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(Mesenteric Fibromatosis (Case Report))

Tiilay Sayilgan®, Deniz Ozcan**

Ozet

Fibromatozisler nadir goriilen lokal invaziv igsi hiicre proliferasyonlart olup metastaz
yapmazlar. %5-10'u intraabdominal yerlesim gdsterir. Bu ¢alismada 8 yasindaki erkek hastada
cekumda yerlesmis bir mezenterik fibromatozis sunuyoruz. Olgu ileus nedeniyle sag
hemikolektomi ve parsiyel ileum rezeksiyonu operasyonu gecirmistir. Piyesin makroskopisinde
¢cekumda 11x11x7 cm 6l¢iide sert nodiiler bir kitle izlendi. Histopatolojik olarak tiimor seroza
yerlesimli, infiltran sinirlara sahip olup, kollajenden zengin stroma i¢inde uzun demetler
halinde dizilmis igsi hiicrelerden olugmaktaydi. 18 ay sonra ayni bdlgede niiks nedeniyle olgu
reopere oldu. 2.5 yillik izlem siiresi i¢inde yeni bir niiks goriilmedi. Calismada mezenterik
fibromatozisin ayiric1 tanisini histopatolojik ve immiinohistokimyasal 6zellikleri ile birlikte
ilgili kaynaklarin 1s181nda tartismay1 amagladik.

Anahtar kelimeler: Intraabdominal mezenterik fibromatozis, desmoid tiimor.

Summary

Fibromatosis is an uncommon neoplasm of spindle cells. Although it may be locally
aggressive, it does not metastasize. Five to ten percent of them arise in the abdomen. In this
study we present a mesenteric fibromatosis of the cecum in an 8 year old male patient. The
patient underwent right hemicolectomy and partial ileum resection operation for ileus. On
gross examination a firm nodular mass measuring 11x11x7 cm was observed in the cecum.
Histopathologically the tumor composed of spindle cells arranged in long fascicles in collagen
rich stroma. It was located in the serosa with locally infiltrating borders. 18 months later the
case was reoperated for local recurrence. In 2.5 years' follow-up no other recurrence is
recorded. We aimed to discuss the differential diagnosis of mesenteric fibromatosis with its
histopathologic and immunohistochemical features in the light of the literature.
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GIRIS
Fibromatozisler biyolojik davraniglari benign fibr6z lezyonlar ile fibrosarkomlar arasinda yer
alan bir fibroz doku proliferasyonu grubudur (V. Cevre dokulara infiltratif tarzda biiyiimekle
birlikte metastaz yapmazlar @, 1838 yilindan bu yana kapsiilsiiz ve lokal infiltratif bag doku
orijinli tiimorlere desmoid tiimor adi da verilmektedir. Bunlarin bazilar1 lokal davraniglar1 nedeni
ile agresif fibromatozis olarak anilir. Fibromatozisler viicudun ¢esitli yerlerinde goriilebilirler. %
5-10'u intraabdominal yerlesimli olup bunlarin ¢ogu mezenteriktir 34,

Intraabdominal fibromatozis sporadik olarak veya 'Familyal Polipozis' ve 'Gardner Sendromu'
ile birlikte goriilebilir. Asemptomatik olabilecegi gibi cesitli akut ve kronik gastrointestinal
semptomlar ile de ortaya ¢ikabilir G-, Ayiric1 tamida diisiiniilmesi gereken baglica lezyonlar
benign reaktif fibrozis, low grade fibrosarkom ve gastrointestinal stromal tiimorlerdir (1:4:6),

Bu calismada ilk operasyondan 18 ay sonra niiks eden ¢ekum yerlesimli bir mezenterik
fibromatozis olgusu sunulmaktadir. Ender goriilmesi nedeniyle ve ayiric1 tanidaki histopatolojik
ve immunohistokimyasal 6zelliklerini gdzden gecirmek amaciyla olgumuzu sunmayi amagladik.

OLGU

Bir yildir bel agris1 ve kilo kaybi olan 8 yasinda erkek hasta, ileus nedeniyle opere edildi.
Hastanin klinigimize gonderilen sag hemikolektomi + parsiyel ileum rezeksiyonu piyesinin
incelemesinde olguya mezenterik yerlesimli intraabdominal agresif fibromatozis tanis1 konuldu.
Operasyondan 18 ay sonra hastanin kontrol MRI incelemesinde sag alt kadran psoas kasi
tizerinde kitle saptanmasi {izerine hasta ikinci kez opere edildi. Patolojik inceleme niiks ile
uyumlu bulundu. Hastanin 2.5 yillik takibinde yeni bir niiks saptanmamis olup genel durumu
iyidir.

