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OZET

Nukhal fibrom, interskapuler ve paraspinal bélgeyi tutan, posterior servikal subkiitan6z dokudan gelisen benign ka-
rakterde bir yumusak doku tuméridir. Ayni zamanda baska lokalizasyonlarda da gorilebilir. Cok sayidaki diger
benign bas boyun lezyonlariyla yakin histopatolojik benzerliklerinden 6tir{, tani konulurken dikkatli olunmahdir. Lez-
yonun diabet ve Gardner sendromu ile iliskili oldugu distnulmekte olup, bu gibi antitelerin ilk isareti olarak gorilebi-
lecegi akilda tutulmalidir. Biz boyunda kitlesi olan 38 yasinda erkek hastada nukhal tipte fiborom olgusunu sunuyoruz.

SUMMARY

Nuchal fibroma is a benign soft tissue tumor that arises from the posterior cervical subcutaneuous tissue, with a
predilection for the interscapular and paraspinal regions. It can also occur in a number of other sites. Because of its
close histopathologic similarity to many other benign head and neck lesions, diagnosis must be made carefully. It is
considered to be in association with diabetes and Gardner's syndrome and it must be remembered that it can be the
first sign of these kind of entities. We report a case of nuchal type fibroma of a 38 year old man with a neck mass.

GiRi$ Benign bir lezyondur, fakat rekirrens potansiyeli vardir
o ] ] ) (2,3). Burada spinal ve paraspinal bolge yerlegimli

Nukhal-tip fibrom (NTF) ilk olarak Enzinger ve Weiss .\ khal-tip fibrom” olgusunu kaynaklar esliginde sunuyo-

tarafindan tanimlanan nadir, tUimor benzeri bir fuz.

proliferasyondur (1). Genellikle 3. ve 5. dekadlar arasin-

da ve daha sik olarak erkeklerde gorulir. Tipik olarak OLGU

boynun arka bélgesinde ortaya ¢ikar (2). Histolojik olarak
dermisi ve subkutisi tutan, ¢ok az sayida fibroblast ice-
ren kalin kollajen bantlarinin tabakalari ile karakterizedir
(3,4). Bu gorinim nedeniyle skar dokusu ya da
fibrolipom olarak tanimlanabilir (5). Diabetes mellitus ve
Gardner sendromu ile birlikte gorilebildiginden, bu gibi
durumlarin ilk bulgusu olarak da karsimiza ¢ikabilmekte-
dir (2,3,5,6,7,8).
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Olgu, 38 yasinda erkek, sol posterior servikal bolgedeki
kitle 10 yildir tanimlaniyor. [IAB sonucu “Benign sitoloji”
olarak rapor edilmis, fakat takip surecinde kitlede
progresif buyume go6zlenmis. Fizik bakida; posterior
servikal alanda 10 cm ¢apli, diizgin konturlu, agrisiz ve
immobil kitle saptandi. Radyolojik olarak; USG’de ayni
bdlgede 8 cm capl, diizgiin ve lobile konturlu, major
vaskiiler yapilari invaze etmemis, solid lezyon gosterildi.
Cekilen boyun BT, kranial ve boyun MR’da ayni boyutta
solid, major vaskiler ve muskuler yapilari invaze etme-
mig kitle imaji saptandi. Ayrica MR'da a. Carotis
interna’da 4 mm c¢apl arteryel anevrizma saptandi. Bu-
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nun Uzerine hastaya oncelikle anevrizmaya yonelik cer-
rahi girisim uygulanip, anevrizma argature edildi. Bu
operasyonu takip eden surecte hastanin servikal kitlesi-
ne midahale edilip, kitle total eksize edildi. Patolojik
inceleme sonucunda; “Nukhal tip fiborom” saptanmasi
Uzerine hastanin endoskopik ve Ba'lu kolon grafik ince-
lemesinde patoloji saptanmadi.

Makroskobik olarak boyutlari 8.5x6.2x3 cm olan mater-
yal kapsilsiiz, sinirlari diizensiz, sert lastik kivaminda,
kirli beyaz renkteydi. Kesit ylizii benzer 6zellikteydi.

Mikroskobik olarak kitle kapsilsiiz, ¢cevre yagd dokuya
infiltratif gelisim gosteren kalin, gelisigiizel diizenlenim
gosteren yogun, hiposelliler kollajen bantlardan olus-
maktaydi. Kollajen bantlarin yer yer birbirini kestigi alan-
larda lobller bir arsitekttr izlenmekteydi (Sekil 1). Arada
kusatiimis yag doku alanlari dikkati ¢cekti (Sekil 2). Lez-
yon hicreden oldukg¢a fakir gérinimde olup kollajen
bantlar arasinda dar sitoplazmali, elonge nukleuslu igsi
hicreler bulunuyordu ( Sekil 3).

