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Olgu Sunumu / Case Report

Agresif davranigh bir intraabdominal miyofibroblastik
tumor olgusu

A case of intraabdominal myofibroblastic tumor with aggressive behavior
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Enflamatuvar miyofibroblastik tiimdr veya enflamatuvar pso-
dotiimdr viicudun herhangi bir bolgesinde ortaya ¢ikabilir. Bu
lezyonlarin kaynagi belirsizdir. Fibroblastik retikulum hiicre-
leri olarak adlandirilan aksesuvar immiin sistem hiicrelerinin
bir alt tipinden kdken alan neoplastik igsi hiicreler oldugu ileri
siiriilmektedir. Viicudun her yerinde ortaya ¢ikabilir. Karin ve
retroperitonda diffiiz ve infiltratif bir goriintimleri vardir. Ak-
cigerdeki lezyonlar iyi tarif edilememistir. On dort yasinda kiz
hasta 2004 yilinda karin iginde yerlesimli 12 x 10x 11 cm bo-
yutlarinda kitle nedeniyle ameliyat edildi. Patolojisi enflama-
tuvar miyofibroblastik tiimor (enflamatuvar psddotiimor) ola-
rak bildirildi. Dokuz ay sonra niiks oldu. Hasta defalarca ame-
liyat olup, degisik zamanlarda kemoterapi ve radyoterapi ald1.
Halen niiks sebebiyle dordiincii basamak kemoterapi almakta-
dir ve takip edilmektedir.

Anahtar sozciikler: Andploidi; cerrahi; kemoterapi; miyofibroblas-
tik timor.

Inflammatory myofibroblastic tumor (IMFT) or inflammatory
pseudotumor can occur in any part of the body. The source of
these lesions is unclear. It has been suggested that the neoplas-
tic spindle cell component may be derived from a subtype of
cells of the accessory immune system called fibroblastic retic-
ulum cells. There is no major series of these lesions, and they
can occur throughout the body. The imaging characteristics
of these lesions have been poorly described in pulmonary le-
sions. In the abdomen and retroperitoneum, they can often ap-
pear much more diffuse and infiltrative. A 14-year-old female
was operated because of an intraabdominal mass, measuring
12x10x11 cm in diameter, in 2004. The histopathology of the
mass was reported as IMFT or inflammatory pseudotumor.
She relapsed after 9 months. She was operated several times,
and chemotherapy and radiation therapy were administered at
different times. She remains under follow-up.

Key words: Aneuploidy; surgery; chemotherapy; myofibroblastic tu-
mor.

Enflamatuvar miyofibroblastik tiimér (EMFT)
veya enflamatuvar psddotiimor viicudun herhangi
bir bolgesinde ortaya ¢ikabilir. Fibroblastik retiku-
lum hiicreleri olarak adlandirilan aksesuar immiin
sistem hiicrelerinin bir alt tipinden kdken alan ne-
oplastik igsi hiicreler oldugu ileri siiriilmektedir.!"!
Enflamatuvar psddotiimoriin ayn1 zamanda lenfo-
ma ile iligkili olabilecegi ileri siiriilmistiir, ¢linkii
enflamatuvar psodotiimor biiytik hiicreli anaplas-
tik lenfomaya benzer sekilde ALK-TPM3 fiizyo-
nu gostermektedir. Ayn1 zamanda daha evvel sozii

edilen dendritik hiicre timorleriyle iligkili olabilir-
ler.”! Karin i¢i ve retroperitoneal yerlesimli miyo-
fibroblastik tiimorler siklikla ¢ok daha diffiiz ve in-
filtratif goriinmekte ve bu da baslangi¢ tanisini zor-
lastirmaktadir. Cok sayida tedavi yaklagimlar de-
nenmistir. Eger miimkiinse komplet cerrahi rezek-
siyon yeterlidir. Komplet cerrahi rezeksiyon yapi-
lamayacaksa semptomatik tedavi yeterli olup daha
agresif kemoterapi ve radyoterapi hastalik progres-
yonu veya semptomlarda ilerleme oldugunda dii-
stintilmelidir.
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Bu yazida, karin i¢i yerlesimli bir kitle nedeni
ile bagvuran agresif davranig gésteren miyofibrob-
lastik tiimorlii bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

