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Ozet

Infantil miyofibromatozis (IM), yenidogan doneminde
kargilasilan nadir bir hastaliktir. Tek cilt nodiiliinden
yaygin organ tutulumu gdsteren multisentrik formuna
kadar uzanan geniy bir hastahk spektrumu vardir. Deri,
derialtt dokusu, kas, kemik ve i¢ organlar tutulabilir.
Lezyonlar deri ve yumugak dokularda simrli ise prognoz
daha tyidir. Kesin tam histopatolojik inceleme ile konur.
IM tamist alan hastalarda, klinik bulgu olarak tek olsa da,
olasi multifokal hastaligi saptamak icin radyolojik
inceleme esastir. Lezyonlar 2-3 yil icinde kendiliginden
gerilemektedir.

Surt bélgesinde | em capindaki cilt lezyonu yerel anestezi
ile ¢ikartlan ve histopatolojik inceleme sonucu IM tamst
alan yeni dogan olgumuzun radyolojik incelemelerinde
cok sayida litik kemik lezyonlart gériildii. Multipl infantil
miyofibromatozis tanisiyla takibe alinan hasta 2 aylik
iken sag tibia list ucta patolojik kukla bagvurdu. Hasta-
nin tibial kirig iyilesti ve kemik lezyonlart takipte giderek
kayboldu.

Ciddi sistemik hastaliklarm bir bileseni olabileceklerin-
den, olgumuz cilt lezyonlarinda tant amagh biyopsi yapil-
masumn onemini viwgulamak amaciyla irdelenmistir.

- Anahtar kelimeler: Bag dokusu tiimdrleri, miyofibroma-
tozis, cilt, cocuk, yenidogan, kirik

Summary

Infantil myofibromatosis presenting with a pathological
fracture: case report

Infantile myofibromatosis is a rare condition, commonly
presenting the newborn period. This tumor can be seen as
solitary or multi-centric. Sites involved include skin and
subcutaneous tissues, muscles, bones and viscera, If the
lesions are limited mainly to the skin and soft tissues, the
prognosis becomes more favorable, but this tumor
becomes potentially life threatening in case of multi-
organ andlor multi-system involvement. When the
histopathological examination confirmes infantile myofi-
bromatosis, a full radiological examination is essential
even in patients, who clinically present with a solitary di-
sease. Lesions spontaneously regress in a 2-3 year period.

We present a case with multi-centric infantile myofibro-
matosis that demonstrates a solitary lesion in the skin and
a later pathological fracture in the right tibia. The patient
remained well, there being only some mild modeling
deformiry of the right tibia on the X-Ray, with normal
function of the leg. There has been no further treatment.
Na evidence of recurrence was noted. We stress the
importance of clinical awareness in cases with infantile
myofibromatosis.

Key waords: Connective tissue neoplasms, myofibromato-
sis, skin, child, newborn, fracture

Giris

Miyofibromatozis ilk olarak Stout tarafindan
1954°de “Dogumsal Yaygin Fibromatozis™ olarak
tanimlanmig (1.3:5.7), Chung ve Enzinger 1981’de
“Infantil Myofibromatozis” (IM) adim kullanmislar-
dir @, Hastalik dogumsal yaygin fibromatozis, do-
gumsal multipl fibromatozis, selim mezenkimoma,
yaygin hamartomatozis ve yenidoganin multipl lei-
yomiyomu olarak da bilinmektedir (2.3.5.6,7),
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IM «ilt, cilt alt1, kemik, kas ve i¢ organlari tutan na-

* dir bir fibromatz tiimér olmasina kargin bebeklerde

vaskiiler tiimorlerden sonra en sik goriilen timordir
(3.10), Cesitli siniflandirmalari olup; Tip I’de cilt,
cilt alt1, kas ve kemikler, Tip II'de icorganlar tutul-
mustur. Tip II'yi akciger tutulumu olmas: (Tip Ia)

