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Desmoid fibromatosis in thyroid bed: a case report
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Descriptors

DEZMOIDNITUMOR — kirurgija, patologjja,
slikovna dijagnostika;

TUMORI GLAVE | VRATA — kirurgija, patologija,
slikovna dijagnostika;

NODOZNA GUSA — kirurgija; TIREQIDEKTOMIJA:;
PARATIREQIDNITUMORI — kirurgija;

ADENOM — kirurgija; ULTRASONOGRAFIJA;
MAGNETSKA REZONANCIJA

Descriptors

FIBROMATOSIS, AGGRESSIVE — diagnostic imaging,
pathology, surgery;

HEAD AND NECK NEOPLASMS — diagnostic imaging,
pathology, surgery;

GOITER, NODULAR — surgery; THYROIDECTOMY;
PARATHYROID NEPLASMS — surgery;

ADENOMA — surgery; ULTRASONOGRAPHY;
MAGNETIC RESONANCE IMAGING

SAZETAK. Dezmoidni tumori su rijetke benigne tvorbe podrijetla vezivnog tkiva koje sporo rastu, ne metastazi-
raju, ali mogu invadirati okolna tkiva. Cilj izvjes¢a je prikaz bolesnice s dezmoidnim tumorom razvijenim u leZiStu
lijevog reZnja Stitnjace nakon prethodnoga operacijskog zahvata totalne tireoidektomije zbog multinodulame
quse s ekstirpacijom adenoma paratireoidne Zlijezde u istom aktu. Zbog promuklosti i osjecaja bolnosti u leZiStu
Stitnjace dvije godine nakon inicijalnog zahvata kod bolesnice je ucinjen kontrolni ultrazvuk vrata koji verificira
slabo ogranicen, nehomogen, pretezno izoehogen cvor tvrde konzistencije u leZistu lijevog reZnja Stitnjace koji je
po svojim ehografskim karakteristikama bio suspektan na malignu promjenu. Ciljana citoloska punkdija opisuje
rijetke vretenaste stanice, ali bez drugih elemenata za poblizu diferencijaciju. Stoga je ultrazvucni pregled dopu-
njen drugim slikovnim radioloskim metodama (kompjutorizirana tomografija i magnetska rezonancija) koje
postavljaju sumnju na paragangliom ili adenom paratireoidne Zlijezde, ali se nije mogla sa sigurnos¢u iskljuciti ni
promjena druge etiologije. Zbog navedenog kod bolesnice je preporucena kirurska ekscizija koja je bila zahtjevna
zbog tvrdoce navedene tvorbe. Patohistoloski nalaz je odgovarao ekstraabdominalnoj fibromatozi, odnosno dez-
moidnom tumoru s mogucom pojavom recidiva. lako je dezmoidni tumor opcenito benigna bolest, ponekad
moze biti lokalno invazivan s infiltracijom okolnih struktura oponasajuci sliku malignog procesa uz otezanu pot-
punu kirursku eksciziju koja je terapija izbora. Stovise, unato¢ potpunom uklanjanju cest je recidiv bolesti pa bole-
snike s dezmoidnim tumorom treba povremeno kontrolirati.

SUMMARY. Desmoid tumors are rare formations of fibroblastic origin thought benign and slow growing, but
could be aggressive in behaviour invading the surrounding areas. The aim of this report is to present a case of a
patient with desmoid tumor located in anterior cervical region mimicking malignant formation. A 69-year-old
female patient with previous history of surgery due to multinodular goiter as well as primary hyperparathyroidism
caused by parathyroid adenoma was scheduled to ultrasound of the neck due to hoarseness. Ultrasound revealed
extremely hard, isoechoic, poorly defined nodule with calcification in thyroid bed suggestive of malignant tissue.
The finding of fine needle aspiration cytology report showed rare spindle cells but was inconclusive. Other
imaging techniques like computed tomography and magnetic resonance imaging were suggestive for paragan-
glioma or parathyroid adenoma, but another etiology could not be ruled out with certainty and complete surgical
resection was recommended. Pathology report was consistent with fibromatosis, leading to the final diagnosis
of extra-abdominal desmoid tumor. Although desmoid tumor is generally a benign disease, it can sometimes be
locally aggressive invading the surrounding tissue and mimicking the picture of a malignant process with difficul-
ties to remove surgically, as in our case. Moreover, even after complete excision, recurrence of the disease often
occurs that should be keptin mind and such patients should be monitored periodically.

