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Ozet

Agresif fibromatozisler (Desmoid Tiimor) ilk olarak
1832°de McFarlane tarafindan tanmimlanmustir.
Miyofibroblastlardan olusan bir yumusak doku tiimortidiir.
Uzak organ metastaz1 yapmazlar ancak lokal olarak
invaziflerdir ve yiiksek niiks oranina sahiplerdir. Ekstra-
abdominal, abdominal ve intra-abdominal olmak tizere 3
tipi bulunur. Ekstra-abdominal fibromatozisler ¢ocukluk
yas grubunda baskindir. En stk omuz bolgesi olmak tizere
uyluk, sirt ve toraks duvarinda goriiliirler. Genis cerrahi
sinirlarla  lezyonu c¢ikarmak zor oldugundan ekstra-
abdominal fibromatozislerin niiks oranlar yiiksektir. Bu
calismamizda 2. kez niiks etmis ve subklaviyen arteri
¢epegevre sarmasi nedeniyle artere bypass uygulanan 30

yasindaki kadin olguyu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Desmoid tiimor, tedavi, subklavien

arter
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Abstract

Aggressive fibromatoses (Desmoid Tumor)
were first described by McFarlane in 1832.
It is a soft tissue tumor composed of
myofibroblasts. They do not metastasize to
distant organs, but are locally invasive and
have a high recurrence rate. There are three
types: extra-abdominal, abdominal and
intra-abdominal. Extra-abdominal
fibromatoses predominate in the childhood
age group. They are most commonly seen in
the shoulder region, but also in the thigh,
back and thoracic wall. Because it is
difficult to remove the lesion with wide
surgical margins, the recurrence rate of
extra-abdominal fibromatosis is high. In
this study, we present a 30-year-old female
patient who relapsed for the second time
and underwent arterial bypass because of
surrounding subclavian artery.

Key Words: Desmoid tumor, treatment,
subclavian artery

Giris

Desmoid tiimor veya agresif fibromatoz,
metastaz yapmayan ancak lokal olarak
agresif Ozellikler gosteren, viicudun birgok
yerinde  olusabilen  yumusak  doku
tiimorlerinden biridir ve tiim yumusak doku
tiimorlerinin % 3’iini olusturur (1).

Ekstraabdominal ~ desmoid  tiimoérlerin
optimal tedavisi konusunda bir fikir birligi
yoktur, bu nedenle optimal tedavi yonetimi
icin  bir protokol olusturulmamistir.
Kapsamli cerrahi rezeksiyon standart tedavi
olarak kabul edilir (2). Cerrahiye ek olarak,
radyoterapi (RT) ve  kemoterapi,
radyofrekans ablasyon ve kriyoterapi,
hormon tedavisi veya nonsteroidal
antiinflamatuar ilaglar gibi ¢esitli sistemik
tedaviler kullanilabilir (3). Literatiirde
tedavinin ilk adimi olarak cerrahi yerine

bekle ve gor politikasin1 destekleyen
raporlar da mevcuttur (4).

