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BÖLÜM 36

Ömer Cihan BATUR 1

İNFANTIL DIJITAL FIBROMATOZIS

GIRIŞ

Fibromatozisler vücudun her anatomik bölge-
sinde görülebilen, yüzeysel veya derin dokuları 
etkileyebilen, çok çeşitli iyi huylu iğsi hücre-
li neoplazmalar grubudur (1). Tüm pediatrik 
yumuşak doku tümörlerinin yaklaşık %9’unu 
oluşturur (2). Erken evrede fibroblast / myo-
fibroblast proliferasyonundan oluşan hücreden 
zengin bir görünüm izlenirken geç evrelerinde 
kollajenden ve fibrositlerden oluşan daha az 
hücresellikte bir yapı görülür. Klinik olarak in-
fantil fibromatozis ve fibromatozis koli gibi ya-
vaş alt tiplerden, desmoid tümörler veya juvenil 
hiyalin fibromatozisler gibi daha agresif formla-
ra kadar geniş bir yelpazede görülebilirler (2-4).

İnfantil dijital fibromatozis (İDF); küçük 
çocukların parmaklarında ortaya çıkan, nadir 
görülen bir fibroblastik ve miyofibroblastik tü-
mördür. Fibroblastik hücrelerde intrasitoplaz-
mik inklüzyonlar bu tümörlerin karakteristik 
özelliği olduğundan “inklüzyon cisimciği fibro-
matozisi“ olarak da adlandırılmıştır (5,6). Gö-
rülme sıklığı %2.5’tr (7,8).

TANIMLAMA

İlk olarak 1965 yılında Reye (8) tarafından “tek-
rarlayan dijital fibröz tümör” adıyla iyi huylu 

bir tümör olarak tanımlanmıştır ve bu yüzden 
“Reye tümörü” olarak da adlandırılmıştır. Has-
talık tanımı ilk kez Reye tarafından yapılsa da 
bu tarihten önce benzer şekilde vakalar yayın-
lanmıştır. 1924’te Sakurane (9) bir bebeğin par-
maklarında “fibrom” olarak adlandırılan konje-
nital kitleleri tanımladı. Yine Stout (10) 1954’te 
eksizyondan sonra nüks eden ancak metastaz 
yapmayan dijital tümörleri olan 4 hastayı bildir-
miştir. Jensen ve ark. (11) ise 6 hastadan oluşan 
bir seri yayınlamışlardır. Benzer klinikteki va-
kaları “bebeklik nörofibrosarkomu” olarak ad-
landırmışlardır.

KLINIK BULGULAR

Tipik olarak lezyonlar; el veya ayakların başpar-
mağı hariç ikinci ila beşinci parmakların dorsal 
veya lateralinde genellikle asemptomatik, sert, 
2 cm’den küçük pembemsi ve ten rengi nodül 
şeklinde görülürler. Polipoid veya ülsere lezyon-
lar olarak da ortaya çıkabilir (6,22). (Resim 1) 
Bazen bitişik eklemleri etkileyen birden fazla 
parmakta aynı anda görülebilen nodüller olabi-
lir ve “kissing tümörler” şeklinde görülebilirler 
(12-14). En sık parmakları tutsa da göğüs, ağız, 
el, kol, uyluk ve ayak gibi vücudun farklı böl-
gelerini tutan histolojik olarak benzer özellikli 
vakalar bildirilmiştir (12,14-18). Kaya ve ark. 
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SONUÇ

İnfantil dijital fibromatozis nadir görülen iyi 
huylu tümörlerdir. Tipik olarak yaşamın ilk 2 
yılında çocukların el ve ayaklarının ikinci ila 
beşinci parmaklarında görülür. Mikroskopik 
olarak patognomonik inklüzyon cisimcikleri-
ne sahiptirler. Bu yüzden inklüzyon cisimciği 
fibromatozisi olarak da adlandırılırlar. Tedavisi 
tartışmalı olmakla birlikte hastaya özgü tedavi 
seçimi yapılmalıdır. Asemptomatik olan nodül-
lerde zamanla spontan gerileme görüldüğünden 
izlem yeterlidir. Lezyonlar büyüdüğünde intra-
lezyonler kemoterapötik ajanlarla tedavi edile-
bilirler. Lezyonlar semptomatik olursa, yapısal 
veya işlevsel yetersizlik görülürse cerrahi tedavi 
yapılmalıdır. Lokal nüks oldukça fazla görülür.
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