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OzZET

Seyrek goériilen ve malignitelerle karigabilen bir infan-
til miyofibromatozis olgusunun, klinik, histopatolojik
ve ayrici tani ézellikleri sunulmustur.

Kirk bes glinliik erkek bebek, viicudunun cesitli yer-
lerinde siglikler nedeniyle, annesi tarafindan GATA
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Poliklinigi'ne geti-
rilmistir. Gégliste ve ayakta nodiler lezyonlar
gorilmdstiir. Géglsteki lezyon ve ayaktaki iki lezyon-
dan biri total olarak GATA Cocuk Cerrabhisi Klinigi'nde
eksize edilmigtir. Makroskobik olarak, 6rnekler 1,5 ve
0,7 cm ¢capinda 2 adet gri-beyaz renkli nodliler doku-
dan olusmaktadir. Histopatolojik incelemede,
hiposelliiler-hiperselliiler alanlar iceren ve nodliler
patern goésteren deri ve derialti yerlesimli tiiméral
lezyonlar izlenmistir. Hiposelliiler alanlar; kisa
fasikdiller ve girdap benzeri yapilar olusturan miyoid
hicrelerden meydana gelmektedir. Hiperselliiler
alanlar ise; yuvarlak veya poligonal sekKilli hiicrelerle
yer yer hemanjiyoperisitoma benzeri yapilar olustu-
ran igsi hiicrelerden meydana gelmektedir.
Neoplastik hiicrelerde, 10 bliyiik blyiitme alaninda
5-6 mitotik sekil ile immunohistokimyasal olarak aktin
ve vimentin ekspresyonu saptanmistir. Bu bulgularla,
lezyonlar "infantil miyofibromatozis" olarak rapor
edilmistir. Sistemik tutulum olmadigi igin ek bir tedavi
yapillmadan hastanin izlenmesi kararlastiriimistir.
infantil miyofibromatozis, yiiksek mitotik etkinlik
goOstermesi nedeniyle, malign bir lezyon olarak rapor
edilebilmektedir. Lezyon deri-derialti dokularda ve
kemikte sinirli ise prognoz ¢ok iyidir. Genellikle tani
icin yapilan cerrahi girisim yeterlidir. Lezyonlar 1 yil
icinde kendiliginden geriler. Visseral organlar tutul-
dugunda prognoz kétddlir.

Anahtar Kelimeler: infantil Miyofibromatozis, Deri
ve Derialti Dokular.
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SUMMARY
Infantile Myofibromatosis (A Case Report)

Clinical, histopathological and differential diagnostic
features of an infantile myofibromatosis case which is
uncommon and can be confused with malignancies,
is presented. A fourty five-day-old male baby was
brought to Department of Pediatrics of Gulhane
Military Medical Academy by his mother with the
complaint of swellings in different sites of his body.
Nodular lesions were seen on his chest and foot. The
lesion on the chest and one of two lesions on the foot
were totally excised in Department of Pediatric
Surgery of Gulhane Military Medical Academy.
Macroscopically, specimens consist of two gray-white
coloured nodular tissues which are measured 1,5
and 0,7 cm in diameter. In histopathological exami-
nation, cutaneous and subcutaneous localized
tumoral lesions which contain hypocellular-hypercel-
lular areas showing nodular pattern were detected.
Hypocellular areas consist of myoid cells which
create short fascicles and whorl like structures.
Hypercellular areas consist of round-polygonal cells
and spindle cells which create hemangiopericytoma
like structures in some areas. It was detected that
five-six mitotic figures in ten high magnification fields
with expressions of aktin and vimentin immunohisto-
chemically in neoplastic cells. According to these
findings, lesions were reported as infantile myofibro-
matosis. Since there was no systemic involvement, it
was decided to follow up the patient without an addi-
tional treatment.

Infantile myofibromatosis can be reported as a malig-
nant lesion because it shows high mitotic activity.
However, if the lesion is restricted solely in cuta-
neous-subcutaneous tissues and bone, prognosis is
very excellent. Generally, surgical interventions
which are performed for diagnosis are sufficient.
Lesions generally regress spontaneously in one year.
If visseral organs are involved prognosis is poor.
Key Words: Infantile Myofibromatosis, Cutaneous
and Subcutaneous Tissues.

