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Tekrarlayan serviko-aksiller lipoblastomatozis:

Olgu sunumu
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Ozet

Lipoblastom ve lipoblastomatosis bebeklik ve ¢cocukluk ¢a-
gimin nadir goriilen iyi huylu mezenkimal tiimorleridir
(49.16,19) By tiimérler en sik uzuvlar ve givdede yerlesir-
ler. Bas ve boyun yerlegimleri olduk¢a nadirdir (7). Bu ¢a-
lismada, 1 yasindaki erkek hastada, ilk ameliyatta yetersiz
rezeksiyon sonrasi tekrarlayarak sag klavikulay:, aksiller
damarlari ve sinirleri saran, boyuna uzanan, serviko-aksil-
ler lipoblastomatozis olgusu sunulmustur. Tarafimizca
gerceklestirilen ikinci ameliyatta yapilan en blok rezeksi-
yon sonrasinda tiimorde tekrarlama goriilmedi. Patolojik
degerlendirmede malignite saptanmadi ve kromozomal in-
celemede de bir ozellik bulunmadi. Ameliyat sonrasi erken
donemde bir problem saptanmayan hastamin geg takiple-
rinde, sag klavikulanin tamamen eridigi tespit edildi. Has-
ta, takibinin 6. yitlindadir. Hastada sag omuz hareketlerin-
de giinliik hayatini etkileyecek ciddi bir fonksiyonel kayip
bulunmamaktadir. Fizik muayenede brakial pleksus yara-
lanmasim gosteren bir bulgu mevcut degildir. Bu olgu su-
numunun amact, nadir goriilen, malignite icermeyen, lokal
invazif, kromozomal bozukluk zemininde gelisebilen, tek-
rarlama orani yiiksek ve yerlesimine gore ciddi sorunlara
yol agabilen lipoblastom ve lipoblastomatozis tedavisinde
tam rezeksiyonun énemini vurgulamak ve infantil dénem
tiimorleri arasinda hatirlanmasin saglamaktir.
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Summary

Recurrent cervico-axillary lipoblastomatosis: case pre-
sentataion

Lipoblastoma and lipoblastomatosis are rare benign me-
senchymal tumors of childhood and infancy (4:9:16.19)_ The-
se tumors are most frequently located at the body and extre-
mities. Head and neck localizations are reported to be rare
(7). In this report, we present a one-year-old case with cer-
vico-axillary lipoblastomatosis that showed recurrence af-
ter the first operation, surrounding right clavicula, axillary
vessels and nerves. Recurrence was not observed after the
second operation, in which en-bloc resection was perfor-
med. Pathological evaluation did not show any sign of ma-
lignity and chromosomal analysis did not reveal any abnor-
malities. At the early post-operative follow-up period, there
was no a problem related to the operation whereas late fol-
low-up revealed complete resorption of the right clavicle.
Currently, patient is in the sixth year of follow-up and has
no functional deficit that affects his routine daily life. In the
physical examination, no sign of brachial plexus injury is
detected. Aim of this case report is to remind this rare tu-
mor when diagnosing infantile and childhood tumoral mas-
ses and to emphasize the importance of complete resection
while operating lipoblastoma and lipoblastomatosis cases,
which have high recurrence rate and can cause serious
problems depending on their location.

Key words: Lipoblastom, lipoblastomatozis, cervico-axil-
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Giris

Lipoblastom ve lipoblastomatosis bebeklik ve ¢ocuk-
luk ¢aginin nadir goriilen iyi huylu mezenkimal tiimor-
leridirler (4:9:16.19), Lipoblastomun dogum sonrast do-
nemde lipoblastlarin devam eden ¢ogalmalar ile ka-
rakterize gelisimsel bir anomaliden kaynaklandigina ve
embriyonik beyaz yagdan gelistigine inanilir 3.7,

Lipoblastom bolgesel, iyi sinirli, lipoma benzer yapi-
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da, genellikle yiizeyel yerlesimli ve daha sik goriilen
formdur. Vucutta daha yaygin dagilan bigimi lipob-
lastomatozis olarak adlandirilir. Lipoblastomatozis
derin yerlesimlidir, sinirlart belirsizdir ve ¢evre doku
bosluklari i¢ine dogru biiyiime egilimindedirler.

