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Infantil fibromatozisli bir hastada serbest fibula flebi ile
mandibula rekonstriiksiyonu: Olgu sunumu
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OZET

Desmoid fibromatozis pediatrik yas grubunda mandibula
gibi ekstraabdominal tutulumun ©6n planda oldugu, nadir
gorilen  bir yumusak doku tumoradur.Tumér  histolojik
olarak benign olarak tanimlanmasina karsin  gosterdigi
lokal agresif seyir nedeniyle bu tarz olgularda kemik
yapl Uzerinde yaygin hasarlanmalar olusturabilmektedir.
Tedavide 6ncelikli segenek timdral dokunun guvenli sinirlardan
cerrahi eksizyonu iken desmoid fibrozisin agresif karakteri
nedeniyle ¢codu kez cerrahi sinirlar genis tutulmakta bu yénlylede
takip eden donemde olusan defektin onariminda segcilecek
yontemler hasta yasiyla iligkili olarak farklhlik gosterebilmektedir.
Bucalismada6yilénce mandibuladadesmoidfibromatozisnedeniyle
eksizyon uygulanan ve 1 yil 6nce klinigimizce serbest fibula flebi ile
rekonstriiksiyon saglanan bir olgu sunulmaktadir. Operasyon sireci
ve operasyon sonrasi erken dénemde komplikasyon ve uyum
yoninden herhangi bir sorunla karsilasiimayan hastanin takibine 1
yildir devam edilmektedir. Hastada su an igin okliizyon anormalligi,
gorinumde asimetri yaratan bir gelisim paterni ve radyolojik olarak
saptanan ek bir deformite izlenmemis olup bu dogrultuda hasta
yasindan bagimsiz sekilde mandibular defektlerin onariminda
serbest fibula flebinin etkin bir yontem oldugunu distinmekteyiz.

Anahter kelimeler: infantil fibromatozis, Desmoid fibromatozis,
Pediatrik mikrocerrahi, Fibula flebi

Mandible reconstruction with free fibular flap at an infantile
fibromatosis case: a case report

SUMMARY

In the pediatric age, “Desmoid fibromatosis” is a rere soft tissue
tumor, which mostly involves extraabdominal tissues like mandible.
Although histologically benign nature, locally aggressive behavior
of thetumor can cause large bone tissue destruction in these cases.
Even though treatment by surgical excision with extended safety
margins is the mostly preferred and best practice, this approach can
form large bone defects. Therefore, reconstruction of these defects
are still a surgical challenge, which is closely related to the age.
In this paper, we present an infantile mandibular desmoid
fibromatosis case, whom tumor was totally excised 6 years
ago and reconstruction of the bony segment was performed
with free fibular flap 5 years later. At the microsurgical process,
either intraoperatively or postoperatively we did not observe any
complication or orientation problem. Also, there has not been
detected any occlusion problem, facial asymmetry or additional
deformities that is displayed by radiologically, up to now. By this
way we describe that the free fibular flap is a good opportunity
for the mandibular reconstructions, independently to the age.
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Girig

Yaygin fibromatozis ile karakterize yumusak doku
timorlerinden olan desmoid fibromatozis ya da daha ¢ok bilinen
adiyla “agresif’ veya “infantil fibromatozis” kavram ilk defa
1954 yilinda Stout tarafindan tariflenmistir (1). Uzun bir sire
farkli isimlendirme ve siniflamalar altinda tanimlanan bu timor
formu 2002 yilinda Diinya Saglik Orgitiiniin yaptigi siniflama
dogrultusunda “Desmoid tip fibromatozis” adiyla “intermediate
lokal agresif’ grup igerisine dahil edilmistir (2).

Desmoid fibromatozis nadir gorulen timér tipi olup (tim
timorler igerisinde insidansi %0.03) etiyolojisi halen net olarak
ortaya konulamamis ve bu siregte endokrin, genetik, travma
gibi bir cok farkli etkenin rol oynayabilece@i 6ne surGlmustir
(3-4).Timdrin histolojik incelemesinde benign yapida hiicreler
izlenmesine karsin klinikteki lokal agresif seyir géstermektedir
(5-6). Erigkin yas grubunda saptandiginda desmoid tip
fibromatozis genellikle abdominal yerlesim g&sterirken cocukluk
déneminde bunun tam tersi sekilde daha ¢ok ekstra abdominal
yerlesime egilimlidir(7).Cocukluk déneminde timérin baslica
lokalizasyon odaklari bas boyun ve ekstremite proksimali
iken, bas- boyun bélgesinde ise en sik maksilla, mandibula,
mastoid ve agdiz tabani yerlesimi gosterirler (8-12).Desmoid
fibromatozisin agresif klinik davranisi ve genis doku hasari
olusturabilmesi nedeniyle tedavide en uygun yaklasim cerrahi
olarak glivenli sinirlardan eksizyondur (10,13,14).Ancak cerrahi
eksizyon esnasinda karsilasilan en 6nemli sorun, lezyonun
kapsulli olmamasi nedeniyle cerrahi sinirlarin belirlenmesindeki
gucluktir. Bunedenle bazen yetersiz eksizyon uygulanabilmekte
veya yerlesim yeri sebebiyle hi¢ yapilamayabilmektedir.

