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OZET

Sporadik mezenterik fibromatozis: Tek merkez deneyimi

Amag: Bu calisma ile amacimiz spontan mezenterik fibromatozis vakalarinda klinigimizin cerrahi yaklasimini, timorlerin 6zellikleri, Klinik
prezentasyonlarini ve uzun dénem takip sonuglarini literattr esliginde ortaya koymaktir.

Gereg ve Yontem: Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakdiltesi Genel Cerrahi Anabilim Dalinda Ocak 2005 ve Aralik 2014 tarihleri
arasinda sporadik mezenterik fibromatozis nedeni ile opere edilen 8 hastanin verileri geriye donik olarak incelenmistir.

Bulgular: Hastalarin ortalama yasi 46.7+19.9 idi. Hastalardan 4 (%50)'U ileus tanisi ile acil sartlarda ameliyat edilmis, miiphem karin agrisi
sikayeti olan 2 (%25) mezenterik Kitle saptanmig, 1 (%12.5) hasta Uroloji tarafindan yapilan benign sebepli bir cerrahi esnasinda ince
barsak mezosunda Kitle saptanmasi tizerine opere edilmis ve 1 (%12.5) hastada distal pankreas kaynakli olabilecek kitle nedeni ile yapilan
ameliyat sonrasl piyesin patolojisi mezenterik fibromatozis olarak raporlanmistir. Ortalama 33.5+34.5 aylik takip sonrasinda sadece 1
(%12.5) hastada nuks ve reoperasyon ihtiyacl olmustur.

Sonug: Patolojik olarak benign bir timaor ozelligi gosterse de klinik olarak agresif seyreden ve niks orani ylksek olan bu timarin
tedavisinde temel prensip genis cerrahi rezeksiyondur.

Anahtar kelimeler: Lokal niiks, mezenterik fibromatozis, sporadik

ABSTRACT

Sporadic mesenteric fibromatosis: a single center experience

Objective: Our aim with this study is to present the surgical approach of our clinic, the characteristics of the tumor, clinical presentation
and long-term follow-up results with the literature in the cases of spontaneous mesenteric fibromatosis.

Material and Methods: The data collected from 8 cases of patients, who had underwent surgery because of sporadic mesenteric
fibromatosis at Necmettin Erbakan University Medical School’'s Department of General Surgery between January 2005 and December 2014,
were retrospectively evaluated.

Results: The mean age of the patients was 46.7+19.9. Four (50%) of the patients were taken into emergency surgery having been
diagnosed with ileus, 2 (25%) patients were ascertained to have mesenteric mass upon complaints of obscure abdominal pain, 1 (12.5%)
patient underwent surgery on the detection of a mass in the meso of the small intestines during a surgical procedure performed by
urologists because of a benign cause and in 1 (12.5%) patient’s case, the pathology results of the piece, which was removed after a
surgical procedure performed because of a mass that might have been originated from the distal pancreas, was reported to be mesenteric
fibromatosis. Only 1 (12.5%) patient had recurrence and necessitated re-operation following an average of 33.5+34.5 months of follow-up.
Conclusion: The fundamental principle in the treatment of this clinically aggressive tumor with a high recurrence rate, although it has the
pathological characteristics of a benign tumor, is wide surgical resection.
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GiRiS

ezenterik fibromatozis nadir gortlen bir timordur
Mve insidansi yillik milyonda 2 ila 4 olgudur (1). Lokal
invaziv igsi hlicre proliferasyonlar seklindedir. Biyolojik
davranis olarak fibroz doku proliferasyonu ile fibrosar-
kom arasinda seyreder. Abdominal fibromatozis spora-
dik, pelvik, mezenterik lezyonlar ile garder sendromun-
da gorulen fibromatozis lezyonlarinin hepsi icin kullanil-
maktadir (2). Sporadik fibromatozis ise cok daha nadirdir
ve literatlrde az sayida vaka bildirilmistir (3). Bu ifadeyi
kullanabilmek icin gardner sendromu, gecirilmis travma,
uzun sareli ostrojen kullanimi gibi predispozan faktorle-
rin dislanmis olmasi gerekmektedir (3). Siklikla ince bar-
sak mezenteri tutulurken iliokolik mezenter, gastrokolik
ligaman, omentum ve retroperiton da tutulabilmektedir
(4). Metastaz yapmazlar; fakat lokal olarak agresif seyre-
der ve nukse meyli yuksektir (5). Bunu onlemek icin
tedavide tercih edilen yontem genis eksizyondur (6).

