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OLGU SUNUMU | CASE REPORT

Anemi, hiperferritinemi ve koagulopatinin eslik ettigi
nadir bir tumor: Inflamatuvar miyofibroblastik tumor

A rare case presented with anemia, hyperferritinemia and coagulopathy:
inflammatory myofibroblastic tumor
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Inflamatuvar miyofibroblastik tiimér, basta akciger, medi-
asten ve orbita olmak iizere viicudun herhangi bir organin-
da ortaya ¢ikabilen bir ¢ocukluk ¢ag: tiimdriidiir. Etiyolojisi
tam olarak bilinmemekle birlikte enfeksiyoz ve immunolojik
nedenler suglanmaktadir. Siklig1 %0.04-%0.7 arasinda degi-
sebilmektedir. Olduk¢a nadir goriilmekle birlikte agiklana-
mayan anemi, ferritin yiiksekligi ve direngli koagiilopati ile
seyreden olgularda inflamatuvar miyofibroblastik timor 6n
tanisinin akla gelmesi gerektigini vurgulamak amac ile ol-
gumuzu sunduk. Halsizlik yakinmast ile basvuran olgumuzun
degerlendirmesinde anemi, hiperferritinemi ve akut faz yiik-
sekligi saptandi. Hastanin izleminde aralikli atesi ve aktive
parsiyel tromboplastin zamaninda uzama tespit edildi. Ates
odagimi aragtirmak amaci ile karin ultrasonografisi yapilan
hastada rastlantisal olarak batin i¢inde kitle saptandi. Kitlenin
total rezeksiyonu sonrasinda hizla akut faz degerlerinde ge-
rileme ve aktive parsiyel tromboplastin zamaninda diizelme
gozlendi. Biyopsi sonucunda inflamatuvar miyofibroblastik
timor tanist alan hasta izleme alindu.

Anahtar sozciikler: Anemi; hiperferritinemi; inflamatuvar miyofib-
roblastik tiimor; koagiilopati.

Inflammatory myofibroblastic tumor is a childhood tumor and
can be seen in everywhere especially emerged from lungs,
mediastinum and orbit. Its etiology is not known clearly but
infectious and immunological factors are suspected. Ac-
cording to the database its incidence differs between 0.04%
to 0.7%. In this case report we aimed to call attention about
diagnosis of inflammatory myofibroblastic tumor presenting
with unexplained anemia, hyperferritinemia and persistent
coagulopathy. Patient presented with fatigue, anemia and
hyperferritinemia, increased levels of acute phase reactants
were detected. Intermittent fever episodes and prolonged ac-
tive partial thromboplastin time were also revealed during the
follow up period. Abdominal ultrasonography was performed
to identify the origin of fever and abdominal mass was diag-
nosed incidentally. After total resection of abdominal mass
by surgery, high levels of acute phase reactants and active
partial thromboplastin time were normalized. Inflammatory
myofibroblastic tumor was diagnosed by biopsy and patient
was enrolled to follow up programme.

Key words: Anemia; hyperferritinemia; inflammatory myofibroblas-
tic tumor; coagulopathy.

Inflamatuvar miyofibroblastik tiimor histopato-
lojik olarak miyofibroblastlar, inflamatuvar hiicre-
ler ve kollajen depozitlerden olusur. Siklikla 2-16

yas arasi ¢cocuklarda, geng erigkinlerde ve kizlarda
gorilir."* Akciger, mediasten ve orbitada bas-
ta olmak tiizere bir¢ok organda karsilasilabilir.l>*
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inflamatuvar miyofibroblastik timér

Nadiren malign karakter kazanarak metastaz yapa-
bilir.”! Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlik-
te alerjik ve immunolojik mekanizmalar, travma,
obstriiksiyon, cerrahi, enfeksiyon gibi nedenler so-
rumlu tutulmaktadir.[>1%

OLGU SUNUMU

Alt1 yas 4 aylik erkek hasta halsizlik, istahsizlik
ve okul basarisinda diisme nedeni ile arastirilirken
kan sayiminda anemisinin saptanmasi iizerine klini-
gimize yonlendirildi. Hastanin yakinmalarinin son

.....

viicut sicakligr 38.3°C idi ve soluk goriiniimliiydii.

