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Ekstra-abdominal desmoid tiimorlerde niiks ve hastaliksiz sagkalim
etkileyen prognostik faktorlerin degerlendirilmesi

Evaluation of prognostic factors affecting recurrences and disease-free survival
in extra-abdominal desmoid tumors
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Amac: Tek basina cerrahi veya cerrahiyle beraber radyo-
terapi ile tedavi edilen primer ya da niiks ekstra-abdominal
desmoid tiimorlii hastalarda tedavi sonuglar1 ve prognostik
faktorler arastirildi.

Cahisma plami: Calismaya, ekstra-abdominal desmoid
tlimor nedeniyle tedavi edilen 38 hasta (23 kadin, 15 er-
kek; ort. yas 24; dagilim 5-61) alindi. Bu hastalarin sekizi
(%21.1) daha é6nceki cerrahi sonrasinda niiks gelisen ol-
gulardi. Tiimérlerin 12’si (%31.6) list ekstremitede, 22’si
(%57.9) alt ekstremitede, dordii (%10.5) aksiyel bolgede
goriildii. Primer cerrahi rezeksiyon sonrasinda 22 hastaya
radyoterapi uygulandi. Sagkalim analizi i¢in Kaplan-Me-
ier yontemi kullanildi. Hastalar ortalama 7.3 y1l (dagilim
2.5-228 ay) takip edildi.

Sonuclar: Tedaviden sonra 20 hastada (%52.6) niiks gelisti.
Bu hastalarin altisinda tedavi baglangicinda da ntiks vardi.
Niiks gelisen 20 hastanin 11’i (%55) adjuvan radyoterapi
gormiistii. Niiksler, ti¢ hastada ilk radyoterapi bolgesinin
disinda, sekiz hastada daha once radyoterapi uygulanmis
bolgede gortildii. Ortalama hastaliksiz sagkalim 38+8
ay, sekiz yillik hastaliksiz sagkalim %35.7+8.5 bulundu.
Ortalama hastaliksiz sagkalim adjuvan radyoterapi géren
(47.9+7.9 ay) ve gormeyen olgular (37.9+12.4 ay) arasinda
ve rezeksiyon bolgesinde niiks gelisen olgular (12.1+4.7
ay) ile farkli bolgede niiks gelisen olgular (24.3+1.0 ay)
arasinda anlamli farklilik gostermedi (p>0.05). Cinsiyet,
yas, yerlesim, sinir durumu ya da radyoterapi gibi potan-
siyel prognostik faktorlerin hicbiri hastaliksiz sagkalim
iizerinde etkili bulunmadi.

Cikarmmlar: Calismamizda yiiksek niiks orani ile iligkili
olabilecek herhangi bir prognostik faktor tanimlanamadi.

Anahtar soézciikler: Hastaliksiz sagkalim; fibromatozis, agre-
sif/cerrahi/radyoterapi; tiimor niiksii, lokal; prognoz.

Objectives: We investigated treatment results and the role
of potential prognostic factors in patients treated by sur-
gery with or without adjuvant radiotherapy for primary or
recurrent extra-abdominal desmoid tumors.

Methods: The study included 38 patients (23 females, 15
males; mean age 24 years; range 5 to 61 years) who under-
went surgical treatment for extra-abdominal desmoid tumors.
Of these, eight patients (21.1%) already had recurrences be-
fore treatment. Involvement was in the upper extremity in 12
cases (31.6%), in the lower extremity in 22 cases (57.9%), and
in the axial region in four cases (10.5%). Twenty-two patients
received adjuvant radiotherapy following surgical resection.
Survival was analyzed by the Kaplan-Meier method. The
mean follow-up period was 7.3 years (2.5 to 228 months).

Results: Twenty patients (52.6%) developed recurrences af-
ter treatment. Of these, recurrences were already present in
six patients, and adjuvant radiotherapy was administered to
11 patients (55%). Recurrences developed at the irradiated
site in eight patients, and in other regions in three patients.
The mean disease-free survival was 38+8 months, and eight-
year disease-free survival was 35.7+8.5%. Disease-free sur-
vival did not differ significantly between patients receiving
adjuvant radiotherapy (47.9+7.9 months) and those treated
with surgery alone (37.9+12.4 months), and between patients
who developed a recurrence at the resection site (12.1+4.7
months) or at a different site (24.3+1.0 months) (p>0.05).
None of the potential prognostic factors including gender,
age, localization, surgical margin, or adjuvant irradiation
were found to affect disease-free survival.

