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OLGU SUNUMU

Infantile myofibroma: a case report
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OZET

infantil miyofibrom (IM), miyofibroblastlarin benign
proliferasyonu ile  karakterize  mezenkimal  bir
bozukluktur. Genel popllasyonda nadir gorilse de,
cocukluk caginin en sik gorilen fibroblastik timéradar
(%20-%25). Uc tipi tanimlanmistir: soliter IM, visseral
tutulum olmaksizin multisentrik IM, visseral tutulumun
goraldagu IM. Morfolojik dzellikler her ¢ formda da
aynidir fakat visseral tutulumun goérildigiu formda
morbidite ve mortalite orani ylksektir, prognoz kétadar.
Nadir rastlanan ve maligniteler ile karisabilen bu
antiteyi, bir olgu ve literatlr bilgileri esliginde sunduk.
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SUMMARY

Infantile myofibroma (IM) is a mesenchymal disorder
characterized by benign proliferation of myofibroblasts.
Although rare, it is one of the most common fibroblastic
tumors of the infancy and childhood. There are three
forms defined: solitary IM, multicentric IM without visceral
involment, and IM with visceral involvement. There are no
histopathologic differences inbetween these forms but
visceral involvement is associated with high morbidity and
mortality. We report a rare case of infantile myofibroma
which can be mistaken as malignancy.
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GIRIS

infantil miyofibrom (IM), miyofibroblastlarin benign
proliferasyonu ile  karakterize mezenkimal  bir
bozukluktur. Genel populasyonda nadir gérilse de,
cocukluk caginin en sik gorulen fibroblastik timaoradar
(%20-%25). Myofibromatozis ilk olarak 1951 yilinda
Williams ve Schrum tarafindan tanimlanmistir (1).
3 yil sonra Stout bu antiteyi konjenital jeneralize
fibromatozis olarak isimlendirmistir (2). 1965 yilinda
Kauffman ve Stout konjenital fibromatozis olgularini
2 kategoriye ayirmistir; cilt, subkutan doku, iskelet
kast ve kemige sinirl lezyonlarla karakterize, iyi
prognozlu multiple form ve viseral lezyonlar (i¢c organ
tutulumu) ile karakterize, kétl prognozlu jeneralize
form. Lezyonu olusturan hucrelerin miyofibroblastik
dogasinin fark edilmesinin ardindan Chung ve Enzinger
tarafindan infantil miyofibromatozis adi verilmistir (3).
Lezyonlarin tek veya coklu olmasina gére miyofibrom
ve miyofibromatozis terimleri kullaniimaktadir.

OLGU

Ucyasinda kadin hasta, uzun zamandir oldugu belirtilen
boyunda ele gelen sislik nedeniyle annesi tarafindan
SBU Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghgl ve Hastaliklar Poliklinigine getirildi. Yapilan
fizik muayenede sol posterior servikal zincir yerlesimli,
immobil nodul palpe edildi, bunun haricinde fizik
muayenede &zellik izlenmedi. Lezyon Uzerindeki ciltte
ozellik gorulmedi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde de
ozellik saptanmayan hasta lenfadenopati (lenfoma/
enflamatuar surecler), kasa yapisiklik gosteren kitle
(yumusak doku kitlesi) ontanilariyla kitle eksizyonu
yapilmak Uzere Cocuk Cerrahisi klinigine yénlendirildi.
Makroskobik incelemede kapsul yapisi izlenmeyen
1,2 cm caph kesit yazi krem-beyaz renkli homojen
goérinimde noduler olusum goérilda. Histopatolojik
incelemede; yer yer hiyalinize olan whorl yapilari, yer yer
kisa demetler halinde uniform igsi hlicre proliferasyonu,
dev hicreler ve periferde eritrosit ekstravazasyonu
izlendi (Sekil 1, Sekil 2, Sekil 3). Neoplastik hiicrelerde
cok seyrek mitoz saptandi, nekroz gorilmedi (Sekil 4).
immunohistokimyasal calismada igsi hucrelerin diiz
kas aktin pozitif (Sekil 5), vimentin pozitif (Sekil 6),
desmin negatif, pansitokeratin negatif, CD31 negatif,
CD34 negatif, S100 negatif oldugu goéruldi. Bu
bulgularla igsi hdcrelerin  myofibroblastik nattrde
oldugu kesinlestirildi. Olguya infantil miyofibrom tanisi
konuldu ve lezyonlarin multipl olabilecegi, sistemik
inceleme yapilmasi énerilerek raporland.
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Sekil 3: Hemotoksilen&Eozin, x100