Bu calisma ile amacimiz spontan mezenterik fibro-
matozis vakalarinda klinigimizin cerrahi yaklasimini,
timorlerin ozellikleri, Klinik prezentasyonlarini ve uzun
donem takip sonuclarini literattr esliginde ortaya koy-
maktir.

GEREC VE YONTEM

Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakdiltesi

Tablo 1: Hastalarin klinik ozellikleri

H. I. Tascl, M. Cakir, M. Sentiirk

Genel Cerrahi Anabilim Dalinda Ocak 2005 ve Aralik 2014
tarihleri arasinda mezenterik fibromatozis nedeni ile
ameliyat edilen hastalarin verileri geriye donuk olarak
incelenmistir. Hastalardan familyal polipozis, Gardner
sendromu, abdominal cerrahi hikayesi, uzun sureli 0st-
rojen kullanimi, crohn hastalig gibi mezenterik fibroma-
tozise sebep olabilecek ek rahatsizliklari olanlar ¢alisma
disi birakilmistir ve toplamda sporadik mezenterik fibro-
matozis tanisi olan 8 hasta degerlendirilmeye alinmistir.
Hastalar demografik veriler, basvuru sikayeti, operasyon
bulgusu, uygulanan cerrahi, morbidite ve mortalite,
patolojik bulgular, uzun dénem takiplerde ntks ve reo-
perasyon ihtiyaci acisindan degerlendirildi. Ameliyat
sonrasl hastalar ilk 6 ay boyunca her ay, sonrasinda 3
ayda 1 defa takibe cagirldi. Klinik bulgular disinda batin
ultrasonografisi, gerek gortlen durumlarda ise bilgisa-
yarl tomografi ile niks degerlendirildi.

Patolojik olarak timaor boyutu, aktin, demsin, vimen-
tin, CD 34, CD 117, Ki 67 indeksi, S-100 ve bakilan para-
metrelerdi. TUmor boyutu olarak patolojik piyeslerdeki
Kitlenin en buyuk capi degerlendirmeye alinmistir.

istatistiksel Analiz

Calismamiza ait analizler SPSS (Statistical Package for
the Social Sciences, IBM Corp. Armonk, NY, ABD) 21.0
paket programi kullanilarak yapildl. Tim analizlerde
yanilma dizeyi p<0.05 olarak kabul edildi. Kategorik

Yas/Cinsiyet Sikayet Lokalizasyon Operasyon Takip Siiresi (ay) Niiks Erken Mortalite
65/K Karinda sislik, ince barsak ve Palyatif barsak 1 +
bulanti-kusma kolon (multipl tutulum) rezeksiyonu

(inoperabl hasta)

61/E Karinda sislik, Jejunum Genis rezeksiyon +
bulanti-kusma (SMA invaze)
14 /K Bulanti- kusma Pankreas kuyruk Genis rezeksiyon 30
kesimi
27/E Karin agrisi Terminal ileum Genis rezeksiyon 36 +
ve asenden kolon
40/E Aktif sikayeti yok fleum Genis rezeksiyon 46
73/K Karinda sislik, Jejunum Genis rezeksiyon 38
bulanti-kusma
42/E Karin agrisi Terminal ileum Genis rezeksiyon 107
52/E Karinda sislik, Transvers kolon Genis rezeksiyon 10

bulanti-kusma
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degiskenler icin frekans tablolar sonuclari ve sayisal
degiskenler icin tanimlayici olculer (ortalamat standrat
sapma) seklinde verildi. Sayisal degiskenler olan yas,
timor boyutu ve takip suresi icin Kolmogorov-Smirnov
normallik testleri yapildi. Tumor boyutu ile mortalite ve
nuks arasindaki iliskinin analiz edilmesi icin Student-t
testi kullanildi.

