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İNFLAMATUAR MIYOFIBROBLASTIK TÜMÖR

Nilgün YILDIRIM1

GİRİŞ

İnflamatuar miyofibroblastik tümör (İMT), çok nadir görülen bir mezenkimal 
neoplazmdır. Bu nadir tümörler sıklıkla çocuklarda ve genç erişkinlerde tanım-
lanmıştır. Ortalama yaş literatürde 9-10 civarı olmakla birlikte, hastalar yeni do-
ğan bebeklerden 70 yaşın üzerine kadar herhangi bir yaşta başvurabilirler (1,2). 
Vücudun herhangi bir yerinde ortaya çıkabilmekle beraber, bildirilen en yaygın 
bölgeler akciğerlerdir, daha sonra karaciğer, bağırsaklar, pankreas ve kemikler 
gibi akciğer dışı bölgeler de tanımlanmıştır. Düşük nüks riski ve düşük metastatik 
potansiyeli göz önüne alındığında, orta biyolojik potansiyele sahip neoplastik bir 
hastalık olarak sınıflandırılmıştır (3). Kinaz füzyonları birçok İMT’nin biyoloji-
sinde kritik bir rol oynar ve bu tümörlerin yaklaşık %80’inde rapor edilmiştir (4) .

Klinik Özellikler
İMT’ler vücudun herhangi bir yerinde ortaya çıkabilir ve hastaların semptomları 
öncelikle tutulum bölgesine bağlı olarak değişebilir. Hastalar öksürük, göğüs ağ-
rısı ve karın ağrısı gibi semptomlarla veya kitle ile başvurabilirler (1). Tanı anında 
hastalar ağrısız bir kitle ile başvururlar ve kitlenin boyutu komplikasyonlara ne-
den olana kadar genellikle tamamen asemptomatik olarak kalabilir (5). Hastaların 
yaklaşık yüzde 20’i de halsizlik, ateş ve kilo kaybından oluşan genel semptomlar 
yaşayabilmektedir (6).

İMT’nin etiyolojisi ve patogenezi tam olarak anlaşılamamıştır. Sigara içme, 
minör travma ve IgG4 ile ilişkili hastalık gibi çeşitli risk faktörleri tanımlanmıştır 
(7). Virüslere veya antijenlere karşı anormal bir immünolojik yanıt sonucu ge-
lişebileceği hipotezleri öne sürülmüştür. Human Herpesvirus-8 ve Epstein-Barr 
virüsü en sık suçlananlardan olmuştur (8).

Tanı ve Histoloji
Tanı, yapılan biyopsideki histolojik bulgularla konur. İMT, iğ hücresi proliferas-
yonu ve inflamatuar infiltrat ile karakterizedir. Bu tümörler nispeten iyi sınırlıdır 
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olan 21 yaşındaki bir kadında tek ajan nivolumab ile kısmi yanıt görülmüştür 
(27). Anti-PDL1 antikoru Sintilimab, PD-L1 pozitif ve nazofarenks İMT’si olan 
bir hastada 16 kür uygulama sonrası tedavinin bitiminden 6 ay sonra bile devam 
eden neredeyse tam remisyona yol açmıştır (28).

SONUÇ

İMT zorlu bir hastalıktır ve NGS’nin de yaygın kullanımı ile kişiselleştirilmiş tıb-
bın mükemmel bir örneğidir. ALK-pozitif İMT’ler için en iyi tirozin kinaz inhibi-
törü(TKİ) stratejisi henüz belirlenmemiştir. ALK’yı hedeflemeye ek olarak, diğer 
TKİ’lerin etkinliğine ve ayrıca kemoterapi ve immünoterapi gibi alternatif tedavi 
modalitelerine ilişkin daha fazla veriye ihtiyaç vardır. Şu anda, ileri evre İMT için 
onaylı bir tedavi yoktur. ALK yeniden düzenlenmiş İMT’de etiket dışı bir ajan 
olarak crizotinib ile başlangıç ​​tedavisi şiddetle tavsiye edilir. Yeni nesil ALK inhi-
bitörlerinin önceden kullanımına ilişkin veriler azdır. Krizotinibe dirençli hasta-
lıkta yeni jenerasyon ALK inhibitörleri kullanılabilir. Neoadjuvan tedavide ALK 
inhibitörlerinin kullanımı ile ilgili literatürde vaka örneği olmakla birlikte (29), 
adjuvan tedavinin yararını değerlendirmek böylesine nadir görülen bir hastalıkta 
son derece zordur.
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