Olgu Sunumu

Daha once iki kez sag klavikiiler bélgeden
desmoid tiimoér rezeksiyonu yapilan 30
yasindaki kadin hasta ayni bolgede sislik
sikayeti ile goglis cerrahisi poliklinigine
bagvurdu. Sag klavikiiler bolgedeki eski
insizyon bolgesinde yaklasik 3x2 cm
boyutunda kitle palpe edilmesi {izerine
magnetik rezonans gorlintiileme istendi.
Yapilan MR  goriintillemede,  Sag
hemitoraksta apeks komsulugunda gogiis
duvarinda interkostal mesafede yaklasik
34x27x20mm boyutlarinda diizensiz sekilli
yumusak doku goriinlimiiniin  oldugu,
tariflenen lezyonun subklavyan arteri 180
dereceden fazla cevreledigi, subklevyan
arter posteriorunda kitle igerisine uzanan
yaklasik 9 mm ¢apinda miiphem sakkiiler
anevrizma ile uyumlu olabilecek goriinlim
oldugu (invazyon) (Sekil 1) saptandi. Kalp
damar cerrahisi poliklinigimize
yonlendirilen hastanin yapilan
muayenesinde sag iist ekstremite nabizlar
palpabl idi. Cekilen sag st ekstremite
bilgisayarli tomografik anjiografide sag
hemitoraksta apeks komsulugunda gogiis
duvarinda interkostal mesafede yaklagik
4x5 cm boyutlarinda diizensiz sekilli
yumusak doku gorlinlimiiniin  oldugu,
subklavyen arteri 360 derece ¢evreledigi ve
bu diizeyde arterde minimal darliga neden
oldugu goriildi. Gogiis cerrahisi klinigi ile
birlikte degerlendirilen hastaya operasyon
karar1 alindi. Eski insizyon yerinden cilt
insizyonu yapildi. Keskin ve kiint
diseksiyonlar ile aksiller arter, ven ve
brakial pleksus bulundu. Pektoralis mindr
kas1 kaldirilarak altindaki tiimore ulasildi.
Timoriin aksiller artere yapisik oldugu
gorildii. Arterden ayrilamadi. Mevcut
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kesiden arterin proksimali kontrol altina
alimamadigr i¢in infraklavikiiler bolgeden
yapilan insizyon ile subklaviyen artere
ulasildi. Sistemik heparinizasyon sonrasi
proksimalde subklaviyen artere distalde
aksiller arter klemplendi. Tiimor arter ile
birlikte eksize edildi. Ardindan 7 mm ringli
greft subklaviyen arter ile aksiller arter
arasma interpoze edildi  (Sekil 2).
Anastomozun distalinde aksiller arterde
nabiz palpabl idi. Kiint diseksiyonlar
esnasinda aksiller vendeki yaralanma
primer siitiire edildi. Kanama kontrolii
sonrast loja bir adet hemovac dren
yerlestirilerek operasyona son verildi.
Operasyon sonrasinda ekstiibe edilerek
yogun bakima alindi. Postoperatif 1. giinii
servis takibine alinan hastanin postoperatif
2. gini dreni g¢ekildi. Takiplerinde
komplikasyon gelismeyen hasta
postoperatif 6. giinii taburcu edildi.
Operasyon sonrasi 3. ayinda ¢ekilen MR’da
niiks saptanmamustir.

Tartisma

Desmoid tiimorler nadir gortiliirler ve tiim
neoplazmalarin % 0,03' {inii, yumusak doku
timorlerinin -~ %3°  iinii  olustururlar.
Kadinlarda erkeklere gore 2:1 oraninda
daha sik goriiliirler. Geng yetiskinler en sik
etkilenen gruptur ve siklikla 25-35 yas
arasindadirlar (5). Desmoid tlimoérlerin
cogu sporadik olarak ortaya cikar, ancak
ailesel adenomatéz polipozis sendromu
(FAP) ile iliskilendirilebilirler. FAP hasta
popiilasyonunda bu tiimorler igin cinsiyet
farki yoktur (6). Desmoid gelisimiyle
iliskilendirilen faktorler arasinda hamilelik,
hormonal maruziyet ve travma ve/veya
cerrahi gibi fiziksel faktorler yer alir (7).

Desmoid tiimorler, metastaz yapamamalari
nedeniyle ger¢ek bir malignite olarak kabul
edilmeseler de, komsu yapilari lokal olarak

invaze etme potansiyelleri agisindan
agresiftirler. (8)

Desmoid tiimorler viicudun herhangi bir
yerinde olusabilirler. Ekstraabdominal,
intraabdominal ve abdominal olmak iizere 3
gruba ayrilirlar. Ekstraabdominal desmoid
timorler, pelvik, bas, boyun ve
ekstremitelerdeki tiimdrlerden olusur. Derin
fasyadan veya kaslardan kaynaklanirlar,
infiltratif bir biliylime paternine sahiptirler
ve genellikle koti  siirhidirlar — (9).
Intraabdominal desmoid tiimérler siklikla
ince bagirsagin mezenterinde veya pelviste
ortaya c¢ikar. Bu konum daha yaygin olarak
FAP ile iliskilendirilir, ancak sporadik
olarak da ortaya cikabilir. Intraabdominal
veya abdominal desmoid tiimor saptanan 40
yas alt1 hastalarda polipozu dislamak icin
kolonoskopi yapilmalidir (10). Abdominal
desmoid tiimdrler {i¢ grup arasinda en iyi
prognoza sahip olanlardir. %6-20 gibi
diisiik niikks oranlar1 vardir ve en yiiksek
spontan gerileme goriilen gruptur. Bu
yerlesim ayn1 zamanda gebelige bagh
desmoid tiimorlerin en yaygin olamidir.
Hamilelik sirasinda desmoid tiimoérlerin
yavas bir seyir izledigi, obstetrik
komplikasyon riskini artirmadig1 ve sonraki
gebelikler i¢in  bir  kontrendikasyon
olmadig: bildirilmistir (11).