Dezmoidni tumor ili fibromatoza jest rijetka be-
nigna novotvorina podrijetla vezivnog tkiva karakteri-
zirana sporim rastom, ali s tendencijom infiltracije
okolnog tkiva i recidiva bolesti, iako nema metastatski
potencijal.! Tumor se pojavljuje ¢e$¢e kod Zena, a
predstavlja manje od 3% svih tumora mekog tkiva te
0,03% svih neoplazmi.? Ve¢ina tumora su sporadic¢ni s
beta-katenin mutacijom, mogu se razviti u svim ana-
tomskim regijama, ali ¢e$¢e zahvacaju udove (70%),
trup (43%), glavu i vrat (7%). Takoder se mogu razviti

u abdominalnoj i torakalnoj stijenci. Druga, manja
skupina (incidencija 10 - 20%) jesu slucajevi povezani
s obiteljskom (familijarnom) adenomatoznom polipo-
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zom (FAP). U ovoj grupi mutacija APC-gena (engl.
adenomatous polyposis coli gene) dovodi do razvoja
dezmoidnog tumora, a nesto ce$ce obolijevaju mus-
karci i to uglavnom s intraabdominalno lokaliziranim
tumorom koji se javlja u ranijoj Zivotnoj dobi u od-
nosu na sporadi¢ne slucajeve. Dezmoidni tumori se
mogu pojaviti i na mjestu ranijega kirurskog zahvata i
traume te su nesto ¢e$¢i u trudnodi i babinju.’ Unato¢
preporucenoj kompletnoj kirurskoj resekciji Sirokih
rubova, recidiv bolesti se javlja u 24% do 77% slucaje-
va."! Iako su dezmoidni tumori uglavnom benigni i
sporo rastuci, ponekad se mogu razviti i agresivniji
oblici s kompresijom i invazijom okolnih struktura.
Terapijski postupak kod recidivirajuc¢ih infiltrativnih
tumora zahtijeva ponovljenu kirusku resekciju koja
ovisi o lokalizaciji i ponasanju tumora, simptomima,
dobi bolesnika, ali ponekad zahtijeva i primjenu neste-
roidnih protuupalnih lijekova, antiestrogensku hor-
monsku terapiju, pa ¢ak i kemoterapiju i radioterapi-
ju.* Cilj je ovog rada osvrt na nastanak, klinicku sliku,
slikovne metode i patohistoloske osobitosti kod bole-
snice s navedenim rijetkim oblikom tumora.