Sekil 6: Vimentin, x40
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infantil myofibrom genellikle 5 yagin altinda, kutanéz/
subkutanodz yerlesimli, 3 cm’den kiclk boyutta soliter
nodul olarak prezente olur. Olgularin %40-601 bas
boyun bolgesi yerlesimlidir, daha az olarak gévde ve
ekstremitelerde gordldr. Kemik, beyin, dura, karaciger,
intestinal sistem, akciger ve testis yerlesimli olgularda
bildirilmistir.

Uc tipi tanimlanmistir: soliter IM, visseral tutulum
olmaksizin  multisentrik  IM, visseral  tutulumun
goraldagu IM. Morfolojik 6zellikler her ¢ formda
da aynidir. Visseral tutulumun goézlendigi olgularda
intravaskuler myofibromlar sonucunda venéz oklizyon
gelisebildigi, kitle etkisine bagdli basi bulgularinin
olustugu bildirilmistir. Bu nedenle visseral tutulumun
goraldigu formda morbidite ve mortalite orani
ylksektir, prognoz kotudur (4). En sik tutulan visseral
bolge gastrointestinal sistem olup en koétl prognoz
pulmoner tutulumda gorilmektedir. Bazi olgular daha
selllerdir, artmis mitotik aktivite, nekroz eslik edebilir
ve bu durumlari yumusak doku sarkomu ile ayirt etmek
zorlasabilir.

Olgumuzda ylksek mitotik etkinlik veya nekroz
saptanmamistir.  Lezyonun tek olmasi  nedeniyle
infantil miyofibrom ile uyumludur. Hastanin ayrintili
muayenesinde de ek lezyona rastlanmamistir. Bu form
iyi prognoz gdstermektedir.

Literatirde soliter lezyonlarda spontan regresyon
olabildigi bildirilmektedir. TGmor regresyonunun ya da
gelisiminin mekanizmasi net bilinmemekle birlikte her iki
mekanizmanin da anjiogenik stimilasyon ve regresyon
ile iliskili oldugu, bFGF (Basic Fibroblast Growth Factor)
tarafindan tetiklendigi dustndlmektedir (5). bFGF
endotel ve dliz kas hlcrelerininde aralarinda bulundugu
bircok hicre tarafindan Uretilen anjiogenik faktérddr
ve timor proliferasyonunda rol aldigr bilinmektedir (5).
Multiple lezyonlarin gorildigld ve morbidite/mortalite
oraninin  yuksek oldugu formda antianjiogenik
faktorlerin kullaniimasi bir tedavi secenegidir.

Klinik olarak benzerlik gosteren fakat prognoz ve tedavi
seceneklerifarkliikgdsterencoksayidafibromatdzdurum
vardir (6). Ayirici taniya norofibromatozis, fibrosarkom,
leiomyom/leiomyosarkom, hemanjiyoperisitom,
noduler fasiit, miyofibroblastom ve fibroz histiyositom
girebilmektedir. Bu lezyonlarin birbirinden ayriminda
morfolojik inceleme cok dnemlidir.

IM’da histolojik tani periferdeigsi hticrelerin olusturdugu
fasikller patern ve merkezde yuvarlak hicrelerin
goraldigu hemanjiyoperisitoma benzeri patern olmak
(izere 2 ayr komponentin gésterilmesi ile konur. igsi
hicreler ultrastriktidrel  ve  immunohistokimyasal
olarak miyofibroblast &zelliklerini tasir; vimentin ve
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diz kas aktin ile pozitif, desmin ile negatiftirler (6).
Norofibromatozis olgularinda neoplastik hdcrelerde
S100 ekspresyonu gordlirken IM'da gorilmez. Fibroz
histiyositomda aktin ekspresyonu gorulebilir fakat
IM’da oldugu gibi diffiz degil, fokal ve zayiftrr.

infantil miyofibrom seyrek gérilen, bazi durumlarda
sarkomlar ile karisabilen bir cocukluk cagr timoradur.
Tedavi seceneklerindeki ve hastalik seyrindeki farklardan
dolayr dogru taniya ulasmak 6nemlidir.
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