Dev Abdominal Duvar Desmoid Tumoru

GIANT ABDOMINAL WALL DESMOID TUMOR
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Ozet

Summary

Amag: Desmoid tiimdr (fibromatosis) ¢ok nadir rastlanan bir
tiimordiir. Literatiirde 10 cm’i gecen desmoid tlimdr sayisi
enderdir bu yiizden dev desmoid tiimorlerde yaklasim tar-
tigmalidir. Calismamizda abdominal duvar lokalizasyonlu,
rezeksiyon ve abdominal rekonstriiksiyonla tedavi edilen
dev bir desmoid tiimér olgusunu sunduk.

Calismanin Yapildigi Yer: Jinekoloji departmani, Zekai Tahir
Burak Kadin Sagligi Arastirma ve Egitim Hastanesi, Anka-
ra.

Olgu Sunumu: 32 yasinda gravida 2, parite 2 olan bir kadin karin
agrist ve akut batin bulgulariyla hospitalize edildi ve operas-
yona alindi. Abdominal duvarda yerlesmis 20x15 cm' lik bir
desmoid tliimor rezeksiyon ve Prolen mesh ile defekt onari-
miyla tedavi edildi. 2,5 yil takip edilen hastada rekiirens ve
onarima bagli bir komplikasyon gelismedi.

Sonu¢: Desmoid tiimorler nadiren akut abdomene neden olabilir-
ler. Abdominal dev desmoid tiimorlerin tedavisinde cerrahi
rezeksiyon ve abdominal rekonstriiksiyon primer tercih edi-
lebilecek bir tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Desmoid tiimor, Fibromatosis,
Abdominal duvar, Rekonstriiksiyon
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Objectives: Desmoid tumors (fibromatosis) are very rarely en-
countered tumors. Desmoid tumors larger than 10 cm are a
few in the literature. Therefore, management of giant des-
moid tumors are controversial. We report a case of giant ab-
dominal wall desmoid tumor, managed by resection and ab-
dominal wall reconstruction.

Institution: Department of gynecology, Zekai Tahir Burak
women’s’ health research and education hospital, Ankara,
Turkey.

Case Report: 32 years old, gravid 2, parity 2 woman was hospi-
talized and operated for signs of acute abdomen and pain.
We resected an abdominal wall desmoid tumor of 20x15 cm
and repaired the abdominal wall defect by Prolen mesh. The
patient is followed-up for 2,5 years without any sign of re-
currence or complication due to reconstruction.

Conclusion: Desmoid tumors may unusually cause acute abdo-
men. Resection and reconstruction can be chosen as primary
management method for giant abdominal wall desmoid tu-
mors.

Key Words: Desmoid tumor, Fibromatosis,
Abdominal wall, Reconstruction
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Desmoid timdr (fibromatosis) ¢ok nadir rastlanan bir
tiimordiir. Genel populasyonda insidanst milyonda 2.4-3.5
diir (1). Gardner sendromu ile birlikte goriilenlerinde dahi
10 cm’i nadiren gecerler (2). Literatiirdeki dev desmoid
timor vakalarinin az sayida olmasi ve karsilagtirmali ¢a-
lismalarin yapilamamasi nedeniyle tedavisi ve etioyolojisi
tartigmalidir. Calismamizda abdominal duvar lokalizas-
yonlu, rezeksiyon ve abdominal rekonstriiksiyonla tedavi
edilen dev bir desmoid tiimor vakasini sunduk.

Olgu Sunumu
32 yasinda gravida 2, parite 2 olan hasta karin agris1 ve
kitle sikayetiyle basvurdu. Ozgecmisinde 1998°de myo-
mektomi operasyonu olan hastanin hemoglobini 8.0 gr/dl,
hemotokriti 26.5%, trombosit 435000/ul, sedimentasyon
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18mm/saat, CA-125 21.5 u/ml, alfa fetoprotein 2.61 u/ml’
idi. Fizik muayenede tansiyon 120/80 mmHg, nabiz 96
atim/dakika, alt abdomen muayenesinde palpasyonda yaygin
defans ve rebound bulundu. Jinekolojik muayenesinde uterus
24 haftalik cesamette myom intibast vermekteydi. Acil
ultrasonografik incelemede uterus fundusdan kdken alan
epigastriuma kadar uzanan myom olmasi muhtemel

128x88x17 mm boyutlarinda kitle rapor edildi.