Desmoid tiimorlerin teshisi ve takibinde
kullanilan goriintiileme yontemleri arasinda
ultrasonografi (USQ), bilgisayarli
tomografi (BT) ve Magnetik rezonans (MR)

yer alir. Kontrasth BT  taramasi,
intraabdominal tiimorlerin komsu
intraabdominal  vaskiiler  yapilar ve

organlara yakinlhigini1 degerlendirmek igin
tercih edilir. MRG, karnisik fibroz ve
hiicresel bilesenlerden dolay1 genellikle
heterojen bir model gosteren ekstremite ve
yumusak doku tiimoérlerini degerlendirmek
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icin tercih edilen bir yontemdir. USG,
niiksii arastirmak veya ekstremiteler ve
karin duvarindaki lezyonlar takip etmek
icin kullanilabilir (12).

Tantyt  dogrulamak  ig¢in  biyopsi
zorunludur. Goriintii kilavuzlugunda tru-cut
biyopsiler, ultrason esliginde yumusak
doku lezyonlarindan biyopsi ve
timorler  i¢cin BT
kilavuzlugunda biyopsi kullanilan
yontemlerdir  (13). Biz  hastamizda
kontrastlt MR ile kitleyi, list ekstremite BT
anjiografi ile tiimdriin vaskiiler yapilarla
olan iligkisini  degerlendirdik. = Daha
oncesinde desmoid tiimdr tanist oldugu igin

intraabdominal

operasyon oOncesi biyopsi yapma geregi
duymadik.

Genis lokal eksizyon, desmoid tiimorlerin
standart tedavisi olmustur. Cerrahinin temel
amacit en 1yl fonksiyonel ve kozmetik
sonucu elde etmek ve negatif cerrahi sinir
saglamaktir. Cerrahi tedavi, bu tiimdrlerin
infiltratif dogas1 nedeniyle zorlayici
olabilir. Retrospektif calismalar, cerrahi
smir negatif rezeksiyon icin %16-22,
mikroskobik olarak pozitif rezeksiyon i¢in
%19-48 arasinda degisen niiks oranlari
gostermistir. (13,14). Olgumuzda gogiis
cerrahisi klinigi ile birlikte arteri de igine
alan genis eksizyon yapildi. 3. aymda
yapilan MR’da niiks saptanmadi.

Hastaligin dogal seyri sirasinda tiimorlerin
biliylimesi durabilir ve hatta kiiciilebilir. Bu
nedenle, son yillarda baslangic tedavisi i¢in
aktif siirveyans (AS) ile takip Onerilmeye
baslanmistir (15). Takip sirasinda timor
bliyliylip ¢evre organlart etkilediginde,
klinik ~ semptomlara  neden  olmaya
basladiginda veya hastanin goriinlimiinii
olumsuz etkilediginde miidahale gerekir.
Bu tedaviler daha invazivdir ve cerrahi

rezeksiyon, radyoterapi, ¢oklu ilag

kemoterapisi ve molekiiler hedefli tedaviyi
igerir. (16)

Antiostrojen ajanlar ve  NSAID'ler,
etkinlikleri ve nispeten diisiik yan etki
profilleri nedeniyle birinci basamak ajanlar
olarak kabul edilebilir. En yaygm
antiostrojen  ajanlar  tamoksifen = ve
raloksifendir. Bu ajanlara yanit oranlar
yaklasik %40 ila %51'dir. Sulindac, en sik
kullanilan NSAIli'dir. Yanit oranlarim
iyilestirmek icin hormonal tedaviler ve
NSAID'ler tipik olarak kombinasyon
halinde kullanilir (17,18).