On dort yasinda kiz hasta 2004 yili Nisan ayinda
2 aydir olan karmn agris1 sikayeti nedeniyle hasta-
neye bagvurdu. Yapilan bilgisayarli tomografi (BT)
goriintiilemesi incelemesinde, karin ig¢inde yerle-
simli transvers kolon omentumundan kaynaklanan
ve pelvise yerlesen 12 x 10 x 11 cm boyutlarinda
kitle saptandi; hasta ameliyat edildi (Sekil 1).

Patolojisi enflamatuvar agresif davranig goste-
ren miyofibroblastik tiimdr (enflamatuvar psddotii-
mor) olarak raporlandi (Sekil 2).

- d

Sekil 1. Omentumda infiltratif kitle goriintiisii izlenen intravendz ve oral kontrastli BT goriintiileri.

SRS LN 2L Pl w2 7 R SN
Sekil 2. Enflamatuvar psddotiimdriin histolojik 6zellikleri. Hematoksilen-Eozin boy.

Medikal tedavisiz takipteyken 9 ay sonra niiks
oldu. Karin i¢ginde overlerden kaynaklandig1 diisii-
niilen 25 x 20 cm’lik kitle nedeniyle total eksiz-
yon, apendektomi ve total abdominal histerekto-
mi + bilateral salpingooferektomi ameliyati yapil-
di (Ocak 2005). Patolojisi enflamatuvar psodotii-
mor olarak bildirildi. Hastaya ifosfamid, mesna,
adriamisin (IMA) kemoterapisi verildi. Ug kiir ke-
moterapi sonrasi degerlendirmede karin BT sinde
(Nisan 2005) pelvis i¢cinde mesane-rektum arasin-
da komsu bagirsak segmentlerine invaze kitle, her
iki pelvikalisyel sistem ektazik (lireter invazyonu)
saptand1. Urolojik degerlendirmede iireter invaz-
yonu diisliniilmedi. Nisan 2005°te laparotomi ya-
pild, kitle irrezektabl olarak degerlendirildi. Bu-
nun iizerine IMA kemoterapisine yanit olmadig

a;n ile, (a) x

20 biiyiitme, (b) x 40 biiyiitme lenfoplazmositer infiltasyon ile beraber igsi hiicreler gos-

terilmistir.
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diisiiniilerek Mayis 2005°te sisplatin + gemsitabin
kemoterapisi baglandi, ara degerlendirmede parsi-
yel yanit saptandi, 6 kiir kemoterapi verildi, Eyliil
2005°te bitti. 2005 Kasim-Aralik doneminde rad-
yoterapi verildi. Sonra hasta izleme alindi. Agustos
2006°da kitlede progresyon olmasi {izerine sispla-
tin + etoposit kemoterapisi baslandi, ara degerlen-
dirmede regresyon saptand, 6 kiir kemoterapi Ara-
lik 2006°da tamamlandi. Kitle boyutlarinda regres-
yon devamliligi olmasi nedeniyle medikal tedavi-
siz takibe alindi. Mayis 2008’deki kontrolde karin
igcinde yeni kitleler saptandi. Goriintiileme esligin-
de kitleden biyopsi yapildi ve patolojisi benzer se-
kilde enflamatuvar psddotiimor olarak rapor edil-
di. Temmuz 2008’de yapilan ameliyatta ¢ikan ko-
lon mezosundan kaynaklanan ve ¢ikan kolonu igi-
ne almis, karacigere dogru uzanan yaklasik 14 cm
capinda lobule konturlu kitle ile pankreas kuyrugu
komsulugunda treitzdan itibaren 10. cm’deki ince
bagirsak mezosundan kaynaklanan, ince bagirsak
ansini icine alan 10 cm capindaki kitleler eksize
edildi. Ameliyat materyali patolojisi benzer sekilde
enflamatuar miyofibroblastik tiimor (agresif davra-
nig gosteren) olarak raporlandi. Takiplerinde Ka-
sim 2009 tarihinde karin i¢indeki kitlelerde prog-
resyon saptanmasi iizerine 4. basamak gemsitabin
+ docetaksel kemoterapisi baglandi. Hastanin teda-
visi halen devam etmekte olup performansi ¢ok iyi
1zlenmektedir.