Prikaz slucaja

Bolesnica u dobi od 69 godina primljena je na ultra-
zvuk vrata u Klinickom zavodu za nuklearnu medi-
cinu KBC-a Zagreb u sijecnju 2020. godine zale¢i se
na promuklost i osjecaj stranog tijela u vratu. Prema
anamnestickim podatcima kod bolesnice je u ozujku
2018. godine ucinjena totalna tireoidektomija radi ve-
like polinodozne strume s ekstirpacijom uvecane
donje desne paratireoidne zlijezde zbog adenoma pa-
ratireoidne Zlijezde s hiperkalcemijom, a kontrolni ul-
trazvuk nakon izvr§enoga operacijskog zahvata bio je
uredan (bez znakova ostatnog tkiva u leziStu titnjace i
bez prikaza adenoma paratireoidne Zlijezde koji je
ekstirpiran). Nakon izvr§enoga operacijskog zahvata
bolesnica je uzimala nadomjesnu terapiju L-tiroksi-
nom, a uz navedenu terapiju vrijednosti slobodnog
tiroksina (FT4) i tireotropina (TSH) bile su u grani-
cama referentnih vrijednosti uz normokalcemiju. Od
ostalih anamnestickih podaka izdvaja se raniji opera-
cijski zahvat desnostrane hemikolektomije zbog karci-
noma debelog crijeva bez potrebe za daljnjim onkolos-
kim lijeCenjem te ekstrakcija viSe razli¢itih polipa u
debelom crijevu. Pri fizikalnom pregledu u sije¢nju
2020. palpacijski se nalazi zadebljanje tvrde konzisten-
cije u srednjoj trecini lijeve strane vrata medijalno, u
lezistu $titnjace. Ultrazvucno se na mjestu palpabilnog
zadebljanja verificira nehomogena, pretezno izoeho-
gena tvorba s grubim odjecima, neravnih kontura, ve-
li¢ine 2,1 x 1,5 x 1,5 cm (longitudinalni/anteroposte-
riorni/transverzalni promjer) suspektnih ehografskih
karakteristika (slika 1). Zbog anamnestickih podataka
o ranijem kirur$kom zahvatu u navedenom podrucju
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SLIKA 1. ULTRAZVUCNI PRIKAZ NEHOMOGENE, PRETEZNO
IZOEHOGENE TVORBE NERAVNIH KONTURA U LEZISTU
LIJEVOG REZNJA STITNJACE

FIGURE 1. ULTRASONOGRAPHIC APPEARANCE

OF EXTRA-ABDOMINAL FIBROMATOSIS DEMONSTRATED
IN HOMOGENEOUS, ISOECHOGENIC, POORLY DEFINED
STRUCTURE LOCATED IN LEFT THYROID BED

SLIKA 2. AKSIJALNI T2 PRESJEK VRATA SA SATURACIJOM
MASTI NA SNIMCI MAGNETSKE REZONANCIHE (MR) POKAZUJE
PARALARINGEALNO/PARATRAHEALNO LIJEVO TVORBU
HETEROGENOG SIGNALA S BLAGIM KOMPRESIJSKIM UCINKOM
FIGURE 2. MRI OF NECK REGION: AXIAL FAT SUPPRESSED
T2WI OF NECK SHOWS PARALARYNGEAL/PARATRACHEAL
HETEROGENEOUS LESION ON LEFT SIDE WITH MILD

MASS EFFECT

diferencijalno-dijagnosticki je u obzir dolazilo i gra-
nulacijsko tkivo. Ponavljanom ciljanom citoloskom
punkcijom pod kontrolom ultrazvuka u punktatu su
dobivene rijetke vretenaste stanice bez poblize dife-
rencijacije pa je s obzirom na neodredeni citoloski
nalaz u cilju daljnje dijagnostike preporucena biopsija
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SLIKA 3. POSTKONTRASTNI KORONARNI T1 PRESJEK VRATA

SA SATURACIJOM MASTI NA SNIMCI MAGNETSKE REZONANCIJE
(MR) POKAZUJE HOMOGENU IMBIBICIJU OVALNE TVORBE
PARALARINGEALNO LIJEVO

