinical examination revealed a firm, regionally ulcerated painless mass on the left premolar and molar (corresponding the vestibule
of teeth 24-26) region of the maxilla. After total excision with 5 mm safety margins (function-protective surgery), the lesion was
sent to the pathology laboratory and diagnosed as desmoid tumor (Aggressive Fibromatosis). Adjuvant radiotherapy was applied
following the operation. There was no evidence of recurrence in the postoperative 10 year follow-up and healing was uneventful.
Few cases have been reported about clinical features and treatment outcomes of desmoid tumors of the head and neck. Many
alternatives have been described in the treatment of desmoid tumors and no common treatment strategy has been uniformly agreed
upon. Although surgical and oncotherapy combinations are often successful in the treatment of these tumors, more case reviews are
needed to obtain definitive results in their treatment.
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Maksillada Agresif Fibromatozis Olgusu

1. Giris

‘Desmoid’ terimi ¢izgili kasta ve bazen
periosteumda progresif proliferasyon ile
meydana gelen tiimdriin sert, fibroz veya
fibroid yapida olusu anlamina gelmektedir.
Fibromatozisler ~(Desmoidler), morfolojik
smiflandirmada  fibr6z  konnektif  doku
lezyonlarindan benign bir neoplazm olarak
bilinir (1). Yiiksek niiks potansiyeline sahip
olduklarindan agresif fibromatozis olarak da
isimlendirilebilmektedir. Viicutta
goriildiikleri bolgelere gore ekstraabdominal,
intraabdominal veya abdominal desmoidler
olarak adlandirilirlar (2,3,4). Ekstraabdminal
desmoidler nadir goriilmekte olup, ameliyat
sonrast %20 ile %77 arasinda degisen niiks
egilimileri ile intraabdominal desmoidlerden
daha yiiksek rekiirrens gostermektedirler (5).

Desmoid timorler genellikle
muskuloapenevrotik  sistemdeki  dokularda
goriilmekte olup, bas ve boyun

bolgesindekiler genellikle nadir ve cogunlukla
infantlarda ve genglerde goriiliip, baslangic
doneminde hizli gelisen daha sonrasinda ise
yavag seyreden lezyonlardir (4-8). Bu
lezyonlar uzak bolgelere metastaz
olusturmasalar da ¢evre dokulara infiltrasyon
gosterebilirler  ve  destrikksiyon ~ veya
kompresyona sebep olabilirler (8). Bu
sebeplerle lezyonun cerrahi olarak negatif
marjinle eksizyonu zordur ve tedavi sonrasi
%46 ile %62 arasinda degisen yiiksek niiks
potansiyeline sahip olduklar1 bildirilmistir (5).

Agizda mandibula ¢evresi yumusak dokularda
daha sik goriilmekte olup bazen agm,
fonksiyon bozuklugu ve yiizde asimetrilere
neden olabilmektedirler. Yumusak dokunun
desmoid tiimorleri kemikte goriildiiklerinde
desmoplastik fibroma olarak da adlandirilirlar.
Kemik iginde goriilen tirleri kemigin
sinirlandirict etkisi sebebiyle daha lokalize
kalma egiliminde olsalar da bazen korteksi
erode edip gevre dokulara
yayilabilmektedirler (3,4).

Histolojik olarak kollajenden zengindirler ve

cevre dokuya infiltrasyon gosteren iyi
diferansiye fibroblast veya
miyofibroblastlardan olusurlar.
Miyofibroblast  hiicreleri  belirgin  ise
miyofibromatozis olarak da
isimlendirilebilmektedirler. ~ Farkli  tiimor
kesitlerinde degisken seliilarite

gortilebilmektedir (10).

Travma, hormonal degisimler, cerrahi skarlar
ve yanik fibromatozis olugma olasiligini
arttiran faktorler olsalar da etiyolojileri tam
olarak  bilinmemektedir. Bazi1 vakalarda
Gardner sendromu ile birlikte
goriilebilmektedirler (11). Radyografik olarak
spesifik olmayan, unilokuler veya
multilokuler  diizensiz  smirll  goriiniim
verebilirler. Klinik ve radyolojik goriintiileri
ameloblastoma, odontojenik mikzoma,
anevrizmal kemik defekti, kondromikzoid
fibroma, santral hemanjiyom, eozinofilik
granulom ve fibrosarkomlar ile
karisabilmektedir (1,12).