TARTISMA

Enflamatuvar miyofibroblastik tiimdrler nadir-
dir ve fibroenflamatuvar hastaliklar ailesi igerisin-
de gruplandirilabilir. Doku yaralanmasina abarti-
It cevaptan kaynaklandiklar1 diisiiniilmektedir ve
herhangi bir organ sisteminde ortaya ¢ikabilirler.
EMFT her yastaki bireyleri etkileyebilir, fakat ¢o-
cuk ve geng erigkinlere bir meyli vardir.*! Bu lez-
yonlarda ortak progenitdr hiicre miyofibloblast
mevcuttur.¥) Lezyonlar kitle etkisi ve agri sebebiy-
le hasta ve doktorlarin dikkatini ¢ekmektedir. Ge-
nel olarak primer terapotik yaklasim eger anato-
mik yerlesim rezeksiyona uygunsa cerrahidir. Eger
operatif ekstirpasyon miimkiin degilse, bu lezyon-
lardan siklikla biyopsi alip gézlemlenir veya non-
steroid antiinflamatuar ajanlar, steroidler, radyote-
rapi ve kemotrapotik ajanlari igeren bir nevi rejim-
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lerle tedavi edilmektedir. Siklikla benign lezyonlar
olarak kabul edilmektedirler, fakat muhtemelen lo-
kal destriiktif varyantlar1 igceren bir spektrum var-
dir. EMFT’l1i hastalarin klinik seyrini tahmin etmek
zordur. Bir¢ok parametre immiinhistokimya, akim
sitometri ve molekiiler genetik yoluyla arastirilmis
fakat giivenilir prognostik faktorler bulunamamais-
tir. Yiiksek niiks riski i¢in 6ne siiriilen 6zellikler,
karm i¢i veya diger derin yerlesim (komplet rezek-
siyon zorlugu nedeniyle), genis timor ¢api, geng
hasta yasi, DNA andploidi ve ALK asir1 ekspres-
yonudur.#! Bizim hastamizda da tiimoér karmn igi
yerlesimli ve genis capa sahipti ve hasta geng yas-
ta oldugu igin yiiksek niiks riski gostermistir. Kiir
sans1 eksizyonu takiben yaklasik %67, lokal niiks
gosteren hastalarda %22 ve uzak metastazli hasta-
larda %2.5 olup, hastalarin %1.8’1 persistan veya
metastatik hastaliga bagl olarak 6lmektedir. Bisel-
li ve ark.nin® yaptig1 calismada dokuz EMFT’li
hastada DNA ploidi statlisii akim sitometrik olarak
analiz edilmis, dokuz olgunun dordiinde andploidi
(hiperdiploidi) saptanmis ve bu 6zelligin daha ag-
resif biyolojik davranisi yansittigi ileri stiriilmiis-
tir. Cessna ve ark.nin® yaptigi 135 olguyu ige-
ren bir ¢alismada EMFT’lerin %40’1indan fazlasin-
da kromozom 2p23’iin p80 ve ALK1 ekspresyonu
gosteren anormalliklerini saptamisglar. Elde edilen
veriler EMFT lerin genellikle benign enflamatuvar
bir siire¢ olarak diisliniilmesine ragmen potansiyel
olarak asikar malign bir lezyona doniisebilecegi-
ni ve EMFT’de andploidinin lokal niiks ile iliski-
li oldugunu gostermistir.’® Bizim hastamizda tani-
dan bugiine kadar gecen siire 5 yil olup, ¢ok nadir
goriilen bu tiimor grubunda lokal niikslere ragmen
(uzak organ metastazi yoktu) klinik seyirde izle-
nen bu iyi prognostik siireci dnceden tahmin etme-
yi giiclestirdigi goriilmiistiir. Belki de hastamiz-
da DNA ploidi durumunu inceleyip anoploidi var
olup olmadigin1 gérmek agresif siire¢ hakkinda bir
fikir sahibi olmamiza yardimci olabilir.

