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FIBROMATOZIS

Tolga SEZER"

GIRIS

Fibromatozis, genis bir benign mezenkimal
proliferasyon grubunu igerir. 2013’te DSO ta-
rafindan metastaz yapmayan ancak potansiyel
olarak lokal agresif seyirli fibroblastik/miyo-
tibroblastik neoplaziler grubuna dahil edilmis-
tir. Fasyadan (ytizeysel tip) veya derin dokudan
kaynaklanabilirler.

1. Yiizeysel tip:
a. Palmar fibromatozis (Dupuytren kont-
raktiri)
b. Plantar fibromatozis (Ledderhose hasta-
11g1)
c. Penil fibromatozis (Peyronie hastalig1)
d. Eklem yastik¢iklar: kaynaklt
2. Derin tip (Desmoid tip fibromatozis):
e. Ekstra-abdominal fibromatozis
f. Abdominal fibromatozis

YUZEYSEL TiP FIBROMATOZIS

Dupuytren, Peyronie ve Ledderhose hastalik-
lar1 sirasiyla elin palmar fasyasinda, penisin
tunika albugineasinda ve ayagin plantar fasya-
sinda anormal kollajen birikimi ile karakterize
fibroproliferatif hastaliklardir.

Dupuytren hastaliginda bag dokusunda no-
diiller ve kordlar olusabilir; ilerleyici fleksiyon

1

kontraktiirlerine neden olur. Ledderhose has-
taliginda ayak tabanindaki nodiiller ytiriime s1-
rasinda agriya neden olabilir. Peyronie hastali-
ginda fibroz plak olusumu penis agrisi, kisalma,
egrilik ve sertlik kaybina neden olur. Bu hasta-
liklarin benzer bir hastalik mekanizmasina sa-
hip oldugu disiiniilmektedir ve ilk olarak 1828
yilinda Abernathy (Londra, Birlesik Krallik) ta-
rafindan iligkili olabilecegi belirtilmistir (1).

Yakin zamanda bu hastaliklarin benzer aile-
sel soygecmise sahip oldugu ve birkag¢ genetik
risk varyant: ile iliskili oldugu gosterilmistir.
2004 yilinda, Qian ve ark., belirli genlerin eks-
presyon degisikligi paternlerinin benzer oldu-
gunu ve ortak bir patofizyolojiyi isaret ettigini
gostermistir (2).

Biyolojik hiicre ¢alismalari, bu hasta grup-
larinda lezyonlarindan kaynaklanan fibroblast-
lardaki kromozomal anormallik paternlerinde
ortiisme tespit etmistir (3).

Dupuytren hastaligi, Peyronie hastalig1 ve
Ledderhose hastaligi agirlikli olarak yash er-
keklerde bulunur ve travmanin 6nemli bir rol
oynadig1 gorilmektedir. Yasa bagli doku elas-
tikiyeti kaybi, her iki yapiy1 da ¢ekme stresinin
tepe noktalarina duyarli hale getirir. Dupuytren
kontraktiiriinde, ulnar metakarplar radyal bol-
gedekilere gore daha hareketlidir ve muhteme-

Prof. Dr. [lhan Varank Sancaktepe Egitim ve Aragtirma Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi dr.tolgasezer@gmail.com

127



Fibromatozis

Sistemik tedavi de bu ortamda, en sik olarak

anti-6strojen tedavisi, tirozin kinaz inhibitorleri

(imatinib gibi) veya diisiik dozlu geleneksel si-

totoksik kemoterapi yoluyla kullanilabilir (32).

SONUC

Niiks ihtimali yiiksek olan fibromatozis igin

kabul gormiis genel bir tedavi protokolii bulun-

mamaktadir. Bening, mezenkimal fibroblast/

miyofibroblast proliferasyonu ile giden, metas-

taz yapmayan ancak lokal agresif seyirli fibro-

matozis icin son on yilda, “bekle ve gor” veya

aktif gozlem stratejisi, hastaligin yonetiminde

giderek daha popiiler hale gelmistir.
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