Bu olgu sunumunun amaci oral bolgede
goriilen desmoid tiimdrler ile alakali literatiir
taramas1 ve olgu sunumuyla teshis ve tedavi
yontemlerinin tartigilmasidir.

Olgu Bildirisi

17 yasinda erkek hasta klinigimize iist ¢ene
sol arka bolgedeki disetinde 2 aydir
iyilesmeyen sislik sikayeti ile bagvurmustur.
Alinan anamnezde hastanin herhangi bir
sistemik rahatsizlifi olmadig1 6grenilmistir.
Yapilan klinik muayenede maksilla sol
premolar molar bélgede (24-26 nolu dislerin
vestibiiliinde) mukozadan kabarik, sert, koyu
renkli, lizerinde yer yer iilserasyon gozlenen
agrisiz lezyonun varligi tespit edilmistir
(Resim 1).
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Resim 1. Maksilla sol bolgedeki lezyonun intraoral goriintisii.

Radyolojik olarak lezyonun kortikal kemigi
perfore ettigi goriilmekte olup ilgili bolgedeki
dis koklerinde rezorpsiyon veya diglerde
migrasyon gorilmemektedir (Resim 2).
Baslangicta periferal dev hiicreli graniilom 6n
tanisiyla insizyonel biyopsi yapilip biyopsi
sonucunda lezyona ‘Desmoid Timdr’ tanisi

konulmustur. Hasta ve yakinina desmoid
timoriin - karakteri ve tedavi yOntemleri
anlatilip timoriin radikal eksizyonu ve
maksillanin blok rezeksiyonu hakkinda bilgi
verilmistir ve hasta kozmetik sebeplerle
tiimoriin radikal eksizyonunu segmistir.

Resim 2. Lezyon bolgesinin BT kesiti, 26 nolu disin bukkalinde lezyonun kortikal kemigi perfore ettigi
goriilmektedir.

Genel anestezi altinda 5 mm'lik giivenlik siirlariyla fonksiyon koruyucu cerrahi yontemiyle
yapilan total eksizyon ve Caldwell-Luc operasyonu sonrasinda lezyon patoloji laboratuvarina

gonderilmistir (Resim 3).

Resim 3. Eksize edilen lezyon ve ¢ekilen disler.
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Histolojik olarak lezyon, c¢evresindeki bag
dokusuna ve ¢izgili kaslara uzanan irregiiler
nodiiler infiltrasyon seklinde goriilmektedir
(Resim 4 ve 5). Lezyon birbiri ilizerine gegen
ig veya oval sekilli fibroblastik proliferasyon
demetleri ile karakterizedir. Hiicreler ince
tanecikli kromatine sahiptir ve mitoz nadirdir.
Hiicresel fasikiiller arasinda ince kolajen

lifleri ~ vardir. Lezyon  selillerdir ve
infiltrasyonun periferik kisminda seliilerite
artmaktadir. Gelen patoloji raporu
dogrultusunda lezyonun Desmoid Timor
(Agresif Fibromatozis) histopatolojik tanisi
dogrulanmistir ve tiimor marjinleri negatif
olarak bildirilmistir.

Resim 4. Cizgili kasa uzanan fibromatozun histolojik gériiniimii (HEX200).

Resim 5. Fibromatozun igsi sekilde uzanan fibroblast demetlerinin histolojik goriiniimii (HEX400).

Lokal rekiirrensin Onlemesi adina ameliyata
ek radyoterapi uygulanmasi amaciyla hasta
ilgili birimlere yonlendirilmistir. Hastanin
post-operatif kontrolleri 3, 6, 9, 12 ve 27.
aylarda ve 10. yilda yapilmistir. Hastanin 10

yillik takibinde herhangi bir niiks bulgusu
yoktur ve iyilesmenin tam oldugu klinik ve
radyolojik
6,7,8).

olarak goriilmektedir (Resim

Resim 6. Operasyondan 10 yil sonraki panoramik radyograf.
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Resim 7. Operasyondan 27 ay sonraki intraoral fotograf.

Resim 8. Operasyondan 10 yil sonraki intraoral fotograf.