Bazi yazarlar EMFT tanist kondugunda konser-
vatif bir yaklasimi savunmaktadirlar. Ancak bu tii-
morlerin miidahale yapmaksizin dogal seyri tam
olarak bilinmemektedir. Pulmoner EMFT tedavi-
siz birakildiginda calismalarda yaklasik %8 ora-
ninda biiylime gdstermis ve bazi pulmoner EMFT
olgularinda kendiliginden gerileme gdzlenmistir.
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(o1l Kovach ve ark.["! 44 EMFT’li hasta {izerin-
de yaptig1 ¢aligmada primer cerrahi yaklagimla %8
niiks oran1 géstermigler ve anatomik yerlesim veya
morbidite nedeniyle bir engel yoksa tiim lezyon-
lara cerrahi rezeksiyon onerilmesi gerektigini ile-
ri stirmiiglerdir. Hastalar rezeksiyondan sonra lokal
niiks i¢in uygun goriintiileme ile yakindan takip
edilmeli ve tiimor yerlesimine bagli olarak mua-
yenesi yapilmalidir. Kemoterapinin rolii net degil-
dir. Kovach ve ark.nin ¢aligmasinda 4 hasta degisik
kemoterapoétik ajan almus, ticline sistemik kemote-
rapi, birisine preoperatif kemoembolizasyon uygu-
lanmistir. Genis retroperitoneal tiimort, retroperi-
ton ve mediastende yaygin hastaligi olan 15 yasin-
da bir hasta vinkristin + metotreksat igeren kemo-
terapi, gogiis ve karma radyoterapi almus, iki yillik
takipte niiks olmamigtir.!'!

Dishop ve ark.l"¥ inkomplet rezeksiyonlari olan
bir hastaya takiben degisik kemoterapiler vermis-
ler ve 2 yil tiimdrsiiz takip etmislerdir.

Geleneksel olarak kemoterapi, rezeksiyonu en-
gelleyici sekilde morbid veya imkansiz olan, in-
komplet rezeksiyonlar1 olan hastalar icin saklan-
mistir. Kemoterapinin uzunlugu ve bilesimi tii-
moriin biyolojik saldirganligina bagli olmasi gere-
kir ve giiniimiizde tiimor biyolojisine bakmaksizin
komplet rezeksiyonu takiben kemoterapiyi destek-
leyen kanit yoktur.

Radyoterapinin pulmoner EMFT’de biraz ya-
rar1 oldugu gosterilmis.!'*!%! Radyoterapi siklik-
la palyasyon i¢in, EMFT nin kitle etkisini hafiflet-
mek veya kemoterapi ile birlikte rezeksiyona uy-
gun olmayan hastalarda kiir i¢in saklanmaktadir.
Gilintimiizde komplet rezeksiyon uygulanmis has-
talarda radyoterapinin rutin kullanimin1 kemotera-
pi ile birlikte dahi destekleyen kanit yoktur. Bizim
hastamizda cerrahi islemlerden sonra kitlelerin git-
tikge biiyliyerek basi semptomlar: olusturmasi ne-
deniyle kemoterapiler verilmis ve 1 defa da radyo-
terapi verilmistir. En son verilen kemoterapinin so-
nucu ileriki zamanlarda goriilecektir.

Enflamatuvar miyofibroblastik tiimor gercek
orijini ve biyolojisi yavas yavas bilinen oldukc¢a
nadir bir antitedir. Tedavinin esas1 komplet cerra-
hi ekstirpasyon olmas1 gerekir. Altta yatan genetik
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bozukluk daha iyi anlasildigi zaman agresif var-
yantlar1 hedef alan adjuvan tedaviler denenebilir.
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