GiRiS

Infantil miyofibromatozis ilk olarak 1951 yilinda
Williams ve Schrum tarafindan tanimlanmistir (1).
Daha sonraki yillarda, "benign mezenkimoma", "je-

neralize hamartomatozis", "multipl mezenkimal
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hamartoma" gibi adlandirmalar da kullaniimigtir.
Kauffman ve Stout bu lezyonu, multipl ve jeneralize
olmak Uzere ikiye ayirmistir (1). Multipl form, deri-
deri alti ve kemik tutulumu ile birliktedir ve iyi prog-
noz gosterir. Jeneralize form organ tutulumu ile bir-
liktedir ve kétl prognozludur. Bu lezyonun histopa-
tolojik 6zellikleri ilk olarak Enzinger ve Chung tarafin-
dan tanimlanmistir (1). Lezyonun multipl veya soliter
olmasina gére, miyofibroma ve miyofibromatozis sek-
linde kullanimlar da vardr.

Infantil miyofibromatozis deri-deri alti, visseral
organlar veya kemikleri tutabilir. Lezyonlar cok sayida
olabilir. Yumusak doku ve kemikler disinda en sik
goruldugu yerler; akciger, kalp, gastrointestinal sis-
tem ve pankreastir. Seyrek olarak santral sinir siste-
minde de bu lezyonlar gorilebilir. Kemik lezyonlari en
sik kraniyal kemiklerde ve wuzun kemiklerin
metafizinde izlenir (2).

Infantil miyofibromatozisde yiiksek mitotik etkin-
lik, nekroz veya vaskiler invazyon gibi bulgularin
gorilebilmesi nedeniyle, malignite ile kanstirla-
bilmektedir. Bu nedenle olgumuz tartisiimis ve ayirt
edici 6zellikleri vurgulanmustir.

OLGU SUNUMU

Kirk bes giinliik erkek bebek, viicudunun cesitli
yerlerindeki sislikler nedeniyle annesi tarafindan
GATA Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Poliklinigi'ne geti-
rilmistir. Fizik muayenede; gdgiste 2 cm gapinda 1
adet ve ayakta biylgi 0.8, kigtigu 0.6 cm capinda 2
adet beyaz renkli nodiler lezyon gorilmustir.
Lezyonlarin Uzerindeki deri Ulsere gorinimdedir.
GATA Cocuk Cerrahisi Klinigi'nde gégusteki lezyon ile
ayaktaki lezyonlardan biri total olarak eksize
edilmistir. Makroskobik incelemede; blytgi 1.5 ve
kiicigu 0.7 cm capinda deri ile 6rtili 2 adet gri-
beyaz renkli doku &rnedi izlenmistir. Blyik 6rnegin
Uzerindeki deri Ulsere goérinimdedir. Histopatolojik
incelemede; ylizeyi llsere deri ile ortlli Ornekte
(Resim-1a) ve digerinde hiposelliler-hiperselliller
alanlar igeren (Resim-1b), nodiler biylime paterni
gosteren (Resim-1c) deri ve deri alti yerlesimli
timoral lezyonlar izlenmistir. Hiposelliler alanlar, kisa
fasikiiller ve girdap benzeri yapilar olusturan miyoid
hicrelerden meydana gelmektedir (Resim-1d).
Hiperselliiler alanlarda ise; pleomorfik ve hiperkro-
matik gekirdekli yuvarlak veya poligonal sekilli hiicre-
ler ile yer yer hemanjiyoperistoma benzeri (Resim-2a)
patern olusturan kiiglik igsi hiicreler goriilmektedir
(Resim-2b). Neoplastik hiicrelerde, 10 biylk
biyitme alaninda 5-6 adet mitoz saptanmigtir.

Resim-1 a, b, ¢, d: Bir alanda (ilserasyon gdsteren deri
ornedinde subepidermal yerlesimli lezyon (a) (H&E, x50).
Hiposelliiler ve hiperselliiler alanlar (b) (H&E, x100).
Nodliler biytime paterni (c) (H&E, x100). Hyalinize stroma-
da eozinofilik sitoplazmali miyoid hiicreler (d) (H&E, x400).

Immiinohistokimyasal incelemede, neoplastik
hiicrelerde aktin ve vimentin ekspresyonu izlenmistir
(Resim 2c ve 2d). S-100 proteini ve desmin ekspres-
yonu saptanmamistir. Bu bulgularla infantil miyofibro-
matozis tanisi konulmustur. Hasta izlenmeye alinmig
ve ek tedavi uygulanmamistir. Tanidan 3.5 ay sonra
lezyonlarda kiiglilme veya biylime saptanmamustir.
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Resim-2 a, b, ¢, d: Hemanjiyoperistoma benzeri alanlar (a)
(H&E, x100). Hiperselliiler alanlardaki hafif derecede pleo-
morfizm gbsteren igsi sekilli primitif hiicreler (b) (H&E,
x200). Neoplastik hlicrelerde vimentin (c) ve aktin (d)
ekspresyonu (Immiinohistokimya, X100).