ve olmamas1 (Tip IIb) seklinde ayiranlar da vardir
3,

Sirtindaki hamartomatoz bir lezyonun biyopsisi son-
ras1 tan1 histopatolojik olarak konan IM’li olgumuz
bu tip olgularda patolojik ve radyolojik inceleme-
nin 6neminin vurgulanmasi amaciyla sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Normal spontan dogumla miyadinda 3550 gr olarak
dogan erkek bebefin sirtinda, sag skapula hizasin-
da, yaklasik Icm capinda ciltten hafif kabarik kir-
muzi renkli hamartomatdz goriiniimlii bir cilt lezyo-
nu s&prandt. Lezyon yerel anestezi ile tiimiivle ¢ika-
rildi. Histopatolojik incelemede lezyonun miyofib-
roblastik farkhilasim gdsteren gigkin igsi hiicreler-
den olustugu ve bu igsi hiicrelerin olusturdugu de-
metlerin kollajen bolmelerle ayrilan damardan zen-
gin nodiiller halinde oldugu gozlendi (Resim 1). Im-
miinohistokimyasal olarak Vimentin ve diiz kas spe-
sifik Aktin’ in pozitif, Dezmin ve s-100’iin negatif ol-
mastyla miyofibroblastik farkhilasim gostermekteydi.
Lezyonun boyutlarimn kiiciik, mitotik aktivitesinin
diigiik olmasi, hiicresel atipi gdstermemesi ve miyo-
fibroblastik farklilasim gdstermesi nedeniyle olgu-
muz miyofibrom tanist aldi. Multisentrik odaklar
olasiigr nedeniyle tiim viicut radyolojik olarak go-
riintiilendi. Diiz filmlerde dzellikle uzun kemiklerde
yaygin olarak korteksi penetre etmeyen marjinal
skleroz gosteren litik lezyonlar saptand: (Resim 2).
Ultrasonografi ve tomografilerde i¢ organlarda lez-
yon yvoktu. Cocuk Onkolojisi ile birlikte izlemeye ali-
nan bebek iki aylik iken hi¢ bir travma Oykiisii ol-
maksizin sag dizde giglik ve hareket kisitlihigr ile acil
olarak getirildi. Diiz filmde tibia iist ucta kirk sap-
tanarak algt atele alindi. Kinigt sekelsiz iyilegen ve
lezyonlar: giderek gerileyen olguda altt aylhik ara-
larla tekrarlanan filmlerde kemik lezyonlart giderek
azaldi. 4 yaginda yapilan son kontroliinde kemik lez-
yonlarimin radyolojik olarak tamamen gerilemis ol-
dugu goriildii.

Resim 1. Myofibroblastik farkhilagim gosteren giskin igsi
hiicreler kollajen bilmelerle boliinerek nodiiler gorinim
vermektedir (HEx100).

Resim 2. Diiz filmde yaygin kemik tutulumu gosteren litik
lezyonlar.

Tartisma

Etyolojisi bilinmedigi halde, IM’de lezyonlarin mi-
yofibroblastlardan kaynaklandigina inanilmaktadr.
Hastalik siklikla sporadik goriilmekle birlikte oto-
zomal dominant ve otozomal resesif gegig gosteren
olgular da bildirilmistir %3, Genetik mekaniz-
manmn en dnemli etyolojik [aktor gibi goriilmesine
karsin hastalifin ¢ok ¢esitli Klinik gorliniim ve seyir
gosteriyor olmast, olasilikla diger bazi etkenlerin de
etkili oldugunu gostermektedir (8). Olgumuzda aile
dykiisii olmadig1 i¢in etyolojik nedenin genetik dis1
bir mekanizma oldugu diigtiniilmiistiir.

fc organ tutulumu yoksa, ister tek ister multipl ol-
sun, prognoz ¢ok iyidir ve hastalik siklikla kendili-
ginden kaybolur (3. Kendiliginden kaybolmanin
nedeni heniiz anlasilamamigtir. Bazi yazarlar mater-
nal ostrojene maruz kalan olgularin dofum sonrasi
dnemde Ostrojen diizeyinin giderek azalmasi sonu-
cunda lezyonlarn geriledigini diigiinmektedirler
(1.6), Literatiirde bu hipotezle ilgili bir agikhik olma-
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digindan olgumuzda dstrojen diizeyine bakilma-
mistir.

Tiim6r mikroskopik olarak igsi hiicrelerden olusur.
Kollajen bélmelerle ayrilan demetler nodiiler gorii-
niim verebilir. Mitotik aktivite genellikle yoktur.
Immunohistokimyasal olarak Vimentin ve Aktin’in
pozitif, Desmin ve S-100iin negatif olmasi tiimdriin
miyofibroblastik tzellik tagidifin gosterir.

IM, histopatolojik olarak kamitlandiktan sonra tani
radyolojik olarak konmaktadir. Radyolojide kemik
lezyonlar: tipiktir. Tiibiiler kemiklerde iyi sinirlan-
mug litik lezyonlar 6zellikle metafizer alanda yerle-
sirler ve kortikal tutulum oldugunda patolojik ki-
riklar olusabilir (3.9),

Sonug olarak, histopatolojik incelemede IM tanisi
konmus olgularda, multisentrik odaklar acisindan
tim viicut radyolojik olarak incelenmelidir. Multipl
tutulumlarda gelisebilecek komplikasyonlara kars:
dikkatli olunmal1 ve aileler bu konuda uyarilmalidir,
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