BULGULAR

Hastalarin klinik ozellikleri Tablo 1'de 0zetlenmigtir.
Ortalama yas 46.7+19.9 idi. Kadin erkek orani 3/5 olarak
saptandl. Basvuruda hastalarin 4 (%50)'inde karinda sis-
lik, gaz- gaita yapamama, bulanti-kusma gibi ileusa ait
sikayetler, 2 (%25)'sinde miphem karin agrisi sikayeti ile
yapllan tetkikler esnasinda mezenterik kitle saptanmis.
AKktif sikayeti olmayan 1 (%12.5) hasta Uroloji tarafindan
yapilan benign sebepli bir cerrahi esnasinda ince barsak
mezosunda Kitle gorilmus ve 1 (%12.5) hastada bulanti
kusma sikayeti sonrasinda yapilan incelemelerde distal
pankreas kaynakl olabilecek kitle nedeni ile yapilan
ameliyat sonrasi piyesin patolojisi mezenterik fibroma-
tozis olarak raporlanmustir.

Hastalarin tamami ameliyat oncesinde bilgisayarli
tomografi ile degerlendirilmis ve Kitlenin lokalizasyonu
belirlenmistir. Bulanti kusma sikayeti ile bagvuran 1 has-
taya ise ameliyat oncesinde pankreas kuyrugunda sUp-
heli kitle saptanmasli Uzerine tomografiye ek olarak

Resim 1: Pankreas kuyruk kesiminden koken aldigl
dusunllen 9x5 ¢m ebadinda, duzgln sinirli, splenik arter
ve veni ileri derecede yaylandirmis Kitlesel lezyonun
tomografik gorinimu.

gastroskopi ve endoskopik ultrasonografi yapimistir
(Resim 1).

Ameliyat esnasinda 2 (%25) hastada kalin barsak ve
ileum, 2 hastada ileum (%25), 2 sinde jejunum (%25), 1
(%12.5) vakada transvers kolon mezosu ve 1 (%12.5) has-
tada ise distal pankreas tutulumu gordlmustur. Hi¢bir
hastada batin ici ascit, ya da metastaz saptanmamistir.
ince barsak mezosunda multip! tutulum olan ve inope-
rabl olarak kabul edilen 1 hastaya palyatif maksath
rezeksiyon ve enteroenterostomi yapilmis, diger 7 has-
taya ise tutulum olan organla beraber genis rezeksiyon
islemleri uygulanmistir. Bunlardan 3 (%37.5) hastada
ince barsak, 1 (%12.5) hastada transvers kolon, 2 (%25)
hastada ince barsak ve kolon rezeksiyonu, pankreas
tutulumu olan, dalak ve splenik fleksuraya invazyonu
olan 1 hastada ise distal pankreatektomi, splenektomi
ve segmenter kolon rezeksiyonu yapilmistir (Resim 2).

Erken donemde 1 (12.5) hasta anastomoz kacagi son-
rasi gelisen sepsis nedeni ile, 1 (12.5) hasta ise ameliyat
sonrasi ileusa bagh gelisen akut bobrek yetmezligi nede-
ni ile 6lmustdr. Ortalama 33.5+34.5 aylik takip sonrasin-
da sadece 1 hastada niiks ve reoperasyon ihtiyaci olmus-
tur. Daha onceden segmenter ince barsak rezeksiyonu,
sag hemikolektomi yapilmis olan bu hastada 6 ay sonra
niks gordlmus ve ikinci operasyonda yaygin tutulum
saptanmasi Uzerine totale yakin ince barsak rezeksiyo-
Nnu ve jejunotransversostomi islemi uygulanmistir. Yapi-
lan siki takip ve enteral beslenme destegine ragmen