Conclusion: In our series, no prognostic factor could be iden-
tified as having an association with the high recurrence rate.
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Ekstra-abdominal desmoid tiimorler, muskiilo-
apondrotik dokulardan kéken alan agresif fibr6z doku
proliferasyonlaridir.!"! Invazyon ve metastaz gibi ha-
bis 6zelliklere sahip olmasalar da, ekstansif lokal bii-
ylime ve doku invazyonuna ve etkilenen bdlgeye gore
deformite, agr1 ve sonunda organ disfonksiyonuna yol
acabilirler.>* Desmoid tiimorler en sik ekstremiteler-
de, gogiis ve karin duvarinda ortaya ¢ikar. Cerrahi
ve genis lokal eksizyon, tercih edilen tedavi yontemi-
dir. Bununla birlikte, uygun sinirlara ragmen 10 yilda
%25 ile %77 arasinda bir oranla lokal niiks 6nemli bir
sorundur.*>7!

Cerrahi sonrasi radyoterapi uygulamasinin niik-
sii onlemedeki rolii yogun bir gekilde tartigilmakta-
dir.®'1 Hastaligin gorece seyrekligi ve tekmerkezli
calismalarda tedavi yontemlerindeki farkliliklar, te-
davi stratejilerinin degerlendirilmesini zorlagtirmak-
tadir. Yine de, hem primer hem de niiks hastalikta
cerrahiye ek olarak radyoterapinin potansiyel yarari
tizerine birikmig kanitlar vardir.l'’>1¥

Bu calismada, tek bagina cerrahi ya da cerrahiye
eklenen radyoterapi ile tedavi edilmis primer ya da
niiks ekstra-abdominal desmoid tiimorlerde tedavi
sonuglar1 ve prognostik faktérler degerlendirildi.

Hastalar ve yontem

Caligsmaya, 1986 - 2005 yillar1 arasinda ekstra-ab-
dominal desmoid tiimérii nedeniyle tedavi edilen 38
hasta (23 kadin, 15 erkek; ort. yas 24; dagilim 5-61)
alindi. Bu olgular arasinda, daha Onceki cerrahide
genis eksizyonel sinirlara ragmen niiks gelisen sekiz
hasta (%22.1) da vardi. Tiimorlerin 12°si (%31.6) ist
ekstremitede, 22’si (%57.9) alt ekstremitede iken, dor-
dii (%10.5) aksiyel yerlesimliydi (Tablo 1).

Tiim hastalar cerrahi eksizyon ile tedavi edildi.
Otuz hastada (%79) genis sinirlar elde edildi; ancak,
cerrahi sonrasi ti¢ hastada (%7.9) mikroskobik, bes
hastada ise (%13.2) makroskobik rezidiiel hastalik
vardi. Ilk cerrahinin amaci, uzuv ve organ fonksi-
yonlarini koruyarak genis sinirlar elde etmekti. Niiks
sonrasi, norovaskiiler yapilarin tutulmasina ragmen,
genis ve uygun sinirlar elde etme amaci degismedi;
ndrovaskiiler yapilar tutulmussa major cerrahi iglem-
ler uygulandi.

1996 y1l1 sonrasinda, kurumsal bir strateji olarak,
iskeleti heniiz olgunlagsmamig hastalar diginda, tiim
hastalara radyoterapi uygulandi. iskeleti olgunlagma-
mis hastalarda, cerrahiye ek olarak radyoterapi sade-

ce niiks sonrasinda uygulandi. Primer cerrahi rezek-
siyon sonrasi radyoterapi goren 22 hastanin 17’sinde
(%77.3) genis sinirlara ulagilirken, iki hastada (%9.1)
mikroskobik, ii¢ hastada (%13.6) ise makroskobik re-
zidiiel hastalik vardi (Tablo 1). Dort hastaya ise niiks
nedeniyle cerrahi sonrasinda radyoterapi uygulandi.

Cerrahi girigsim sonrasi adjuvan radyoterapi plan-
lanmasinda ameliyat sonras ikinci haftanin tamam-
lanip dikislerin alinmasi esas alindi. Radyoterapi, et-
kilenen alanlara 180-200 cGy giinliik fraksiyonlarda,
50.4 Gray dozunda 4 megavoltaj ya da elektron gekir-
dek teknikleri kullanilarak uygulandi.