Bu tiimorler en sik uzuvlar ve gévdede yerlesirler.
Bag ve boyun yerlesimleri oldukca nadirdir (7). Bu
calismada, 1 yasindaki erkek hastada, ilk rezeksiyon
sonrasi tekrarlayarak klavikulayi, aksiller damarlari
ve sinirleri saran, boyuna uzanan, serviko-aksiller li-
poblastomatozis olgusu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Bir yasinda erkek hasta, ocak 2000 tarihinde sag
supraklavikiiler bolgesindeki lipomatoz kitle nedeni
ile baska bir merkezde ameliyat edilmig. Yapilan pa-
tolojik inceleme sonucunda lipoblastom tanisi konul-
mus. Hasta, ameliyattan 6 ay sonra ayni yerlegimde
tekrarlayan kitle nedeni ile tarafimiza yonlendirildi.
[k degerlendirmelerimizde yaklagsik 15x11x8 cm bo-
yutlarinda, aksiller alandan baslayan, sag boyun
bolgesine uzanan lipomatoz kitle saptandi (Resim 1a,
Resim 2a). Sag kolda motor ve duyu muayenesinde
bir patoloji saptanmadi. Ancak deri altindaki vendz
agin belirginlesmis oldugu goriildii.

Ameliyatta sag stenokleidomastoideus kasimin arka
kenarindan baglayan, klavikula oéniinden gecerek,
deltopektoral oluga uzanan bir insizyon kullandik.
Flepler kaldirild:. Diseksiyon sirasinda tiimoriin kla-
vikulayr sardigi goriildii. Klavikula, periostu siyrila-

Resim 1a (iist). Sag serviko-aksiller alanda ikinci ameliyat 6n-
cesinde tekrarlayan lipoblastomatozis Kitlesi goriiliiyor.
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rak kitleden ayrildi. Ameliyat sahasin genisletmek
ve tiimorii tamamen ¢ikartabilmek amaciyla klaviku-
laya osteotomi uyguladik. Aksiller arter, aksesuvar
sinir, sternokleidomastoid kas, external juguler ven,
ve brakial pleksus kitleden ayrilarak korundu. Aksil-
ler venin tamamen tiimor ile sarildigi ve tikali oldu-
gu goriildii . Tiimoriin ¢cevre yumusak dokudan ayril-
masinin ardindan aksiller ven, pektoralis major kasi
ile deltoid kaslarin én yarisini da icerecek sekilde
en-blok rezeksiyon yapildi. Rezeksiyon sonrasi klavi-
kula osteotomi hatti tel ile tespit edildi.

Ameliyat sonrast erken donemde herhangi bir sorun
ile karsilasilmad. Aksiller venin yavas yavas tikanmig
olmast nedeniyle, kolda bir venéz doniis sorunu ya-
sanmadi. Cikartilan tiimor materyali patolojik incele-
meye alindi. Tiimor fibréz septalar ile ayrilan imma-
tiir yag lobiillerinden olusuyordu. Tiimoriin ana yapi-
sint, mukoid bir matriks yapi icerisinde ilkel uydu hiic-
relerden tek bogluklu olgun hiicrelere kadar degigen
asamalarda lipoblastik hiicrelerin olusturdugu goriil-
dii. Olgunlasma dereceleri tiimor iginde farkli alan-
larda degisiklik gosteriyordu. Bazi alanlarinda, lobiil-
lesmeden ¢ok yaygin lipoblast ¢ogalmasit saptandi.
Bazi sahalarda pleksiform damarlanma goriildii. Ple-
omorfizm ve mitotik aktivite saptanmadi. Tiimoriin kas
dokusu icine ilerleme gosterdigi tespit edildi. Cerrahi
siirlarda tiimor saptanmadi. Bu patolojik yapilari ile
tiimor lipoblastomatozis olarak degerlendirildi. Lenf
nodlarinda reaktif biiytime saptandi.

