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Ozet

Desmoid tiimor fasyal ve muskuloapenevrotik dokulardan gelisen histolojik olarak bening nitelikli, fakat lokal olarak agresif seyirli,
ender goriilen bir tlimordiir. Siklikla abdominal bolgede goriilmektedir. Gogiis duvarinda ise ender olarak rastlanilir. En etkili ve
seckin tedavi cerrahidir. On sekiz yaginda kadin olgu sol gogiis ve sirt agrisi sikayeti ile hastanemize bagvurmustur. Olgu 14 yasinda
iken bilateral akciger kist hidatigi nedeniyle ameliyat edilmis ve ayn1 seansta bileteral kistektomi ve kapitonaj yapilmistir. Dort y1l
sonra siddetli gogiis ve sirt agris1 sikayetleri nedeni ile akciger grafisi cektirildiginde, sol akcigerinde normal dig1 goriintii izlenmistir.
Bunun iizerine g¢ektirilen bilgisayarli toraks tomografisinde yumusak doku dansitesinde 10x9x8 cm biiyiikliigiinde kitle saptanan
olgu, operasyona alinmisgtir. Kitle eksize edilen olgunun postoperatif bir sorunu olmamig ve 10. giinde taburcu edilmistir. Kitlenin
patolojik incelemesi sonucunda tanist desmoid tlimor olarak belirlenmistir.
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Summary

Desmoid tumor is an uncommon, hystologically benign tumor originating from facial and musculoapaneurotic tissues, however, it is
locally aggressive. It is frequently observed in the abdominal zone. Nevertheless, it is rare in the chest wall. The most efficient and
outstanding treatment is surgery. The eighteen-year-old female case was admitted our hospital with complaints of left chest and back
pains. When she was 14, the case had surgery due to bilateral lung cyst hydatid, and in the same session bilateral cystectomy and
capitonnage were applied. Four years later, when a chest x-ray was taken with complaints of severe chest and back pains, an
abnormal view was observed on her left lung. Following this, a computerized thorax tomography showed a mass of size 10x9x8 in
the soft tissue, and she was operated on. She had no post-operative complications and was discharged on the 10" day. As a result of
pathological examination, the mass was diagnosed as desmoid tumor.
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Gl-n§ On sekiz yaginda kadin olgu, son alt1 aydir siddetli sol gogiis
agris1 sikayeti mevcut. Olgu 4 yil 6nce bagka bir merkezde
bileteral kist hidatik nedeniyle ameliyat edilmisti.
Operasyondan sonra sikayetsiz gegen 3.5 yillin sonunda
gittikge artan agr1 sikayetleri ile hastanemize miiracaat etti.
Fizik muayenesinde, gecirilmis bileteral torakotomiye ait skar
izi vardi. Solda solunum seslerinde azalma, yaygin raller ve
matite mevcuttu. Kan biyokimyas: ve kan degerlerinde
patolojik bulgu yoktu. Kist hidatik serolojisinde THA 1/640 (+)
ve elisa 1/512 (+)’ligi mevcuttu. Cekilen akciger grafisinde sol
hemitoraks distal 1/2 kesimini tamamen tutan opasite ve sol
akciger voliimiinde azalma vardi (Resim 1). Sol diyafram
secilememekteydi. Sag {ist paramediastinal bolgede azigos

Desmoid timor gogiis duvarinin ender rastlanan fibromatoz
timoriidiir. Yumusak dokunun diisik grade bir malign
sarkomudur [1]. Desmoid tiimor kas ve apenevrozlardan
kaynaklanan, fibr6z dokunun proliferatif hastaligidir [2]. Lokal
invazyon ve rekiirrenslerle seyreder. Uzak metastaz yapmazlar.
Solid tiimorlerin %0.3’linti, fibréz tiimorlerin de %3.5’ini
olugtururlar [3]. Siklikla abdomial olan bu tiimor %10-28
oraninda gogiis duvarini da tutmaktadir, gogiiste siklikla
anterior duvar tutulmaktadir [4]. Intratorasik desmoid tiimor
daha da nadirdir [2]. Bu makalemizde ender goriilen bir torakal
desmoid tiimor olgusu sunularak ilgili literatiir gozden