S ;-ﬂ;:'J :
Resim 2: Pankreastan kaynakli sporadik mezenterik
fibromatozis nedeni ile ameliyat edilen hastanin piyes
gorinimu (siyah ok: Kitle, beyaz ok: kolon splenik fleksura,
gri ok: dalak).
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Tablo 2: Patolojik bulgular

H. I. Tascl, M. Cakir, M. Sentiirk

olgu Tumoér Boyutu (cm) Aktin Desmin Vimentin CD34 CD117 Ki 67 S-100
1 8 - +(fokal) +(fokal) %5-10 +
2 12 - - - <%1

3 17 + + - - <%1 +

4 10 + <%1

5 10 - + - - <%1

6 14 - <%1

7 13 + <%1

8 15 - <%1

hasta 36 ay sonra kisa barsak sendromuna ikincil olarak
gelisen metabolik problemlerden dolayl kaybedilmistir.

Yapilan histopatolojik degerlendirmeler sonucunda
mezenterik fibromatozis tanisi dogrulanmistir. Ortalama
timor boyutu 11.6+ 3.7 cm olarak hesaplanmistir. TUmaor
boyutu ile mortalite (p=0.32) ya da nuks (p=0.67) arasin-
da istatistiksel olarak bir iliski saptanmamustir. Patolojik
bulgular Tablo 2'de 6zetlenmistir.

TARTISMA

Fibromatozisler lokal invazif igsi huicre proliferasyon-
lan seklindedir (5). Biyolojik davranis olarak fibroz doku
proliferasyonu ile fibrosarkom arasinda seyreder. Metas-
taz yapmazlar; fakat lokal olarak agresif seyreder ve
niiks riski ytksektir (5). intraabdominal fibromatozis tim
fibromatozis olgularinin ancak %»5-10 kadaridir (7). Abdo-
minal fibromatozis sporadik, pelvik, mezenterik lezyon-
lar ile gardner sendromunda gorulen fibromatozis lez-
yonlarinin hepsi icin kullanilmaktadir (2). Familyal poli-
pozisli, gardner sendrom’lu olgularda, abdominal cerrahi
hikayesi olanlarda, uzun streli 6strojen kullanimi olan-
larda ve crohn hastalarinda daha sik gorildigu bildiril-
mistir (8,9).

Sporadik fibromatozis ise ¢ok daha nadirdir ve litera-
tirde az saylida vaka bildirilmistir (3). Bu ifadeyi kullana-
bilmek icin gardner sendromu, gegirilmis travma, uzun
sureli ostrojen kullanimi gibi predispozan faktorlerin dis-
lanmis olmasi gerekmektedir (3). Yaptigimiz bu ¢alisma-
da da mezenterik fibromatozis tanisi konmus olan has-
talardan familyal polipozis, gardner sendromu, abdomi-
nal cerrahi hikayesi, uzun sureli 0strojen kullanimi, crohn
hastaligl gibi mezenterik fibromatozise sebep olabilecek
ek rahatsizliklari olanlar calisma disi birakilmistir ve top-
lamda sporadik mezenterik fibromatozis tanisi olan 8
hasta degerlendiriimeye alinmistir.

Gorulme yasl 6 gunluk yeni dogandan 75 yasina

kadar degisebilmektedir ve ortalama gorilme yasl
39°dur(10). Sundugumuz bu calismada ortalama yas
46.7£19.9 olarak hesaplandi. En klcuk hasta 15yasinda
iken, ince barsak tutulumu olan 73 yasindaki hasta ise
en yasl olani idi.

Siklikla ince barsak mezenteri tutulurken iliokolik
mezenter, gastrokolik ligaman, omentum ve retroperi-
ton da tutulabilmektedir (4). Bizim c¢alismamizda da 2
(%25) hastada kalin barsak ve ileum, 2 (%25) hastada ile-
um, 2 (%25)'sinde jejunum, 1 (%12.5) vakada transvers
kolon mezosu ve 1 (%12.5) hastada ise distal pankreas
ve kalin barsak tutulumu gordlmustar.

