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INFANTIL DIJITAL FIBROMATOZIS

Omer Cihan BATUR '

GIRIS
Fibromatozisler viicudun her anatomik bolge-
sinde goriilebilen, yiizeysel veya derin dokular:
etkileyebilen, ¢ok gesitli iyi huylu igsi hiicre-
li neoplazmalar grubudur (1). Tim pediatrik
yumusak doku tiimoérlerinin yaklasik %9 unu
olusturur (2). Erken evrede fibroblast / myo-
fibroblast proliferasyonundan olusan hiicreden
zengin bir goriiniim izlenirken geg evrelerinde
kollajenden ve fibrositlerden olusan daha az
hiicresellikte bir yap1 goriiliir. Klinik olarak in-
fantil fibromatozis ve fibromatozis koli gibi ya-
vas alt tiplerden, desmoid tiimorler veya juvenil
hiyalin fibromatozisler gibi daha agresif formla-
ra kadar genis bir yelpazede goriilebilirler (2-4).
Infantil dijital fibromatozis (IDF); kiigitk
¢ocuklarin parmaklarinda ortaya ¢ikan, nadir
goriilen bir fibroblastik ve miyofibroblastik tii-
mordiir. Fibroblastik hiicrelerde intrasitoplaz-
mik inkliizyonlar bu tiimorlerin karakteristik
ozelligi oldugundan “inkliizyon cisimcigi fibro-
matozisi“ olarak da adlandirilmistir (5,6). G6-
riillme siklig1 %2.5°tr (7,8).

TANIMLAMA

[lk olarak 1965 yilinda Reye (8) tarafindan “tek-
rarlayan djjital fibroz timor” adiyla iyi huylu

bir timor olarak tanimlanmistir ve bu yiizden
“Reye tiimorii” olarak da adlandirilmigtir. Has-
talik tanimi ilk kez Reye tarafindan yapilsa da
bu tarihten 6nce benzer sekilde vakalar yayin-
lanmigtir. 1924’te Sakurane (9) bir bebegin par-
maklarinda “fibrom” olarak adlandirilan konje-
nital kitleleri tanimladi. Yine Stout (10) 1954’te
eksizyondan sonra niiks eden ancak metastaz
yapmayan dijital timorleri olan 4 hastay bildir-
mistir. Jensen ve ark. (11) ise 6 hastadan olusan
bir seri yayinlamislardir. Benzer klinikteki va-
kalar1 “bebeklik norofibrosarkomu” olarak ad-
landirmiglardir.

KLiNiK BULGULAR

Tipik olarak lezyonlar; el veya ayaklarin bagpar-
mag hari¢ ikinci ila besinci parmaklarin dorsal
veya lateralinde genellikle asemptomatik, sert,
2 cm’den kiigiik pembemsi ve ten rengi nodiil
seklinde goriiliirler. Polipoid veya iilsere lezyon-
lar olarak da ortaya g¢ikabilir (6,22). (Resim 1)
Bazen bitisik eklemleri etkileyen birden fazla
parmakta ayni anda goriilebilen nodiiller olabi-
lir ve “kissing tiimorler” seklinde goriilebilirler
(12-14). En sik parmaklar: tutsa da gogis, agiz,
el, kol, uyluk ve ayak gibi viicudun farkli bol-
gelerini tutan histolojik olarak benzer ozellikli
vakalar bildirilmigtir (12,14-18). Kaya ve ark.
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SONUC

Infantil dijital fibromatozis nadir goriilen iyi
huylu tiimorlerdir. Tipik olarak yasamin ilk 2
yilinda ¢ocuklarin el ve ayaklarmin ikinci ila
besinci parmaklarinda goriliir. Mikroskopik
olarak patognomonik inkliizyon cisimcikleri-
ne sahiptirler. Bu yilizden inkliizyon cisimcigi
fibromatozisi olarak da adlandirilirlar. Tedavisi
tartismali olmakla birlikte hastaya 6zgii tedavi
se¢cimi yapilmalidir. Asemptomatik olan nodiil-
lerde zamanla spontan gerileme goriildiigiinden
izlem yeterlidir. Lezyonlar biiytidiigtinde intra-
lezyonler kemoterapétik ajanlarla tedavi edile-
bilirler. Lezyonlar semptomatik olursa, yapisal
veya islevsel yetersizlik goriiliirse cerrahi tedavi
yapilmalidir. Lokal niiks oldukg¢a fazla goriiliir.
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