gegirilmistir. fissiire ait goriintii mevcuttu. Direkt akciger grafisinde saptanan
lezyonlar tizerine olguya bilgisayarli tomografi ¢ektirildi ve sol
akcigerde orta zondan baglayan bazale kadar devam eden
Olgll 10x9x8 cm boyutunda solid yapida ve belirgin kontrastlanma
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Resim 1. Olgunun PA direkt akciger grafisi. Sol hemitoraksda
diizgiin konturlu opasite artig1 iglenmekte.

Resim 3. Hemotoxylin eozin boyasi ile (x10). 3 kologenden
zengin stromada Spingle hiicreler izlenmekte.

gostermeyen yumusak doku dansitesinde kitle saptandi (Resim
2). Karacigerinde de tomografi ve ultrason ile 3 adet kist
hidatikle uyumlu olabilecek kistik natiirde lezyon mevcuttu.
Olgunun daha once kist hidatik operasyonu gecirmis olmasi
nedeniyle sol akcigerdeki lezyonun gecirilmis operasyona ait
bir proses, biiylik olasilikla da Onceki operasyon sirasinda
olusmus inokiilasyona baghh niiks kist hidatik oldugu
diistintildii.

Olgu klinigimizde ameliyata alinarak sol posteroleteral
torakotomi ile 6. interkostal araliktan toraksa girildi. Daha once
gecirdigi operasyona bagli olarak ileri derecede yapisiklik
mevcuttu. Kitlenin kendisi de gogiis 6n duvarina ileri derece
yapisikti. Perikard, diyafram ve akciger alt lobuyla iligkiliydi.
Akcigere olan iligkisi, linear stapler ile akciger dokusunu da
icine alacak gekilde ayrildi. Perikardda ve diyaframda
disseksiyonla ayrilarak kitle tam olarak g¢ikartildi. Cikartilan
kitlenin patolojik incelemesi sonucunda kesin tan1 desmoid
tiimor olarak kondu. Postoperatif herhangi bir sorunu olmayan
olgu 10. giin taburcu edilmis olup halen sorunsuz olarak
izlenmektedir.
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Resim 2. Olgunun bilgisayarl toraks tomografisinde, yumugak
doku dansitesinde 10x9x8 cm biiyiikliigiinde kitle.

Tartigma

Desmoid tiimor, muskuler strialardan, kas apenevrozlarindan
ve konnektif doku fasyalarindan kaynaklanan fibroz dokunun
agresif tiimoriidiir. Intratorasik desmoid tiimérler ¢ok nadir
olmakla birlikte, en sik rapor edilen yumusak doku sarkomudur
[5]. Desmoid tiimorler rezeksiyon sonrasinda rekiirens ve lokal
invazyonlarla seyreder, fakat wuzak metastaz yaptig1
bildirilmemistir [2]. Patogenez net degildir, travma en 6nemli
faktordiir, ayrica kiint incinmeler, laserasyon, cerrahi insizyon
ve intra muskuler enjeksiyonlar1 sorumlu tutulmaktadir [6].
Torasik desmoid tiimorleri mastektomi sonrasinda, memeye
silikon protez inplantasyonundan, koroner arter cerrahisinden,
kot kiriklarindan ve torakotomiden sonra goriilmektedir.
Endokrin nedenlerden olustuguna ait oldugu diisiintilmektedir
[7]. Ostrojen desmoid tiimorlerin biiylimesine yol agmaktadir
[2]. Genetik nedenlere bagli olabilecegine dair kanitlar vardir.
Bizim olgumuzda yukaridaki gerekceler arasinda sadece
gecirilmis operasyon sorumlu neden olarak vardir. Kadinlarda
ve otuzlu yaglarda hastalik daha sik izlenmektedir. Olgumuz bu
yas grubundan daha genctir.