Hastalarin ortalama takip siiresi 7.3 yild1 (dagilim
2.5-228 ay). Niiks, radyolojik taramalarda saptanan,
lokal olarak tekrarlamis tiimor Kkitlesi olarak tanim-
land1. Sagkalim analizi i¢in Kaplan-Meier yontemi
kullanildi. Hastaliksiz sagkalim, baslangigtaki cer-
rahiden ilk niiks bulgusuna kadar gegen siire olarak
hesaplandi. Son kontrolde tlim hastalar hayatta oldu-
gu i¢in toplam sagkalim hesaplanmadi. Degisik prog-
nostik faktorlerin sonug iizerindeki etkisi, log-rank
istatistikleri ile analiz edildi. Istatistiksel degerlen-
dirmeler SPSS 12.0 programiyla yapildi.

Tablo 1. ilk basvurudaki hasta 6zellikleri

Hasta sayis1  Yiizde

Cinsiyet
Erkek 15 39.5
Kadin 23 60.5
Bagvuru durumu
Primer hastalik 30 79.0
Niiks 8 22.1
Yerlesim
Ust ekstremite 12 31.6
Alt ekstremite 22 579
Aksiyel 4 10.5
Cerrahi sinirlar
Genis sinirlar 30 79.0
Mikroskopik rezidiiel hastalik 3 79
Makroskopik rezidiiel hastalik 5 13.2
Cerrahi + adjuvan radyoterapi 22 579
Genis sinirlar 17 773
Mikroskopik rezidiiel hastalik 2 9.1
Makroskopik rezidiiel hastalik 3 13.6

Niiks ile sevk edilen hastalarda

baslangictaki sinir durumu
Genis sinirlar 5 62.5
Makroskopik rezidiiel hastalik 3 37.5
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Sonuclar

Yirmi hastada (%52.6) tedaviden sonra niiks ge-
listi. Bu hastalarin altisi, primer rezeksiyon alaninda
niiks gelistikten sonra bagka kliniklerden sevk edilen
hastalardi. Niikslerden besi ayni ekstremitede farkli
bir bolgede, 15’1 ise daha Once rezeke edilen yerde
gelisti. Klinigimize sevk edilen toplam sekiz niiks
hastasinin besinde genis sinirlarla rezeksiyon uygu-
land, ticlinde ise kurtarma cerrahi igleminden sonra
makroskobik rezidiiel hastalik vardi.

Niiks gelisen 20 hastanin 11’1 (%55) baslangicta-
ki cerrahiden sonra adjuvan radyoterapi gormiistii.
Niiksler, ti¢c hastada ilk radyoterapi bélgesinin disin-
da, sekiz hastada (%40) ise daha 6nce radyoterapi uy-
gulanmig bolgede goriildii; bunlarin besinde ilk cer-
rahi genis rezeksiyon sinir1 ile yapilmisti (Tablo 2).

Uc hastada radyoterapiye bagh yara yeri enfeksi-
yonu gelisti ve antibiyotik ile tedavi edildi.

Niiks goriilen tiim hastalara kurtarici cerrahi re-
zeksiyon, yedisine de radyoterapi uygulandi. On sekiz
hastada kurtarict cerrahi sonrast genis sinirlar elde
edildi, bir hastada mikroskobik, bir hastada da mak-
roskobik rezidiiel hastalik vardi. Niiks sonrasi ortala-
ma takip stiresi 74.5 aydi1 (dagilim 2.4-157.9 ay).

Ortalama hastaliksiz sagkalim 38+8 aydi (%95
gliven araligr 22.6-53.1). Sekiz yillik hastaliksiz
sagkalim %35.7+8.5 bulundu. Primer hastalikla bas-
vuran hastalarda ortalama hastaliksiz sagkalim 49
ay, sekiz yillik hastaliksiz sagkalim %46+10.3 idi.
Ortalama hastaliksiz sagkalim adjuvan radyoterapi
goren olgularda 47.9+7.9 ay, radyoterapi goérmeyen
olgularda 37.9+12.4 ay idi (p>0.05). Rezeksiyon bol-
gesinde niiks gelisen olgularin hastaliksiz sagkalimi
(12.1£4.7 ay) ile farkl1 bolgede niiks gelisen olgularin
hastaliksiz sagkalimi (24.3+1.0 ay) arasinda da an-
lamli farklilik yoktu (p>0.05).

