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INFLAMATUAR MIYOFIBROBLASTIK TUMOR

Nilglin YILDIRIM'

GIRIS

Inflamatuar miyofibroblastik tiimér (IMT), ¢ok nadir goriilen bir mezenkimal
neoplazmdir. Bu nadir tiimorler siklikla ¢ocuklarda ve geng eriskinlerde tanim-
lanmigtir. Ortalama yas literatiirde 9-10 civar1 olmakla birlikte, hastalar yeni do-
gan bebeklerden 70 yasin iizerine kadar herhangi bir yasta basvurabilirler (1,2).
Viicudun herhangi bir yerinde ortaya ¢ikabilmekle beraber, bildirilen en yaygin
bolgeler akcigerlerdir, daha sonra karaciger, bagirsaklar, pankreas ve kemikler
gibi akciger dis1 bolgeler de tanimlanmigtir. Diistik niiks riski ve diisiik metastatik
potansiyeli goz oniine alindiginda, orta biyolojik potansiyele sahip neoplastik bir
hastalik olarak siniflandirilmistir (3). Kinaz fiizyonlar: birgok IMT nin biyoloji-
sinde kritik bir rol oynar ve bu tiimérlerin yaklagik %80’inde rapor edilmistir (4) .

Klinik Ozellikler

IMT’ler viicudun herhangi bir yerinde ortaya ¢ikabilir ve hastalarin semptomlar1
oncelikle tutulum bolgesine bagli olarak degisebilir. Hastalar oksiirtik, gogiis ag-
ris1 ve karin agrisi gibi semptomlarla veya kitle ile bagvurabilirler (1). Tan1 aninda
hastalar agrisiz bir kitle ile bagvururlar ve kitlenin boyutu komplikasyonlara ne-
den olana kadar genellikle tamamen asemptomatik olarak kalabilir (5). Hastalarin
yaklasik yiizde 20’1 de halsizlik, ates ve kilo kaybindan olusan genel semptomlar
yasayabilmektedir (6).

IMT’nin etiyolojisi ve patogenezi tam olarak anlagilamamustir. Sigara igme,
mindr travma ve IgG4 ile iliskili hastalik gibi gesitli risk faktorleri tanimlanmistir
(7). Viriislere veya antijenlere kars1 anormal bir immiinolojik yanit sonucu ge-
lisebilecegi hipotezleri 6ne siiriilmiistii. Human Herpesvirus-8 ve Epstein-Barr
viriisii en sik suclananlardan olmustur (8).

Tan1 ve Histoloji

Tani, yapilan biyopsideki histolojik bulgularla konur. IMT, ig hiicresi proliferas-
yonu ve inflamatuar infiltrat ile karakterizedir. Bu tiimorler nispeten iyi sinirhidir
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olan 21 yagindaki bir kadinda tek ajan nivolumab ile kismi yanit goriilmistiir
(27). Anti-PDL1 antikoru Sintilimab, PD-L1 pozitif ve nazofarenks IMT’si olan
bir hastada 16 kiir uygulama sonrasi tedavinin bitiminden 6 ay sonra bile devam
eden neredeyse tam remisyona yol agmustir (28).

SONUC

IMT zorlu bir hastaliktir ve NGS’nin de yaygin kullanimu ile kisisellestirilmis tib-
bin mitkemmel bir 6rnegidir. ALK-pozitif IMT ler igin en iyi tirozin kinaz inhibi-
torii(TKI) stratejisi heniiz belirlenmemistir. ALK y1 hedeflemeye ek olarak, diger
TK1’lerin etkinligine ve ayrica kemoterapi ve immiinoterapi gibi alternatif tedavi
modalitelerine iliskin daha fazla veriye ihtiyag vardir. Su anda, ileri evre IMT icin
onayli bir tedavi yoktur. ALK yeniden diizenlenmis IMTde etiket dis1 bir ajan
olarak crizotinib ile baslangi¢ tedavisi siddetle tavsiye edilir. Yeni nesil ALK inhi-
bitorlerinin 6nceden kullanimina iliskin veriler azdir. Krizotinibe direncli hasta-
likta yeni jenerasyon ALK inhibitorleri kullanilabilir. Neoadjuvan tedavide ALK
inhibitorlerinin kullanimu ile ilgili literatiirde vaka 6rnegi olmakla birlikte (29),
adjuvan tedavinin yararini degerlendirmek béylesine nadir goriilen bir hastalikta
son derece zordur.
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