Kan sayiminda hemoglobin 9.1 g/dL, hematok-
rit %29.2, kirmizi kiire sayis1 4.61 x 104/mm?, MCV
63 fL, MCH 19.8 pg, MCHC 31.3 g/dL, RDW
%15.5, beyaz kiire sayis1 5.6 x 10°/mm?, trombosit
sayist 513 x 103/mm? saptandi. Periferik yaymada
belirgin hipokromi ve mikrositoz goriildii. Serum
demir diizeyi 43 pg/dL (36-184), serum demir bag-
lama kapasitesi 279 pg/dL (260-590), vitamin B12
diizeyi 475 pg/mL (200-1080), folik asit diizeyi 6.4
ng/mL (3-13) idi. Ferritin 207.5 ng/mL (10-55),
C-reaktif protein 120 mg/L (0-8), eritrosit sediman-
tasyon hiz1 115 mm/saat (0-10), fibrinojen 576 mg/
dL (140-380) ile normalin iizerinde idi. Karaciger,
bobrek fonksiyon testleri ve idrar analizi normal-
di. Mikrobiyolojik belirteclerinde (Hepatit A, B,
C serolojisi, Brucella tiip agglutinasyonu ve se-
rolojisi, Francisella tularensis agglutinasyon testi,
Mikobakteri PCR, aclik mide suyundan gonderilen
mikobakteri 6rnekleri) herhangi bir patoloji saptan-
madi. Digkida parazit ve gizli kan testi negatifti.

Akut faz degeri yiiksek olan ve ates odagi sap-
tanamayan hastada ampirik antibiyotik tedavisi
baslanildi. Hemoliz agisindan degerlendirilen has-
tanin tetkiklerinden ozmotik frajilite testinin ve
hemoglobin elektroforez sonucunun normal, ancak
direkt Coomb’s testinin pozitif oldugu goriildii. Se-
rum kompleman (C3, C4) seviyeleri normal aralik-
ta ve ANA, anti-dsDNA, C-ANCA, P-ANCA gibi
antikorlar da negatifti. Hastada ek olarak hiper-
gammaglobulinemi tespit edildi [Serum IgG 3250
mg/dL (701-2140), IgM 221 mg/dL (69.7-345),
IgA 122 mg/dL (68.7-332) olarak saptandi]. Tii-
mor belirteglerinden a-fetoprotein normal aralikta
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(a) Belli belirsiz doniisler yapan, yogun demetler ha-
linde, miyofibroblastik hiicrelerden olusan neoplastik
doku (H-Ex100), (b) Neoplastik dokuda bol miktar-
da plazma hiicresi varligi (H-Ex400), (¢) Neoplastik
hiicrelerde S-100 varhigr dikkati ¢ekmektedir (S-100
x 400).

saptand1 ve kemik iligi aspirasyonu normal olarak
degerlendirildi.

Karin ultrasonografisinde (USG) sol kadran orta
hatta mezenterik alanda 34x28x36 mm boyutunda,
icerisinde heterojen solid komponenti de bulunan
kistik kitle saptandi. Kontrastli bilgisayar tomogra-
fide de benzer boyutlarda solid-kistik komponentli
kitle gosterildi. Kitle komsulugunda saptanan 2x2
cm boyutlu lenf nodlarindan ve yine mide antru-
munda duvar kalinlasmasindan 6rnek alma amaci
ile iist gastrointestinal sistem endoskopisi yapildi
ve alinan biyopsilerde patoloji saptanmadi.

Hastada cerrahi olarak kitlenin c¢ikartilmasi
planlanirken koagiilasyon testlerinde uzama sap-
tandi [aktive parsiyel tromboplastin zamani: 41.2 s
(23-35) protrombin zamani 14.2 s (10.6-14), INR:
1.23 (0.8-1.2)]. Faktor 11, V, VII, VIIL, IX, X, XI,
XII, XIII diizeyleri normaldi. Taze donmus plazma
ve K vitamini replasmanlarina ek olarak periope-
ratif donemde faktér VII konsantresi de tedaviye
eklenildi. Cekumun 25 cm proksimalinde jejunum
mezosunda barsakla iliskisiz 5x4 c¢cm, lobule kon-
tirlii kistik kitle biitlinliyle eksize edildi. Patolojik
degerlendirmede atipi gostermeyen miyofibroblas-
tik hiicreler gozlendi. Neoplastik dokuda bol mik-
tarda lenfoplazmositer hiicre reaksiyonu mevcuttu.
Histokimyasal olarak CD 68 (+), S-100 (+), aktin
(+), vimentin (+), CDla (=), CD34 (-), CD117 (-),
desmin (—) boyandu (Sekil 1).

Hastada postoperatif ikinci giinde dramatik ola-
rak ates kontrol altina alind1. Ugiincii giin akut faz
degerleri ile birlikte ferritin diizeyi normal aralia
geriledi (Tablo 1). Koagiilasyon parametreleri de
normale donen hastada taze donmus plazma ve K
vitamini destek tedavileri kesildi. [zlemde hastanin
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Tablo 1

Hastanin cerrahi 6ncesi ve sonrasindaki laboratuvar degerleri

CRP Sedimentasyon Ferritin Pz INR aPTZ
(0-8 mg/L) (0-10 mm/saat) (10-55 ng/mL) (10.8-139 s) (0.64-1.17) (23-35s)
120 115 207 13.8 1.23 46.6
104 - 139 15.7 1.24 51.4
139" - 189 14.7 1.25 443
2.7 - 139 14.3 1.09 33.6

3 - 74 13.3 1.1 303
2.5 21 22.6 12.4 1.08 305

*Operasyondan hemen onceki CRP diizeyi. CRP: C-reaktif protein; PZ: Protrombin zamani; INR: International normalized ratio (uluslararasi

diizeltme orant); aPTZ: Aktive parsiyel tromboplastin zamani.

birinci ve dokuzuncu aylardaki kontrol batin ultra-
sonografi sonuglari tamamen normal olarak deger-
lendirildi.