Desmoid tiimorlerde kemoterapinin yanit
oraninin %79'a kadar ¢iktig1 bildirilmistir.
Olas1 yan etkiler nedeniyle, kemoterapi
genellikle ikinci basamak sistemik tedavi
olarak kabul edilir. Hizla ilerleyen hastaligi,
kritik anatomik yapilarin etkilenmesi veya
semptomatik, rezeke edilemeyen tiimorleri
olanlar i¢in birinci basamak tedavi olarak
diistiniilebilir. Antrasiklin kullanan
kombinasyonlarin  daha etkili oldugu
saptanmistir. Yaygin olarak kullanilan diger
ajanlar arasinda metotreksat, vinblastin ve
sisplatin bulunur (19,20).

Tirozin  kinaz  inhibitérleri  (TKI),
desmoidlerin tedavisinde kullanilmistir.
Hastaligin  stabilitesini  saglar, smirh
toksisiteye sahiptir, ancak diisiik yanit
oranlar1 vardir. Imatinib kullanan bir faz II
denemesi objektif yanit oranin1 yalnizca %6
olarak  bildirdi. Vaskiiler endotelyal
biiytime faktorii reseptorlerini de bloke
eden baska bir TKI olan sunitinibin de
desmoid tiimorlerin tedavisinde kullanimi
arastirtlmistir.  Ancak ciddi yan etkiler
ortaya c¢ikmaktadir (21,22). Desmoid
timorlerin  tedavisinde  etkili  oldugu
degerlendirilen ve gosterilen diger TKI ve
antianjiyojenik  ilaglar  sorafenib  ve
pazopanibdir. Sorafenib ile tedavi edilen 26
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hastanin retrospektif bir incelemesinde,
hasta tarafindan bildirilen semptomlarin
%70'inde iyilesme gorildigl saptanmustir.
Pazopanib ile tedavi edilen hastalarda
sorafenib ile goriilen sonuglara benzer
sekilde semptomlarda iyilesme ve tiimorde
kiigiilme oldugunu gostermektedir (23,24).

Radyasyon tedavisi, cerrahi sinir pozitif
rezeksiyonlar i¢in adjuvan tedavi olarak ve
tamamen rezeke edilmis tiimorlerin
niikstinii  azaltmak icin kullanilmistir.
Radyasyon ayrica rezeke edilemeyen
timorlerin -~ veya rezeksiyonun kabul
edilemez morbidite veya fonksiyonel
eksiklik ile iliskili olan tiimdrlerin birincil
tedavisinde basariyla kullanilmigtir. Cerrahi
tedavi, cerrahi +radyoterapi ve sadece
radyoterapi ile tedavi edilen hastalar
degerlendiren 22 caligmanin genis meta
analizinde sadece cerrahiye gore cerrahi
+radyoterapi ve sadece radyoterapi ile daha
yiiksek bir lokal kontrol (%75 ve %78)
saglandigr gorilmiistiir (25). Baska bir
calismada tek basina cerrahi (%14,8), tek
basina radyasyon (%15,4) ve cerrahi arti
radyasyon  (%32,1) arasinda  niiks
oranlarinda bir fark bulunmamistir. (26)
Bazi hastalarda radyoterapinin yarar1 var
gibi goriinse de, desmoid tiimorlerde
radyoterapinin gercek faydasini gosteren
prospektif, randomize bir  ¢alisma
bulunmamaktadir.  Caligmalarin  ¢ogu
kiigiik, retrospektif ¢alismalardir ve hasta
seciminde standardizasyon yoktur.(27)

Sonu¢ olarak desmoid tiimoérler iyi huylu
tiimorler olmalarina ragmen lokal invaziv
seyirleri  nedeniyle  agresif  Ozellik
gosterirler. Cerrahi sinir negatif bile olsa
niiks etme potansiyeli nedeniyle yakin takip
etmek gerekmektedir. Takipte MRG
giivenle kullanilabilir.
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