Guvenli cerrahi sinirlardan eksizyon uygulanan ve takip
eden dénemde de niks izlenmeyen olgularin rekonstriiksiyonu
ayri bir 6nem tasimaktadir. Cocukluk déneminde opere edilen
bu hasta grubunda timérin lokal agresif ilerlemesi sebebiyle
cerrahi sinirlar genis tutulmakta ve olusan defekt ise kemik
grefti ile onarim icin genis kalabilmektedir. Bu olgularda serbest
fleplerle rekonstriksiyon her ne kadar uygun bir yaklagim
olarak gorulebilse de damar ¢aplarinin uygun bir anastomoz
icin yetersiz olabilecegi ihtimali, postoperatif ddnemde hastanin
uyumu ve onarimda kullanilacak flebin normal mandibular
gelisime paralellik gosterip gdsteremeyecegi baslica soru
isaretlerini olusturmaktadir.

Bu yazida, ‘Desmoid tip fibromatozis’ sebebiyle 1
yasindayken opere edilmis ve 5 yil sonra mandibulada defekt
sebebiyle klinigimize basvuran hastada uyguladigimiz onarim
yéntemi sonuglari tartisiimaktadir.
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Olgu Sunumu

6 yasinda erkek hasta yemek yerken zorluk sikayeti ile
klinigimize basvurdu. Hikayesinden 1 yasindayken ‘Mandibula
ve yumusak dokuda kitle’ sebebiyle opere edildigi dgrenildi.
Gegmise yonelik operasyon kayitlarinin  incelemesinde
hastaya ‘Kitle eksizyonu, segmenter mandibula rezeksiyonu
ve kostokondral greft ile onarim’ uygulandi§i saptandi.
Hastanin patoloji sonucu ‘Desmoid tip infantil Fibromatozis’
olarak raporlanmisti. Lezyonun cerrahi sinirlari normal idi ve
operasyonu takiben herhangi bir ek tedavi uygulanmamisti.

Hastanin fizik muayenesinde bakmakla boyunda sol
mastoid c¢ikintidan baslayip ilk boyun krizi boyunca devam
eden ve orta hatti gegen 13 cm uzunlugunda eski insizyon skari
gorildi. Sol mandibular korpusla uyumlu cilt alanin sag tarafa
kiyasla deprese oldugu degerlendirildi. A§iz i¢i muayenesinde,
oklizyonda sol tarafa belirgin kayma oldugu izlendi. Sol taraf
mandibular insiziv digler laterale dogru agilanmis, deforme
go6rinimde idi (Sekil 1). Hasta sol alt alveolar arkta birinci molar
disten itibaren edentiloz yapi géstermekteydi.

Sekil 1: Hastanin ameliyat 6ncesi goriintisi

Radyolojik degerlendirmede, c¢ekilen Pantomografi ve
Maksillofasiyal Bilgisayarli Tomografide mandibulanin sol
yarisinda parasimfizial bélgeden ramusun proksimal 1/3’lne
kadar defektif oldugu géruldi (Sekil 2).

Sekil 2: Hastanin ameliyat 6ncesi 3 boyutlu maksillofasiyal
bblge tomografisindeki mandibula defekti
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Mandibulanin her iki serbest ucunda birer mikroplak ve
4’er vida mevcuttu. Hasta icin ‘Serbest  Fibula Flebi ile
Mandibula Rekonstriiksiyonu’ karari alindi ve operasyon éncesi
alt ekstremite Doppler USG’si ¢ekilen hastanin alt ekstremite
damarlarinda herhangi bir anatomik varyasyon olmadigi
saptandi.