Patolojik incelemenin ardindan parafin bloklar ge-
netik inceleme icin ayrildi. Taze tiimor dokusu bulun-
madigindan detayli sitogenetik inceleme yapilamadi,
tiimor dokusunun parafin blogundan alinan 4 mikro-
metre kalinligindaki kesitlere FISH (Fluoresence in-
situ hibridization) yontemi ile LSI IGH/MYC, CEPS8
tri-color, dual fusion translocation probe (Vysis) uy-
gulandi. Bu molekiiler sitogenetik analizde degisik
alanlarda degerlendirilen 200 hiicrede, 8. kromozo-
mun 8pll.1-ql1.1 (sentromer) bolgesi sayisal olarak
incelendi. Sayisal anomali saptanmad.

Ikinci ameliyatta yapilan tam rezeksiyon sonrasinda
tiimérde tekrarlama goriilmedi. Ancak gec¢ takipler-
de, sag klavikulanin tamamen eridigi tespit edildi.
Hasta, takibinin 6. yilindadir. Hastanin yapilan mu-
ayenelerinde brakial pleksus dallarina ait herhangi
bir motor ve duysal patoloji saptanmanustir. Ancak
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Resim 2a (sol). Hastanin ameliyat oncesi MR goriintiisii. Sag serviko-aksiller alanda tiimoral kitle goriiliiyor.

zaman iginde pektoral kas ve klavikula yokluguna
bagh sag ve sol omuz kavsagi ve gogiis bolgeleri
arasinda asimetri geligmistir. Sag omuz sola gore
daha diisiik kalmigtir. Sag omuz abduksiyonu da so-
la gore biraz daha zayif ama normal sinmirlarda bu-
lunmustur (ResimlIb).

Tartisma

Lipoblastom ve lipoblastomatozis, 6zellikle bebeklik
doneminde goriilen embriyonel yag dokusunun iyi
huylu hamartamatoz tiimorleridirler. Lipoblastom ta-
nimu ilk defa Jaffe tarafindan 1926'da kasik bolgesin-
de olgunlasmamis yag hiicrelerinden olusan bir tii-
morii tanimlamak igin kullanilmigtir (10),

1973'de Chung ve Erzinger 35 olgu analizleri sonra-
sinda ilk defa lipoblastoma ve lipoblastomatozis ayri-
mi1 yapmuglardir @, Velios ve ark., lipoblastoma his-
tolojisinde normal yag doku gelisme patterninin belir-
gin oldugunu sdylemislerdir @D. Bu tiimor karakter
olarak fibroz septalar ile boliinen yag hiicre lobiille-
rinden olusur. Mezankimal hiicreler ve olgunlagsma-
mis yag hiicreleri lobiil icinde periferik yerlesimlidir-
ler. Hiicrelerin cogunlugunu olusturan olgun hiicreler
ise lobul merkezinde yerlesmislerdir 3-9). Lipoblasto-
malarin dogum sonrasi ¢ogalmaya devam eden ol-
gunlagmamis yag hiicre ve lobullerden kaynaklandigi
iddia edilir. Bizim sundugumuz olguda tiimor iyi si-
nirlt lokalize olmaktan cok yaygin karakterdeydi, ve
diizenli bir kapsiil olusumu mevcut degildi. Mikros-

kopik olarak tiimdriin fibroz septalar ile ayrilmis ol-
gunlasmamis ve olgunlagmis yag hiicresi karigimin-
dan olustugu saptandi. Bu bulgulara dayanarak tiimor
lipoblastomatozis olarak degerlendirildi.

Dal Cin ve ark. 6 aylik bir hastada aksiller lipoblasto-
ma olgusunda bir kromozomal belirleyici (marker) ta-
mmladilar ), Ayrica Hick'in literatiir taramas1 sonu-
cu olusturdugu tabloya gore, selim karakterde olan li-
poblastomda goriilen en sik kromozomal anomali,
8q11-13 bolgesinde goriilen kromozom kirtk anoma-
lileri ve translokasyonlaridir. Habis olan liposarkom-
daise 12. ve 16. kromozomlar arasinda translokasyon
[t(12:16) (q13:pl11)] goriilmiistiir. Gisselson ve arka-
daslarinin yaptig1 calismada da sitogenetik olarak de-
gerlendirdikleri 16 lipoblastoma olgusunun 11 inde 8.
kromozomda PLAG1 bolgesinde yeniden diizenleme
(rearrangement) saptanirken, 3 olguda 8. kromozoma
iligkin polizomi saptanmis ve bunlarda PLAGI1 bol-
gesinde degisiklik gozlenmemistir. Yapilan ¢alisma-
da 8 nolu kromozomun polizomisinin PLAG1 dozaj
degisikligine neden olarak alternatif bir onkogenik
mekanizma olusturdugu tartisiimistir ®), Bizim olgu-
muzda yaptigimiz 8.kromozoma ait sayisal inceleme-
ler sonucunda bir anomaliye rastlanmamustir.