Cinsiyet, yas, yerlesim, sinir durumu ya da rad-
yoterapi gibi potansiyel prognostik faktérlerin higbiri
hastaliksiz sagkalim iizerine etkili degildi. Benzer
olarak, primer hastalikla bagvuran grupta, tekdegis-
kenli analizlerde sinir durumu, tiimér boyutu, cinsi-
yet, yerlesim ya da ameliyat sonrasi radyoterapinin
sonuglari etkiledigi gosterilemedi.

Tartisma

Calismamiz, tek bir merkezin 20 yillik bir siireye
yayilan deneyimini 6zetlemektedir. Daha 6nceki bil-

Tablo 2. Niiks gelisen 20 hastaya ait 6zellikler

Hasta sayis1  Yiizde

Niiksler 20 52.6
Primer cerrahi 12 60.0
Niiks ile bagvuranlar 6 30.0

Baslangigtaki cerrahi sinirlar
Genis sinirlar 18 90.0
Mikroskopik rezidiiel hastalik 1 5.0
Makroskopik rezidiiel hastalik 1 5.0

Cerrahi + adjuvan radyoterapi 11 55.0
Radyoterapi bolgesinin disinda niiks 3 15.0
Radyoterapi verilen bolgede niiks 8 40.0

dirilere uygun olarak, lokal ntiks esas basarisizlik ne-
denidir. Cerrahi, hem primer hem de niiks olgularda
ana tedavi yontemidir. Niiks oranlarinin %15 ile %77
arasinda degistigi bildirilmigtir.5715-17]

Calismamizda, ilk bagvurularda sekiz yillik niiks
orani %52.6 idi. Ornek sayist sinirli olsa da, yiiksek
niiks orani ile iligkili olabilecek herhangi bir prog-
nostik faktor tanimlanamadi. Temiz sinirli genis re-
zeksiyonlarda niiksler genellikle daha az goriilmek-
tedir."*12161891 Desmoid tiimorlerin kas demetleri
arasinda fasyal planlar boyunca yayilabilmesi ve cer-
rahi sirasinda hastaligin boyutunun giivenilir olarak
hesaplanamamasi niiks gelisimiyle iligkili olabilir.
Bir bagka neden de, maj6r nérovaskiiler yapilari ¢ev-
releyen benign bir olugum i¢in sakatlik birakici bir
cerrahi yapmadaki isteksizliktir. Bununla birlikte,
genis sinirlar1 neyin tanimladigi tartigsmali bir konu-
dur.'® Ayrica, sinir durumu her zaman daha iyi lokal
kontrol ile iligskilendirilmemistir.!7:2

Calismamizda, niiks ile bagvuran hastalarin co-
gunda (6/8) tekrar niiks gelismesi, uygunsuz cerrahi
girisim ile meydana gelen kontaminasyonun yapi-
lacak ikincil girigimin bagarisimi etkiledigini ve ilk
cerrahi girigsimin hastaligin prognozunda énemli bir
etken oldugunu géstermektedir.

Ameliyat sonrasi radyoterapi, hasta grubumuzda
hastaliksiz sagkalimda istatistiksel olarak anlamli
olmayan bir uzamaya yol acti (ortanca 48 aya kar-
silik 38 ay). Adjuvan radyoterapi, bu konuyla ilgili
calismalarda stiregelen bir tartisma konusu olmustur.
Ameliyat sonrasi radyoterapinin hastalik kontroliinde
yararli oldugunu gosteren veriler’?” yani sira higbir
yarari olmadigini bildiren ¢alismalar da vardir.2°2!
Nuyttens ve ark.''¥ radyoterapi tizerine kapsamli bir
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degerlendirme yapmislar ve cerrahi sonrasi adjuvan
radyoterapinin lokal kontrolii anlamli derecede ar-
tirdigin1 gostermiglerdir. Genelde, ameliyat sonrasi
radyoterapiyi dar ya da mikroskobik olarak pozitif
sinirlt rezeksiyonlarda kullanma stratejisi benim-
senmistir.'™'®1 Caligmamizdaki kisith ornek sayisi,
desmoid tlimor tedavisinde kesin kilavuz bilgilerin
cikarilmasini engellemektedir. Randomize verilerin
eksikligine ragmen, klinisyenler arasinda genel kabul
goren yaklasim, tlimérsiiz temiz sinirlara ulagmay1
saglayacak cerrahidir. Ameliyat sonrasi radyoterapi,
mikroskobik ya da makroskobik rezidiiel timdrii olan
hastalarda ve niiks hastalikta yarar saglayabilir.
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