Cerrahi Yontem:

Hasta genel anestezi ile ameliyata alindi. Trakeotomi
acildiktan sonra ventilasyon trakeotomiden saglandi. iki ekip
halinde calisilarak bir ekip tarafindan boyundaki eski skarindan
girilerek mandibulanin serbest uglari eksplore edildi. Diseksiyon
esnasinda tamamen serbest kalmis, ‘ylizen’ kostokondral greft
ile karsilasildi ve eksize edildi. Mandibula Uzerindeki eski
ameliyatta konulan plaklar ¢ikarildi ve mandibulada 5.5 cm
boyutunda bir defekt olduju saptandi. Sonrasinda boyuna
gecilerek anterior jugular ven distale dogru diseke edildi ve
anastomoz igin hazirlandi. Uygun arter bulunmadidi igin karotis
kilifi agildi ve eksternal karotid arterin superior tiroid dal diseke
edildi ve anastomoz i¢in hazirlandi.

Diger ekip tarafindan osseoz fibula flebi peroneal arter
ve ven Uzerinden kaldirildi. Flep fibulanin 1/3 orta kismindan
hazirlandi ve ramus ve korpusu olusturacak sekilde tek
bir kama osteotomi uygulandi. Osteotomi hatti tel sutir ile
tespit edildi. Flebin sekillendiriimesi pedikil kesilmeden &éne
yapildi. Takiben pedikil kesildi ve flep mandibuladaki defekte
parasimfizis bolgesinde bir adet miniplak, ramus bdlgesinde
bir adet mikroplak ve 4’er adet vida ile rijit olarak fikse edildi.
Takiben mikroskop altinda pedikul arter ve veni stperior tiroid
arter ve anteror juguler vene ug-uca seklinde anastomoz
edildi. Cilt altinda bir adet Jackson-Pratt dren yerlestirildi ve cilt
revizyon sonrasinda primer onarildi.

Sonuglar

Hastanin trakeotomisi postoperatif 1. giinde c¢ekildi. Oral
alim (sulu diyet ile) postoperatif 5. saatinde agilan hastada
takip surecine yonelik uyumla ile ilgili herhangi bir sorunla
karsilasiimadi. Operasyon sonrasinda ciddi bir komplikasyon
gelismeyen hasta postoperatif 10. glinde de taburcu edildi.

Taburcu sonrasinda 15 giin slresince sulu gidalar ile
beslenmesine devam edilen hastanin bu sire¢ sonrasinda
oral aliminda herhangi bir kisittamaya gidilmedi. 1 yildir
diizenli takipleri stirmekte olan hastanin takibi sonucuda flebin
pantomografik goriintisinin, ¢ignemesinin ve okliizyonun
sorunsuzoldugu, su anigin mandibula sag-sol yari gérinimuintn
simetrik oldugu saptandi (Sekil 3).

Sekil 3: Flebin postoperatif 1. yildaki gérinimu
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Tartisma

Desmoid fibromatozis %25 oraninda 15 yas ©ncesi
dénemde gortilen histolojik olarak benign yapida bir yumusak
doku tumdridar (1). Timér bu yas grubunda, bizim olgumuzda
oldugu gibi gogunlukla bas-boyun bélgesi gibi ekstraabdominal
bdlge tutulumu ile karakterize olup en sik tutulan kisim ise sol
yariminda Ug¢ kat fazla olmakla birlikte mandibuladir (1,7,15).

Desmoid fibromatozis, lokal agresif karakteri nedeniyle
kemik doku igerisinde genis doku hasari olusturabilmektedir.
Bu nedenle oncelikli tedavisi cerrahi eksizyon olup,
sinirlarin net olarak belirlenememesi niks i¢in blylk tehdit
olusturmaktadir. Yapilan ¢alismalarda cerrahi sinirlarin
negatif olarak raporlandigi hasta grubunda dahi 3 yillik
takiplerde niiks orani % 16 iken, cerrahi sinirin pozitif oldugu
durumlarda oran % 67’ye kadar yikselmektedir (15-16). Bizim
olgumuzda ilk operasyon sonrasinda 5 yillik takipte herhangi
bir niksle karsilagiimamistir. Tumoérin eksizyonu sonrasinda
mandibulanin onarim sireci ise bu hastalarda bir diger
6nemli agsamadir. Mandibuladan kemik eksizyonu sonrasinda,
pediatrik hasta grubunda maksillomandibular gelisim
yetersizlidi, oklizyon bozuklugu ve fasiyal asimetri olusumu
olasi deformitelerden bazilariyken, onarimda amag orta yiz
bdlgesine paralel blyime gdsteren mandibula onariminin
saglanarak, normoklizyonun ve kozmetik olarak tatmin edici
sonuglarin elde edilmesidir (17). Bu nedenle kemik greftleri,
serbest ossedz flepler ve distraksiyon osteogenez tedavide
baslica dinamik segenekleri olusturmaktadir (18-20).