Sekil 1. Birbirini kesen kalin kollajen bantlarin olusturdugu belli
belirsiz lobuller argitektir (HE/x100).

Sekil 2. Yogdun, hiposelliler kollajenéz doku arasinda sikismig
adipoz doku adalari (HE/x100).
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Sekil 3. Kollajen fibriller arasinda dagiimis az sayida igsi hiicre
nukleuslar (HE/x200).

Histokimyasal olarak Van Gieson boyasi ile elastik lifler-

de belirgin azalma saptandi . Musin boyalari (Alcien

blue, mucicarmine) ile matrikste boyanma izlenmedi.

immunohistokimyasal olarak vimentin ile gigcli diffiiz
boyanma, CD 34 ile diffiiz pozitif boyanma izlendi (Sekil
4a-b). Aktin ve desmin ile boyanma saptanmadi.
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hiicrelerde  vimentin

A-igsi
Vimentin/x100). B- Damar yapilari ve idsi hiicre-
lerde CD-34 pozitifligi (IHK-CD34/x400).

Sekil 4. pozitifligi  (IHK-

Histopatolojik, histokimyasal ve immunohistokimyasal
bulgular esliginde olgu “Nukhal-tip fiborom olarak dusu-
nildid. Ancak NTF, histolojik olarak Gardner
Fibrom’undan ayirt edilemeyecegi icin, olgu klinik olarak
“Gardner Sendromu” agcisindan arastinidi. Bu klinik,
histopatolojik, histokimyasal ve immunohistokimyasal
bulgular esliginde olgu “Nukhal-tip fibrom” olarak rapor
edildi. Olgu 14 aydir takip edilmekte olup niiks ve diger
birliktelik gdsterdigi hastaliklar saptanmamigtir.
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Gardner sendromunu tanimlayan ilk ¢alismada olasilikla
NTF'un mikroskobik gérinimi bulunmasina ragmen (4),
“Nukhal fibrom” isimlendirmesi ilk olarak Enzinger ve
Weiss tarafindan yapilmistir (1). “Kollajenéz nukhal”
veya “Nukhal-tip fibrom” olarak da isimlendiriimektedir
(4). NTF, nukhal veya dorsal bélgelerde sik gérilmesine
ragmen ekstranukhal lokalizasyonlarda da ortaya c¢ik-
maktadir (3,5). Michal ve arkadaglar genis serilerinde
NTF’un diabetes mellitus ile birlikteligini tanimlamislar ve
Gardner sendromu ile de olasi bir birliktelikten séz etmis-
lerdir (3). Daha sonraki yillarda da bu birlikteligi destek-
leyen cesitli calismalar bildirilmistir (3,6,7,8,9).

NTF, nadir gorilen timér benzeri fibréz bir
proliferasyondur (2,3). Ancak, yalnizca az sayida
fibroblast iceren kalin kollajen bantlarinin varligi nede-
niyle, bu lezyonun fibrom, fibrolipom, ya da skar dokusu
seklinde tani alabilecedi ve bu nedenle de gercekte ¢ok
nadir olmadigi da disinulmektedir (5).

NTF'lar tipik olarak boynun arka bdlimunde goérilen kot
sinirh, hiicreden fakir lezyonlardir. Nukhal bdlgeden
alinan normal doku ile karsilastiriidiginda NTF'lar,
nukhal bélgedekine benzer sekilde kalin kollajen bantlar
icerirler. Ancak NTF'da genislemis kollajenize dermis ve
sikhkla fokal lobiler arsitektir vardir (2,3). Kusatiimis
yag doku iceren subkutisin tutulumu, bazen de daha
alttaki dokularda bulunan cizgili kasa yayihm gorildr.
Boylece, NTF'lar bu gibi yerlerde normal olarak bulunan,
hicreden fakir, yogun kollajen6z konnektif dokunun
lokalize proliferasyonunu temsil ediyor gibi gériinmekte-
dir (3). Gergek fibroz neoplazmlara gére ¢ok daha az
hicresel olmasi da NTF'un tumér benzeri reaktif bir
proces oldugunu dusundurmektedir (5,9). Buna ek ola-
rak bircok olguda travmatik néromda gorilene benzer
sekilde, sinir liflerinin lokalize proliferasyonu goralur.
Bazen de Morton néromundaki gibi, perindral fibrozis
bulunur. Bu gibi degisiklikler de tekrarlayan minér trav-
manin sonucu ya da kollajenin lokal birikimine karsi
kiiguk sinir yapilarinin bir cevabinin sonucu olabilir (2,3).