Kitle belirli bir boyuta gelene kadar hastalarda genel-
de semptom olusmamakla beraber, en sik gortlen sika-
yetler karin agrisi, bulanti, kusma, kilo kaybi, atestir (10).
Fizik muayenede ele gelen kitle saptanabilir (11). Bunun
disinda hastalar gelisebilecek barsak ya da Ureter obs-
triksiyonu, intestinal perforasyon, enterokiitanoz fistul
ve gastrointestinal kanama gibi komplikasyonlarla da
basvurabilir (11). Bizim hastalarimizin da 4 (%50)'U barsak
obstriksiyon semptom ve bulgulari ile, 2 (%50)’si mup-
hem karin agrisi, pankreas tutulumu nedeni ile mideye
basi yapmis olan 1 hasta ise 0zellikle gida alimi sonrasin-
da belirginlesen bulanti-kusma sikayetleri ile basvur-
mustur. Aktif sikayeti olmayan 1 (%12.5) hastada ise uro-
loji tarafindan benign nedenlerle yapilan cerrahi esna-
sinda ince barsak mezosunu tutan Kitle lezyonuna rast-
lanmistir.

Tanl aninda timor siklikla 10 cm den buyuktur (2).
Sundugumuz calismada da ortalama timor boyutu
11.6+3.7 cm idi. Fakat tUmor boyutu ile mortalite ya da
nuks arasinda istatistiksel olarak bir iliski saptanmamis-
tir (p>0.05).

Tanida goruntuleme yontemlerinden ultrasonografi
ve bilgisayarli tomografi timadrin lokalizasyonunu belir-
lemede oldukca faydalidir ve yumusak doku dansitesine
sahip solid kitle lezyonlar seklinde gordlirler (12). Man-
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yetik rezonans goruntilemede ise fibroz komponenet-
leri nedeni ile T1 agirlikli sekanslarda hipointens gorulur-
ler (13). Calismaya dahil ettigimiz hastalarin tamaminda
ameliyat oncesi ¢ekilen bilgisayarll tomografi ile diizglin
sinirli solid kitleler gorulmustar.

Kendine has semptomatolojisi olmadigl ve yapilan
radyolojik tetkikler de spesifik olmadigi icin kesin tani
ancak histopatolojik incelemelerle konabilir. Atipik olma-
yan lokal invaziv igsi hiicre proliferasyonlari gozlenmek-
tedir. Mitoz sayisi genelde disuktir ve nekroz ya da nuk-
leer differansiasyon kaybi gorulmemektedir (14). Ayirici
tanida gastrointestinal stromal timor, lenfoma, karsinoid
timor, fibrosarkom ve inflamatuar fibroid polipler akilda
tutulmalidir (15). Bu sayilanlardan ozellikle mezenterik
tutulumu olan gastrointestinal stromal timorler ile sik
karisabilmektedir. Fibromatozisten farkli olarak gastroin-
testinal stromal tumorler siklikla hemoraji ve nekroz ice-
ren yumusak kivaml kitlelerdir; fibromatozislere gore
daha genis sitoplazmall, igsi ve/veya epiteloid hucreler-
den olusurlar (16). Gastrointestinal stromal timorlerde
CD117 %100 oraninda kuvvetli ve diffliz pozitif, CD34
%42-100 oraninda pozitif boyanir. Fibromatozislerde ise
CD117 %60-75 oraninda ve daha zayif pozitif ve CD34
%100 oraninda negatiftir (17,18). Ayrica benign reaktif fib-
rozisten sinirlannin infiltratif karakterde olmasi, fibrosar-
komdan ise hiicrelerde atipi olmamasi ve selllleritesinin
daha az olmasi ile ayirt edilebilmektedir (17-19). Calisma-
mizda sadece 1 hastada CD117 fokal pozitif saptanirken,
(D34 tamaminda negatifti. Ki 67 indeksi ise 1 hastada
%5-10 iken digerlerinde %1'den azdu.

Medikal tedavide Ostrojen reseptdor antagonistleri
(tamoksifen), antienflamatuar ilaglar (sulindak), sitotok-
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