TARTISMA

Inflamatuvar miyofibroblastik tiimér, miyofib-
roblastlar ve inflamatuvar hiicrelerden olusan, ¢o-
gunlukla ¢ocukluk ¢aginda goriilen, radyolojik go-
riintiisii ve klinik bulgular ile diger malignitelerle
karigabilen bir timordiir. Davranis acisindan na-
diren malign transformasyon gosterir ve metastaz
yapabilir. Plazma hiicreli graniilom, inflamatuvar
miyofibrohistiositik proliferasyon, inflamatuvar
fibrosarkom, inflamatuvar psddotiimor, histiyosi-
toma, fibroksantoma gibi farkli isimlerle de anil-
maktadir."? Cogunlukla asemptomatik olmakla
birlikte bazen halsizlik, kilo kaybi, ates, karin ag-
ris1 gibi 6zgilin olmayan bulgular eslik edebilir.!"!

Laboratuvar olarak anemi, lokositoz, trombo-
sitoz, hipergammaglobulinemi ve sedimentasyon
yiiksekligi goriilebilmektedir™ Hastamizda da bas-
vuruda halsizlik, ates, hipokrom mikrositer anemi,
sedimentasyon, C-reaktif protein ve ferritin yiik-
seklikleri saptanmisti. Anemi ve agiklanamayan hi-
perferritinemi nedeniyle ileri tetkiklerin yapilmasi
gerekmisti. Baz1 inflamatuvar miyofibroblastik tii-
mdrlerin otoimmiin pankreatit ve primer sklerozan
kolanjit ile iliskili oldugu ve bu olgularda serum
IgG seviyelerinde artis oldugu bilinmektedir.!'!
Hastamizin da IgG diizeyi yiiksek idi. Koagiilas-
yon testlerindeki uzama ise ancak kitlenin eksizyo-
nu sonrasinda dramatik olarak diizeldi.
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Radyolojik olarak inflamatuvar miyofibroblas-
tik timore 6zgii bir goriintiilleme bulgusu yoktur.
(121 Ultrasonografi’de iyi sinirli-infiltratif, izo-hipo-
miks ekojenitede solid lezyon olarak izlenebi-
lir. Doppler USG’sinde belirgin vaskiilerite artisi
gozlenir. Bilgisayarli tomografide siklikla iyi si-
nirli olmakla birlikte nadiren infiltratif hipodens
lezyonlar seklinde, kontrastli BT incelemelerinde
ise kontrast tutmayan, heterojen kontrast tutan ya
da periferik kontrast tutan kitle seklinde izlenebi-
lir.["13) Baz1 vakalarda kalsifikasyon, hemoraji ve
nekroz bildirilmistir.' Manyetik rezonans goriin-
tillemesinde genellikle hipointens olmakla birlikte
izointens veya hiperintens goriiniim izlenebilir.["

Hastamizin karin USG’sinde heterojen ekojeni-
tede solid komponenti bulunan, vendz vaskiilarite
artis1 izlenen kistik kitle saptandi. Bilgisayar to-
mografi incelemesinde de solid komponenti kont-
rastlanma gosteren, diizgiin konturlu, heterojen
kistik lezyon izlendi.

Inflamatuvar miyofibroblastik tiimor genellikle
kendiliginden gerileme gosterdigi i¢in konservatif
tedavi ile izlem oOnerilir. Tedaviye yanit alinama-
dig1 durumlarda cerrahi rezeksiyon uygulanir ve
patoloji ile kesin tani konulur.!'*! Zeminde yaygin
inflamatuvar hiicrelerin oldugu histoloji bulgulari-
na ek olarak aktin ve vimentinin immiinohistokim-
yasal pozitifligi taniyr destekler. Radyoterapi ve
kemoterapi segenekleri (siklosporin, methotreksat,
azathiopirin ve siklofosfamid) cerrahi sonras1 kli-
nik ve laboratuvar olarak diizelmeyen hastalarda
uygulanabilir.!'!
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Sonug olarak, inflamatuvar miyofibroblastik tii-
mor nadiren goriilmesi nedeniyle ilk planda akla
gelmeyen lezyonlardir. Anemi ve agiklanamayan
hiperferritinemi tablosu arastirilirken 6zellikle me-
zenterik yerlesimli kitlelerin ayirici tanisinda akla
gelmesi gerekir. Olgularin coguna cerrahi rezeksi-
yon veya eksploratif laparatomi uygulanmaktadir.
P’ Nadiren de olsa niiks gosterdigi ve metastaz yap-
t1g1 unutulmamalidir.
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