Ekstranukhal lezyonlarin ¢ogu, sirtin st bdlgesinde
lokalizedir, fakat yliz, ekstremiteler gibi diger lokalizas-
yonlarda da gorilebilmektedir (2). Bu gibi ekstranukhal
lezyonlar histolojik olarak nukhal 6rneklerinden ayirt
edilemedikleri icin, NTF tanimlamasinin, lokalizasyondan
bagimsiz olarak, histolojik gériiniimii benzer tim lezyon-
lar icin kullanilmasi 6nerilmigstir (3).

Yayinlanan 2 olguluk bir caligmada bu lezyonun CD 34
reaktivitesi ve elektron mikroskobik bulgular ilk kez
tanimlanmistir. Elektron mikroskobik analizde, timérden
uzak deriden elde edilen kontrol dermal kollajen ile
nukhal tip fibromu olusturan kollajen karsilastirildiginda
farklilik saptanmamistir (7). Bizim olgumuzda da diffiiz
CD 34 pozitifligi mevcuttur. NTF, 6zellikle desmoid tip
fibromatozis, sinirli storiform kollajenom, konnektif doku
neviis, kollajendz fibrom (desmoplastik fibrom),
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elastofibrom, ve tendon kilifinin fiboromu olmak Uzere
fibroz timdrler ve timoér benzeri durumlardan ayirt edil-
melidir. Sinirli storiform kollajenom, NTF'dan dermal
lokalizasyonu, keskin sinirli olusu, belirgin misin iceren
yariklarin bulundugu storiform kollajendz paternin varligi,
buna karsiik kusatiimis yad dokunun ve néral
proliferasyonun yoklugu ile ayirt edilir (3,10 ).Bizim ol-
gumuzda lezyon sinirl degildi ve kusatiimis yag dokusu
alanlarinin varligi oldukca belirgindi. Ayrica misin boya-
lari ile misin iceren bir komponent de saptanmadi.

Konnektif doku nevusleri, kiguk, cok sayida, yaygin
papul ve plaklar seklindedir. NTF'dan genel olarak daha
kuguk, ylzeyel ve daha az infiltratiftir. Ayrica derin
subkutandz yayim géstermezler (3,11).

Kollajen6z fibrom ise iyi sinirlidir, daha homojen
kollajenéz veya miksokollajenéz matriks icinde yildizsi
ve igsi fibroblastlardan olugur (3,12). Bizim olgumuzda
lezyon sinirli degildi, kollajen fibrilleri bantlar seklindeydi
ve arada sikismig matir yag doku vardi. Ayrica yildizsi
fibroblastlar hi¢bir alanda izlenmedi.

Elastofibrom, genellikle infraskapular bolgede kéti sinirli
bir kitle olarak gorulur. Mikroskobik olarak birbirini kesen
kollajen fibriller, saciimis fibroblastlar ve elastik
fibrillerinden olusur. NTF' lar elastofioromdan daha az
sellilerdir ve yalnizca ¢ok az miktarda normal kalinlikta
ince elastik fibrilleri icerir (3,5,13). Bizim olgumuzda Van
Gieson boyasi ile az miktarda elastik lif varligi saptandi.

Tendon kilifinin fibromu, NTF'dan lokalizasyonu, daha
derin yumusak dokulari tutma egilimi ve daha genc¢ has-
talarda gorilmesi ile klinik olarak farkhdir. Histolojik
olarak ise tendon kilifinin fiboromu, iyi sinirh, daha
selliler ve daha homojen amorf kollajen igerir (3,14).

NTF, sikhkla kusatilmis yag doku icerdigi icin ayirici
tanida fibrolipomun da dikkate alinmasi gerekebilir.
Ancak, subkutan6z yag doku tiimorleri genellikle daha iyi
sinirhdir ve dermal tutulum izlenmez ve daha fazla yag
doku icerirler. Ayrica siklikla daha c¢ok sayida
fibroblastlar bulunur (3,5).

Sonug olarak, NTF, daha ¢ok boynun arka bélgesinde
goruldr. Ancak, diger yumusak doku alanlarinda da
gorulebilir. Tipik olarak bir kitle lezyonu seklinde saptanir
ve kollajenin nonneoplastik timér benzeri birikimini gos-
terir. Histolojik olarak kalin kollajen bantlari arasinda az
sayida fibroblast icermesi nedeniyle skar dokusu veya
fibrolipom gibi tanilar alabilir.

NTF'un Gardner sendromu ile birliktelik gostermesi il-
gingtir ve énemlidir. Ancak, NTF'un en sik olarak birlikte
oldugu durum diabetes mellitustur. Ayrica, NTF ve agre-
sif fibromatozis arasinda da bir birliktelik olabilecegi ileri
surlilmektedir(15,16) . Bu gibi degisik antiteler ile birlikte
olabilmesi ve bazen ilk bulgu olarak kargimiza cikabil-
mesi nedeniyle bu lezyonunun dogru olarak tanimlan-
masi dnemlidir.
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