2. Tartisma ve Sonu¢

Desmoid timorler agresif klinik 6zellik
gosteren benign neoplazmlardir ve geng
hastalarda tedavi sonrasi rekiirrens goriilme
ihtimali yiiksektir. Genellikle niiks tedavi
sonras1 18 ay icerisinde goriilmekte olup 10
yildan sonra bile niiks goriilen vakalar
bildirilmistir  (13). Timdrlin infiltrasyon
gosteren yapisi ve niiks etme meyili sebebiyle
tedavi konusunda farkli goriisler mevcuttur.
Bazi yazarlar desmoid tiimor tedavilerinde
rekiirrensin ~ Onlenmesi  amaciyla  blok
rezeksiyon Onerseler de biiyiik bir ¢ogunluk
bu tlimorlerin benign olduklarini ve major
yapilarin  sakrifiye  edilmesinin  gerekli
olmadigini, bu yiizden de fonksiyon koruyucu
cerrahi yontemlerle ekstra giivenlik sinirtyla
rezeke edilmeleri gerektigini One siirmiislerdir
(5,6,7).

Timor  rezeksiyonu  sonrasinda  ciddi
morbidite gelisecegi dusiiniilityorsa, timor
rezeke edildikten sonra niiks goriildilyse veya
rezeke edilen dokuda pozitif marjin varsa
adjuvant radyoterapi Onerilmektedir (5,7,14-
17). Ortalama dozu 50 Gy’lik radyasyon
tedavisinin lezyonda lokal kontrolii sagladigi

bildirilmistir (7,18,19). Nuyttens ve ark. (20)
22 makaleyi karsilastirdiklar1 derlemelerinde
radyoterapi veya cerrahiye ek radyoterapi
uygulanan hastalarda sadece cerrahi yapilan
hastalara gore ¢cok daha anlamli lokal kontrol
saglandigini belirtmislerdir (20). Hoos ve ark.
(5) desmoid tiimorlerin bas ve boyun
bolgesinde rekiirrens oranlarinin %46 ile %62
arasinda degistigini bildirmis ve tedavilerinde
cerrahide negatif marjine ek radyoterapi

uygulandiginda  istlin @~ sonuglar  elde
edilebilecegini sdylemislerdir.
Radyoterapi uygulanmadan 06nce; Onemli

anatomik yapilarin bulundugu bas ve boyun
bolgesinde radyasyon ile iliskili morbidite,
parestezi, fibrosis, 6dem, kirik ve ¢ocuklarda
biiyiime ve gelisimin etkilenmesi gibi 6nemli
komplikasyonlar olabilecegi unutulmamalidir
(20).

Antihormonal ilaglar (Tamoxifen) ve non
steroid anti inflamatuar ilaglarin kullaniminin
da desmoid tiimor tedavilerinde faydal
olabilecegi diisiiniilmektedir (7). Basgka bir
tedaviye ek veya tek olarak kemoterapi de
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tedavi segenekleri arasindadir (1). Tullio ve
ark. (21) kemoterapi ile lezyonun
kiigiildiigiinii  bildirmis, sonrasinda timori
rezeke edip basarili sonuglar elde etmiglerdir.

Kasper ve arkadaslarindan olusan Desmoid
Calisma Grubu, 2017 yilinda yaymladiklan
makalelerinde desmoid tiimor tedavilerinde
izledikleri standart protokolii aciklamiglardir.
Timor boyutunun ¢ok biiyilk olmadigi veya
hayati risk olmadigr durumlarda lezyonlarin
1-2 w1l stiren takipte kiiciildiiklerini
bildirmislerdir. Antihormonal ilaglar
(tamoxifen) tek wveya non steroid anti
inflamatuar ilaglar ile kombine tedavilerinde
sinirli toksisiteleri sebebiyle kullanilabilmekte
olsalar da tedaviye yamit c¢ok az
goriilmektedir. Agresif biiylime, antihormonal
ilaclarla tedavi olmamasi veya hayati tehlike
oldugu durumlarda diisik doz kemoterapi
(metotireksat) uygulanabilmektedir. Tercihen
3 ayda 1 olacak sekilde MR ile ilk 1-2 yil
stireyle tiimor takip edildikten sonra lezyonda
bliyime goriliiyorsa timdr tedavisinde
medikal tedavi ve radyoterapi veya medikal
tedavi, cerrahi ve radyoterapi kombinasyonu

uygulanabilir veya medikal tedavi
uygulanmaksizin sadece radyoterapi veya
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