Hastanin agrisinin artmasi {izerine acil operasyona a-
lind1. Karina g6bek alt1 orta hat insizyon yapildi. Gézlemde
karin 6n duvarindan kaynaklanan 20x25 cm'lik kitle goz-
lendi. Kitle ile gegirilmis myomektomi skari arasinda yo-
gun yapisikliklar vardi. Kitleye 5 cm mesafeden rektus
kalifi gegilerek abdomene girildi. Uterus arka duvarda 1.5
cm ¢apli subser6z myom mevcuttu. Her iki over, tubalar,
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Sekil 1. Desmoid tiimérde yaygin diizensiz fibroblastik aktivite ve kas
dokusuna infilitrasyon izleniyor (HE x20).

abdominal visseral organlar ve retroperitoneum normal
goriinimdeydi. Kitlenin abdominal visseral organlarla
iligkisi yoktu. Batin eksplorasyonunda akut karin yapacak
herhangi bir intraabdominal patoloji izlenmedi. Agrinin
kitlenin parietal peritonla olan komsuluguna bagli periton
irritasyonuna ve bu dev kitledeki dejeneratif degisikliklere
bagli oldugu degerlendirildi. Epigastrik cilt insizyonu giris
insizyonunu ve umblikusu igerecek sekilde 5 cm mesafeyle
eliptik sekilde genisletildi ve cilt flapleri olusturuldu.
Rezeke edilen kitlenin frozen incelemesi benign geldi.
Kitlenin rezeksiyonu sirasinda olusan defekt 23X27 cm idi.
Defekti onarmak i¢in Prolen mesh yerlestirildi. Cilt altina
kapali vakumlu dren (Hemovac) yerlestirildi ve hem
internal hem eksternal retansiyon siitiirleri konuldu.
Postoperatif ikinci giinde hasta mobilize oldu ve sekizinci
giinde taburcu edildi. 13’lincii giinde retansiyon siitiirleri
alind1.

Makroskopik incelemede 20x14x10 cm boyutlarinda
diizgiin yiizeyli kesiti gri beyaz renkte fibriler goriinimde
yer yer miksoid dejenerasyon alanlari igeren kitle gozlendi.
Mikroskopide ¢izgili kas lifleri arasinda aktif fibroblastik
ve irregiiler infiltratif yap: izlendi. Timoér kas dokusuna
invazeydi (Sekil 1). Damarlar cevresinde karekteristik
olarak hyalinizasyon gézlendi (Sekil 2). Mitotik aktivite ve
atipiye rastlanmadi. Cerrahi sinirlarda timor izlenmedi.

Otuz ay takip edilen hastada rekiirens gériilmedi. Has-

tada rekonstriiksiyonla ilgili herhangi bir sikayet ve
komplikasyon olusmadi.

Tartisma
Desmoid tiimérler (DT) ¢ok nadir rastlanan neoplastik
lezyonlardir. Lokal invaziv davranigi ve ¢evre dokulara
infiltre olmasi nedeniyle 6nemli morbiditeye neden olurlar.
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Sekil 2. Diizensiz fibriller yumaklar iginde hyalinize damarlar
(HE x40).

Sporadik olarak veya familial adenomatdz poliposis (FAP)
ile birlikte goriilebilirler. Genetik ve cerrahi travma da
etiolojide rol oynamaktadir. Genellikle operasyondan son-
raki 4 yil icinde sporadik abdominal duvar DT geligmek-
tedir (2,3). Minimal invaziv cerrahi (endoskopik) girisim-
lerle bu azaltilabilir (2). Olgumuzda 3 yi1l 6nce gegirilmis
myomektomi operasyonu dykiisii vardi ve operasyonda DT
ile operasyon skari arasinda yogun yapisikliklar dikkat
cekiyordu.