Ik operasyona ait sag hemikolektomi + parsiyel ileum rezeksiyonu piyesinin makroskopik
incelemesinde ¢ekum bolgesinde 11x11x7 cm olgiilerinde gri-beyaz renkli, lobiile goriiniimlii,
sert kivamli lezyon izlendi. Kesitlerde kitlenin barsak pasajini ¢gekum bolgesinde ileri derecede
daralttig1, seroza bolgesinde yer alarak mukozal tutulum yapmadigi, nekroz ve hemoraji
icermedigi goriildii (Resim 1).

Mikroskopik incelemede serozayi tutarak barsak kas tabakasina kadar uzanan, smnirlari
infiltratif karakterde igsi hiicre proliferasyonu gozlendi. Tiimor kapsiilsiiz olup orta derecede
selliiler, baz1 alanlarda hiposelliilerdi. Olduk¢a uniform goriiniimdeki igsi hiicreler uzun demetler
halindeydi. Mason Trikrom boyali kesitlerde kollajenden zengin bir stroma izlendi. Nekroz ve
hemoraji goriilmedi. Baz1 alanlarda mikroskopik kalsifikasyon alanlar1 ve mononiikleer iltihabi
hiicre infiltrasyonu mevcuttu (Resim 2). Mitoz oran1 50 BBS'da 3-4 olup, atipik mitoz goriilmedi.

Ikinci operasyona ait piyes topluca 10x7x4 cm, en biiyiigii 3x2x2 cm olgiilerdeki doku
parcalar1 olup mikroskopik incelemesinde ayni 6zellikler saptandi ve niiks olarak degerlendirildi.

Yapilan immunohistokimyasal ¢aligmada her iki operasyona ait drneklerde tiimor hiicreleri
vimentin ve aktin ile kuvvetli diffiiz pozitif boyanma gosterdi (Resim 3). Desmin, S-100, CD34
ve CDI117 ile timdr hiicrelerinde boyanma goriilmedi. Ki-67 proliferasyon indeksi %1'den
diistiktiir.



Resim 1. ,ekumda yerlefen tYmsral yapl

Resim 2. UUsi h¥crelerden olupan hiperselYler ve hiposelVler alanlar ile mikroskopik kalsifikasyon alanlari (HE x100)




Resim 3. UUsi h¥cre alanlarinda aktin pozitifliUi (x400)

TARTISMA

Fibromatozis, mezenterin en sik goriilen primer tiimoriidiir. Fibromatozisler benign igsi hiicre
proliferasyonlar1 olup, metastaz yapmazlar. Ancak komsu dokulara invazyon gostermeleri, tam
rezeksiyonun gii¢ olmas1 ve inkomplet rezeksiyon sonrasi rekiirrens riskinin yiiksek olmasi
nedeniyle biyolojik davraniglart agresiftir. Bu nedenle &zellikle intraabdominal olanlarda
mortalite ve morbidite orani yiiksektir (2:3:5),

Literatiire bakildiginda intraabdominal fibromatozisli olgularin yasi konjenital olgular da
dahil olmak iizere 6 giinliik ile 75 yas arasinda degismektedir (©-7). Ortalama goriilme yas1 39'dur.
Cocukluk ¢ag1 fibromatozisleri genellikle kizlarda ve ekstraabdominal yerlesimlidir 34,

Fibromatozisin en sik gorildiigii yerler ekstremiteler, bas-boyun ve batin 6n duvaridir.
Intraabdominal yerlesim %5-10 oraninda gériiliir ve genellikle mezenterde, daha az siklikta da
retroperitonda yerlesir. Ancak lezyon barsak duvari i¢inde herhangi bir katmanda da goriilebilir
(1.4.6.8) 'Familyal Polipozis' ve 'Gardner sendrom'lu olgularda intraabdominal yerlesim daha siktir.
Intraabdominal fibromatozis soliter veya multipl olarak gériiliir. Olgularin ¢ogu sporadiktir -,

Histolojik olarak kollajenden zengin matriks i¢inde paralel demetler halinde iyi diferansiye
fibroblastlardan olusur 219, Olgumuzda hiposelliiler bir alanda yer alan amorf kalsifikasyon
dikkatimizi ¢cekmistir (Resim 3). Fibromatozislerde distrofik kalsifikasyonun kollajen fibrillerin
direkt mineralizasyonu sonucunda olustugu &ne siiriilmektedir 11,

Ultrastriiktiirel incelemeler fibromatozisin fibromiyoblastik kokenli oldugunu gostermistir.
Hiperdstrojenik durumlarda ve Gardner sendromlu olgularda cerrahi travma sonrasinda daha sik
goriildiigii bildirilmistir 419, Bu nedenle fibromatozisin kontrolsiiz fibroblastik aktivite sonucu
olusabilecegi One siiriilmiis ve tedavide fibroblast inhibitérleri ve antidstrojen ajanlar da
denenmistir 3,

Olgumuzun ayirict tanisinda benign travmatik fibrozis, low grade fibrosarkom ve
gastrointestinal stromal tiimérler (GIST) gdzden gegirilmistir.