TARTISMA

Infantil miyofibromatozis yasamin ilk aylarinda ve
seyrek goriilen bir lezyondur. Bu lezyonda nekroz,
yuksek mitotik etkinlik ve nadiren vaskiler invazyon
gorulebilir. Morfolojik 6zelliklerinden dolayr malign bir
lezyon olarak yorumlanabilir veya farkli tanilar alabilir.
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Olgumuzda yiksek mitotik etkinlik mevcut olup,
nekroz ve damar invazyonu saptanmamistir. Prognoz
organ tutulumunun olup olmamasiyla iliskilidir. Organ
tutulumunun oldugu jeneralize formda prognoz
oldukga kétidir. Olgumuz infantil miyofibromatozisin
multipl formuna uymaktadir. Kemik ve organ tutulu-
mu izlenmemigtir. Infantil miyofibromatozisin bu
formu iyi prognoz gostermektedir ve genellikle 1-2 yil
icinde lezyonlar kendiliginden gerilemektedir (3).
Ailesel gecis oldugu yoniinde yayinlar da mevcuttur
(4). Ancak olgumuzda aile 6ykiisii yoktur. Wiswell ve
arkadaslarinin galismasinda; 52 soliter lezyondan 5
tanesi lokal niiks gostermis ve lezyonlarin yeniden
gikariimasi gerekmistir. Organ tutulumu olmayan 18
multisentrik olgunun 11'i bir yil icinde kendiliinden
gerilemistir. Chung ve Enzinger'in bir galismasinda
ise, soliter olan 28 olgunun (giinde lokal niks
gorildugu, cok sayida lezyonu olanlarin bir kisminin
kendiliginden geriledigi ve organ tutulumu olmayan
olgularda prognozun daha iyi oldugu belirtilmistir (5).
Organ tutulumu olan hastalarin %75'i birkag yil iginde
olmektedir. Ancak, organ tutulumu olan ve kendiligin-
den gerileyen olgular da bildirilmistir (3,6).

Infantil miyofibromatozis, klinik olarak nérofibro-
matozis ile karistirilabilir. Miyofibromatozis dogumdan
hemen sonra goriilmesine karsin, norofibromatozis
daha ileri vyaslardaki gocuklarda  gordlir.
Norofibromatozisde deride gorilen "cafe au lait" sek-
linde pigmentasyon ve neoplastik hiicrelerdeki S 100
proteini ekspresyonu infantil miyofibromatozisde
izlenmez. Olgumuzda da S 100 proteini ekspresyonu
ve deride pigmentasyon gorilmemistir. Ayrica, noro-
fibromatozisli hastalarin %50'sinde aile éykiisi vardir.

Fibroz histiyositoma benzer morfolojik gorinimi
nedeniyle miyofibromatozis ile karistirilabilir. Fibroz
histiyositomada immdinohistokimyasal incelemede
aktin ekspresyonu goériilebilir; ancak, genellikle zayif
ve fokaldir. Ayrica fibréz histiyositomay! olusturan
hicrelerin  6nemli bir bdélimiinde faktor VIIIa
ekspresyonu vardir. Olgumuz morfolojik olarak
nodiler bliyiime paterniyle fibroz histiyomadan
kolaylikla ayrilabilmektedir. Ancak, sorunlu olgularda
ayiricl tanida faktor VIIIa ekspresyonu yardimcl ola-
bilir.

infantil miyofibromatozis yalnizca deri ve
yumusak dokuyu tutan, organ tutulumu ile seyreden
ve yasamin erken ddénemlerinde gorllen infantil
hemanjiyoperisitoma ile de karistirilabilir (7,8). infan-
til miyofibromatozisdeki immatiir gorinimli alanlar,
infantil hemanjiyoperisitomaya benzerlik gosterir.
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Mentzel ve arkadaslari bu iki lezyonun, tek bir
antitenin farkli maturasyon basamaklari oldugu
goriglindedirler (7,8). Buna gore infantil miyofibro-
matozisin, infantil hemanjiyoperistomanin matr bir
formu gibi de dislndlebilecedi ileri sirilmektedir
(7,8). Infantil miyofibromatozis, bazi morfolojik 6zel-
likleri nedeniyle malignite ile karistirilabilen ve seyrek
gorilen gocukluk cadi timorlerindendir. Bu ylizden
ayirici taninin dikkatli yapilmasi gereklidir. Ayrica,
hasta organ tutulumu agisindan da arastiriimali ve
izlenmelidir.
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