FAP ile iligkili olan DT’ler genellikle intra-abdominal
yerlesimli ve daha agreziv seyirlidir. Sporadik vakalar ise
siklikla abdominal duvarda goriilir ve kadinlarda daha
stktir (1). Sporadik DT'ler 4 grupta incelenirler: a) juvenil
DT: c¢ogunlukla kadinlarda ekstraabdominal lokalizas-
yonludur, b) fertil DT: sadece fertil kadinlarda ve abdomi-
nal duvarda izlenir, ¢) menopozal DT: siklikla abdominal
yerlesimlidir, d) senil DT: abdominal ve ekstra-abdominal
yerlesim ayni sikliktadir. DT’lerde Ostrojen reseptorleri
bulunmaktadir bu yiizden ¢ogunlukla reproduktif yasta (en
sik 28-31) goriilir. Abdominal duvardan kaynaklanan
desmoid tiimdrler genelde gebeligi takiben gelismektedir
(1,3). Bu yiiksek Ostrojen seviyelerine ve progesteron
cekilmesine bagl olabilir. Menopozdan sonra da spontan
regresyon oldugu bildirilmigtir (1). Fertil donemde tiimor
gelisimi daha hizhidir ve kadindaki endojen Ostrojen sevi-
yeleriyle paralellik gosterir (1).

DT  histolojik olarak benign olmasmma ragmen
invazivdir fakat metastaz yapmaz. Eksizyon sonrasi %40
rekiirens goriiliir. Cerrahi rezeksiyon sonrasi rekiirens
oranint etkileyen faktorler operasyondan sonra gegen siire,
cerrahi rezeksiyon siniri, hastanin yasi, lezyonda trizomi 8
olmasi ve aile oykiisiidiir (4). Operasyondan sonraki bir yil
icindeki rekiirens orant %16-40, 3 yil igindeyse %90’dur.
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18-35 yasindaki hastalarda, trizomi 8 olanlarda ve ailesel
gen mutasyonu olanlarda rekiirens daha fazla goriiliir (1,4).
Cerrahi sinirlarda mikroskobik olarak tiimoér olmasinin
rekiirens iizerine etkisi ise tartigmalidir (1).

DT tedavisinde cerrahi, radyoterapi ve kemoterapi
kullanilir. Tedavide en sik uygulanan cerrahi eksizyondur
(2). Inkomplet eksizyonlarda, rekiirenslerde ve eksizyonun
ciddi morbiditeye yol acacagi durumlarda radyoterapi ve
kemoterapi secilir (5). Anti-Ostrojen ve non-steroid anti-
inflamatuar ilaclar en sik kullanilanlardir (2). Bunlar digin-
da sarkomlarda kullanilan sitotoksik ajanlar (doksorubisin,
dakarbazin, aktinomisin-C) ve askorbik asit kullanilabilir
(1,2,5). Bu kemoterdpotiklerin yan etkileri ¢cok fazladir,
radyoterapi de sik¢a radyasyon enteritine neden oldugun-
dan abdominal duvar DT lerinde ilk tercih cerrahi rezeksi-
yondur (2). Cerrahi eksizyonda lezyon infilitratif oldugun-
dan ve yiiksek rekiirens oranlarindan dolayr cerrahi sinir
miimkiin oldugunca genis tutulmalidir.

Abdominal duvardan DT rezeksiyonu ve onarimi iyi
tolere edilebilir bir tedavi yaklagimidir (2). Rekonstruksi-
yon sentetik ve otolog materyalle yapilabilir. Lokal
rekiirenslerin sikligindan dolay1 bilateral tensor fasia lata
flapleri pek tercih edilmemektedir (2). Prolen mesh defekt
onarimi i¢in tercih edilebilecek bir materyaldir.

DT nadiren akut karina sebep olabilir ve jinekolojik-
cerrahi akut karin yapan durumlardan ayirt edilmesi gere-
kebilir.
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Sonug¢
Bizim vakamizda abdominal duvardan kaynaklanan
dev bir DT basartyla cerrahi sinirlarda timér negatif olarak
eksize edilip abdominal duvardaki defekt fonksiyonel ve
kozmetik olarak onarilmistir. Geng hastalarda bu tedavi
yontemi tolere edilebilir bagarili bir tedavi secenegidir.
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