Fibromatozis, benign reaktif fibrozisten sinirlarinin infiltratif karakterde olmasi nedeniyle
oldukga kolay ayrilir (1,

Fibromatozisler low grade fibrosarkomlar ile de karisabilir. Ancak fibrosarkomda hiicrelerde
atipi kriterleri mevcuttur; tiimor daha selliilerdir. Mitoz oran1 50 BBS'da 40'a kadar ¢ikabilir
(1:4.6.9)  Olgumuzda lezyonun selliileritesinin yiiksek olmamasi ve hiicrelerin benign sitolojik
ozellikleri fibromatozis tanisini desteklemistir. Fibromatozislerde mitoz oran1 50 BBS'da 0-21
arasinda degisebilir, bu nedenle mitoz orani ancak yiiksek oldugunda ayirici tanida faydalidir.
Olgumuzdaki mitoz orami ise yiiksek degildir. Iltihabi hiicre infiltrasyonu fibromatozise kiyasla
fibrosarkomda daha sik goriiliir; ancak olgumuzda bazi alanlardaki iltihabi hiicre
infiltrasyonunun kismi barsak tikanmasi ile iligkili olabilecegi diistiniilmiistiir.

Ayirict tanida yer alan bir baska tiimér olan gastrointestinal stromal tiimérler (GIST)
gastrointestinal sistemin otonomik sinir sistemi hiirelerinden koken alirlar, bu nedenle
cogunlukla sirkiiler ve longitudinal kas tabakalar1 arasinda yerlesirler (©). Cocukluk ¢aginda ender
goriiliirler. Olgumuzun yas1 ve tiimdriin serozal yerlesimi GIST'leri ilk planda akla
getirmemektedir. Ancak son yayinlarda mezenterik yerlesimli GIST olgular1 da bildirildiginden
ayiric1 tanida GIST'ler gdzoniine alinmugtir ®). Fibromatozisten farkli olarak GIST'ler siklikla
hemoraji ve nekroz iceren yumusak kivamli kitlelerdir; fibromatozislere gore daha genis
sitoplazmali, igsi ve/veya epiteloid hiicrelerden olusurlar, siklikla organoid yapilar ve palizatik
kiimeler igerirler; kisa demet ve girdap paternleri igerirler; uzun demetler yapmazlar. Stromal
kollajen minimaldir. Olgumuzdaki lezyon ise nekroz ve hemoraji icermeyen sert kivamli bir kitle
olup bol kollajen lifleri arasindaki igsi hiicreler uzun demetler halindeydi. Immunohistokimyasal
olarak GiST'lerde CD117 %100 oraninda kuvvetli ve diffiiz pozitif, CD34 %42-100 oraninda
pozitif boyanir. Fibromatozislerde ise CD117 %60-75 oraninda ve daha zayif pozitif ve CD34 %
100 oraninda  negatiftir (691213 Olgumuzdaki CD117 negatifligi GIST tanisindan
uzaklastirmakta ve CD34 negatifligi de bunu desteklemektedir 14). Ayrica 50 BBS'da 2'den fazla
mitoz iceren ve 5 cm'den biiyiik ¢apta olan GIST'ler malign karakterde olup mukozaya ve cevre
dokulara yayilim gosterirler (). Olgumuzdaki tiimériin ¢apmin biiyiikliigiine ve infiltratif kenar
Ozelligine ragmen yapilan ¢ok sayida orneklemede lezyonun seroza iginde smirlt kaldigi
izlenmistir.

Intraaabdominal fibromatozisde rekiirrens oran1 %16'dir. Sporadik olgularda rekiirrens orani
daha diisiiktiir (19, Rekiirrens riskini azaltan en dnemli faktdr cerrahi sinirlarda tiimér hiicresi
kalmamasidir. Nadir goriilen bir lezyon olan fibromatozisin ayirici tanis1 patoloji pratiginde
giigliikler yarattigindan bu alanda arastirmalar siirmektedir (2-3-5:15),
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