Desmoid tiimor palbabl kitle ve agr ile kendini gosterir. Non-
inflamatuvardir, etraf olusumlara yapti§1 basi nedeniyle
semptom vermektedir [3]. Sinirlerin tutulmasi ile motor ve
sensoryal sikayetlere neden olur. Sinir tutulumunun artmasi ile
agn siddetinde ve yayginliginda artma meydana gelir [2,7].
Olgumuzda agr diginda bir semptomu yoktu ve agr1 siddeti
stire icinde gittik¢e artmigti.

Siklikla direk akciger grafisi ile kitlenin varlig: tespit edilir.
Kemik tutulumu direk grafide tesbit edilebilir. Toraks
tomografi kitlenin biiyiikliigli, lokalizasyonu daha ayrintili
gostermektedir. Manyetik rezonans goriintiileri, lokal
rekiirensin ve yumusak doku infiltrasyonlarin tespitinde daha
sensitifdir. En stk %47 ile anterior gogiis duvarinda
izlenmektedir, posteriorde %32 ve leteral duvarda %11
oraninda yerlesmektedir [8]. Sol hemitoraks saga gore daha sik
tutulmaktadir [3]. Intratorasik desmoid tiimorler biiyiik
boyutlara ulagabilir, %22’si 10 cm’in iistiindedir [8]. Kesin tan1
histopatoji ile konulmaktadir. ince igne aspirasyon biyopsisi
yeterli olmayabilir, ¢iinkii desmoid tlimor relatif hiposeliilerdir.
Mitotik aktivite goriilmez ve sitolojisinde malign kriterler
tespit edilmez [3]. Intratorasik desmoid tiimorlerin tanisal
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problemleri, lokalizasyona bagli olarak abdominal desmoid
timorlere gore daha da fazladir [2]. Ayirici tanida,
norofibromatozis, ganglionéroma, fibrosarkom, fibroz
psodotiimér, plevranin lokal fibroz tiimorii ve akciger kanseri
diisiiniilmelidir [10]. Olgumuzda ayirict tant olarak daha
onceden kist operasyonu gecirmis olmasi nedeniyle, operasyon
sirasinda ekime bagli komplike ekstrapulmoner kist hidatik
olabilecegini diisiindiik.

Operasyon secilecek en iyi tedavidir. Cerrahi sinirin negatifligi
ve genis rezeksiyon smmri niiksii azaltir. Intratorasik desmoid
timorlerde rekiirens hizi, abdominal desmoid tiimorlere gore
daha diisiiktiir (% 30-60). Otuz yas altinda ve 10 cm iistiindeki
kitlelerde niiks daha fazla goriilmektedir. Intratorasik desmoid
tiimorlerde lokalizasyon nedeni ile her zaman komplet cerrahi
miimkiin olmayabilir [3]. Komplet olmayan cerrahilerden
sonra, genig tiimorlerde, niikslerde ve inoperabl timorlerde
radyoterapi tedavi secenekleri arasindadir [2]. Degisik ilag
tedavisi Oneren serilerde bulunmaktir. c-AMP modulatérleri
(teofillin, colorothiazid, askorbik asit, testolacton), kolsisin,
ostrojen blokorleri, prostoglandin [2,4], kombine kemorapi
(siklofosfamid + doksorubisin, mitomisin+ doksorubisin ve
cisplatin, ifosfamid + ctoposid) desmoid tiimorde uzun siireli
faydalar saglamaktadir [1-4].

Sonug olarak, desmoid tiimorler sik rastlanilmamasina karsin,
hasta daha onceden travma ve operasyon gecirmis ise akilda
bulandirilmalidir. Tedavi cerrahi olmalidir. Cerrahinin niteligi
ve niceligi daha sonradan olusacak rekiirensleride
belirlemektedir. Cerrahi sinirin pozitif olmast durumunda
tedaviye radyoterapi, kemoterapi ve diger modaliteler ilave
edilir.
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