Bu tiimorlerin lokal olarak ve hizli biiytime egilimle-
rine ragmen seyir ve sonuglari ¢ok iyidir (11.12.20),
Bizim olgumuzda da tiimoral kitle lokal olarak inva-
zif ve ilk ameliyat sonrasinda tekrarlamisti. Ancak
tiimor metastazi goriilmedi (Resim la, Resim?2a).
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Lipoblastomalar viicudun herhangi bir bolgesinden
kaynaklanabilir. Hick tarafindan yapilan literatiir ta-
ramasina gore en sik goriilen yer alt uzuvlardir (% 32)
®). Literatiirde ¢ok az sayida aksiller ve servikal li-
poblastomatozis olgulari bildirilmistir. Koltuk altinda
ve boyun bolgesinde yerlesimli bir bolgesel ilerleyici
lipomatoz kitlenin her ne kadar malignite potansiyeli
olmadig1 gosterilmis olsa da solunumu tehdit etme,
brachial pleksus sinir demetlerine zarar verme gibi
sonuclar dogurabilecegi, biiyilik damarlarin i¢ine gire-
rek kalbe kadar ilerleyebilecegi ve rezeksiyon sonra-
sinda metastaz ile degil damar yoluyla uzak yayilim
yapabilecegine dair literatiirde ¢ok onemli yayinlar
vardir (1.13.15,18) By bakimdan béyle kritik bir bolge-
de goriilen kitleler malignite diisiindiirmese de muh-
temel taninin akilda tutulmasi ve miimkiin oldugu ka-
dar erken miidahale edilmesi 6nemlidir.

O'Brian ve ark. boyun bolgesinde omurilige basi ya-
pan quadriparezili bir hastada , operasyon ardindan
tam temizliyemedikleri tiimor hiicrelerini tedavi
amaci ile Malign Mezenkimal Tiimor 89 protokolii-
ne uygun kemoterapi denemigler ve 10 yillik takip ile
tekrarlama gormemisler. Lipoblastomlar igin stan-
dart cerrahi tedavi yaninda kemoterapi uygulamasint
ancak tam rezeksiyon yapilamiyacak durumlarda
yardimci tedavi olarak kullanilabilicegini sdylemis-
lerdir. Bizim olgumuzda tiimoriin tekrarlamig olma-
sima ragmen hayati yapilari koruyarak radikal rezek-
siyon ile tam tiimor rezeksiyonu yapabildik ve kemo-
terapi diisiinmedik (17,

Mognato ve ark. sakat kalma riski nedeni ile opere
etmedikleri 2 giinliik yenidogan erkek hastada sol
uylukta yaygin lipoblastoma olgusunda 1 yillik takip
ile spontan gerileme oldugunu bildirmislerdir (14
Bu sonug boylesine zor bir durumda yiiz giildiirticii-
diir ancak bugiin i¢in genel olarak kabul edilen teda-
vi sekli total cerrahi eksizyondur. 1959'da Kauffman
ve Stout tekrarlama riskinden uzaklagsmak i¢in total
cerrahi eksizyonun gerekliligini yazmiglardir (12),

Sonug olarak lipoblastoma infantil donemin iyi huy-
Iu, bolgesel ve hizli biiyiiyen, yag hiicresi kokenli tii-
moral olusumudur. Cerrahi sonrasi tekrarlama orani
% 14 olarak bildirilmistir ). Ancak bu daha ¢ok
yetersiz cerrahi eksizyona baglanmistir. Bu tiimorle-
rin 6nemi her ne kadar bolgesel kalsalar da yerlesim-
lerine gore hizli biiytime ve bolgesel kitle etkisi ile
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sakatlik veya yasam tehdidi olusturabilme potansi-
yelleridir. Tekrarlamay1 6nlemek i¢in erken donem-
de ve cikarilabilir durumda iken tiimoriin tamamini
cikartmak tam iyilesme igin gereklidir.
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