Kemik greftleri kullanimda sik tercih edilen ve
uygulanabilirligi kolay yontemlerdir. Fakat bizim hastamizda
oldugu gibi kemik defektinin genis oldugu, greftin beslenmesi
icin gerekli olan gevre vaskuler yapilarin radyoterapi veya skar
gibi nedenlerle yetersiz oldugu durumlarda veya osteomyelit
gibi enfeksiyon varliginda kullanimi uygun degildir. Bu
olgularda tedavide baslica segenek serbest fleplerdir (18).
Serbest flep uygulama silrecinde, dondér saha morbiditesinin
az olmasi, yeterli kemik doku saglamasi, uygun osteotomilerin
yapilabilmesi, pedikllin yeterli uzunlukta olmasi ve ilerleyen
dénemde uygulanacak dental implantlarin tutma oranlarinin
da % 91,5 ile % 98,6 arasinda seyretmesi nedeniyle fibula flebi
uygun bir alternatif olarak gértlmektedir (18,21,22).

Pediatrik hasta grubunda serbest fibula flebiyle mandibula
rekonstrilksiyonu silrecinde flebin boyutunda ne derece
artis olacagi halen bir soru isareti olusturmakla beraber
klinik gézlemlerde fibulanin hem vertikal boyutunda hem de
kalinliginda artis gézlemlenmistir (23). Bu da fibulanin biyime
plaklarindan farkli olarak; vital bir doku olmasi, mandibulayla
arasindaki temas ile olusan mekanik stres, mandibula ve fibula
Uzerindeki periost dokusu kaynakli kék hicrelerin takip eden
dénemde osteoblastlara farklilasmasi sayesinde osteogenik,
osteoindiktif ve osteokonduktif &zellilere sahip olmasi ile
iliskilidir. Takiplerine devam ettigimiz olgumuzda da benzer
sekilde flebin kalinlik ve uzunlugunda artis izlenmistir.

Pediatrik yas grubunda damarlarin  mikrocerrahi
anastomoz igin uygunlugu konusunda c¢ekinceler bulunmakla
beraber, mikrocerrahi tekniklerdeki gelismeler sayesinde bu
sorun ortadan kalkmistir (24). Ayni zamanda duslnulenin
aksine, pediatrik hastalarda eriskin populasyona gére vaskiler
yapilarda aterom plagi veya damar duvarinda hasarlanmanin
daha az olabilmesi de 6nemli bir avantaj olusturmaktadir.
intraoperatif olarak yapilan degerlendirme sonucunda flebin
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lokalizasyonu ve blylk damarlara olan yakinlhigi nedeniyle biz
damar boyutu ve anastomoz ile iligkili herhangi bir sorun ile
karsilasmadik.

Bu hasta grubunda &nemli bir diger nokta postoperatif
strece hastanin uyumudur. Her ne kadar operasyonu takip
eden ddnem icin uyumun ciddi problem olusturabilecegi
dislndlse de, biz ebeveynlerin entellektlel seviyesinin yliksek
olmasi ve hastamizin uyumlu olmasi nedeniyle hi¢ bir sorunla
karsilasmadik. Bu yoniyle hastanin ve hasta yakinlarinin
operasyon sonrasi dénem igin dikkatli hazirlanmasi ve tim
detaylarin anlatiimasinin énemli bir nokta olmasina ragmen
uyum problemiyle karsilasma olasiliginin yiksek oldugunu
disinuyoruz.

Operasyon sonrasinda 1 yil siresince takibine devam
ettigimiz hastamizda suan igin oklizyon anormalligi,
gbriinimde asimetri yaratan bir gelisim paterni ve radyolojik
olarak saptanan ek bir deformite izlenmemigstir. Takibine
devam edilen hastada nihai sonucun degerlendirilebilmesi igin
bir stire daha takibinin uygun olacagini dustinmekteyiz.

Sonug

Desmoid Fibromatozis ¢ok ender gériilen ve lokal agresif
ilerleyen bir timér olup primer tedavisi cerrahi eksizyondur.
Yetiskin yas grubunda 6ncelikle abdominal tutulum gésteren
tumdr pediatrik yas gurubunda daha ¢ok ekstraabdominal
tutulumlarla karakterize olup mandibula en sik kemik tutulum
odagidir. Kemik dokuda timér sinirlarinin net olarak belli
olmamasi nedeniyle c¢odu kez eksizyon sinirlari genis
tutulmakta ve bu da genis kemik defektleri olusumuna yol
acabilmektedir. Bu yénlyle mandibulada olusan bu defektlerin
onariminda serbest fibula flebi hastanin yasindan bagimsiz
secilebilecek uygun bir secenek olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
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