FIGURE 3. POSTCONTRAST CORONAL FAT SUPPRESSED

T1WI MRI SHOWS PARALARYNGEAL HOMOGENEOUS

ENHANCEMENT OF OVAL LESION ON THE LEFT SIDE SITUATED
MEDIALLY FROM LEFT JUGULAR VEIN AND ACC

$irokom iglom te druga preoperacijska slikovna dija-
gnostika odnosno kompjutorizirana tomografija ili
magnetska rezonancija u cilju detaljnije karakteriza-
cije lezije, to¢nije lokalizacije tumora i eventualne za-
hvacenosti susjednih struktura. Tvorba je bila izrazito
tvrda i fiksirana za tiroidnu hrskavicu. MSCT vrata
verificira laterokaudalno od tiroidne hrskavice lijevo
te medijalno od lijeve karotidne arterije i jugularne
vene ovalnu, vaskulariziranu, mekotkivnu tvorbu veli-
¢ine 2,6 x 1,6 x 2,4 cm koja je inhomogeno imbibirana
kontrastnim sredstvom, uz medioponiran dusnik
uredne $irine lumena. Radioloski nalaz je bio suspek-
tan na adenom paratireoidne zlijezde ili na recidiv
strume, ali je zbog suspektne infiltracije okolnog tkiva
ipak preporucena magnetska rezonancija (MR). MR
vrata prije i nakon intravenske aplikacije paramagnet-
noga kontrastnog sredstva opisuje ekspanzivnu tvorbu
paralaringealno/paratrahealno lijevo, lobuliranih kon-
tura, dimenzija AP 2,5x LL 1,4 x CC 3,0 cm. Aksijalni
T2 presjek vrata sa saturacijom masti verificira tvorbu
heterogenog signala s blagim kompresijskim u¢inkom
(slika 2), a postkontrastni koronarni T1 presjek vrata
sa saturacijom masti pokazuje relativno homogenu
imbibiciju opisane tvorbe bez jasnih znakova restrik-
cije difuzije (slika 3). Diferencijalna dijagnoza je uklju-
¢ivala adenom paratireoidne zlijezde, ali se nije mogao
iskljuciti paragangliom niti promjena druge etiologije.

SLIKA 4. HISTOLOSKA SLIKA EKSTIRPIRANOGA DEZMOIDNOG
TUMORA: TVORBA GRADENA OD NAKUPINA I TRACAKA
VRETENASTIH STANICA ULOZENIH U KOLAGENU STROMU
(H&E, 10x%)

FIGURE 4. PATHOHISTOLOGIC FINDING OF SURGICALLY
RESECTED AND HYSTOLOGICALLY PROVEN DESMOID TUMOR
REVEALED LESION COMPOSED OF SHEETS AND FASCICLES

OF SPINDLE CELLS SET IN COLLAGENOUS STROMA (H&E, 10x)

Anteriorno od opisane tvorbe bila je prisutna i diskret-
na imbibicija mekih tkiva moguce u sklopu postopera-
tivnih oziljnih promjena. Patohistoloski nalaz biopsije
$irokom iglom u 6/2020. postavlja sumnju na fibroma-
tozu te je preporucena kompletna kirurska resekcija.
Operacijski zahvat, odnosno ekstirpacija opisane tvor-
be ucinjena je u 9/2020., a u definitivnom patohisto-
loskom izvje$¢u opisuje se ¢vrsta, siva lezija veli¢ine
3,5x 2 x 1,5 cm, mikroskopski gradena od nakupina i
tracaka vretenastih stanica ulozenih u kolagenu stro-
mu, nejasno ogranicena infiltracijom okolne skeletne
muskulature. Nekroza i atipije nisu nadene, a pronade-
ne su do 2 mitoze/10VVP. Imunohistokemijski tumor-
ske stanice su bile pozitivne na vimentin i SMA, a tek
su pojedinacne stanice pokazivale pozitivitet na beta-
katenin i S100. Nalaz je odgovarao ekstraabdominal-
noj fibromatozi (tzv. dezmoidnom tumoru) s mogu-
¢om pojavom recidiva (slika 4). Tijekom kirurskog
zahvata ucinjena je kompletna ekscizija tumora sa
$irokim rubovima, $to je bio i primarni cilj lijecenja
unato¢ iznimno teskom operacijskom zahvatu zbog
tvrdoce tumora te infiltracije okolnog tkiva. Postope-
racijski laboratorijski nalazi (FT4 i TSH) uz supstitu-
cijsku terapiju L-tiroksinom kao i ukupni i ionski kal-
cij, fosfati i PTH vazni za dalje pracenje bili su unutar
referentnih vrijednosti, a u ovom trenutku bolesnica je
ultrazvuc¢no bez znakova lokalnog recidiva bolesti.

Rasprava

Ekstraabdominalna fibromatoza ili dezmoidni tu-
mor je rijetka, lokalno invazivna lezija, bez sklonosti
metastaziranju, ali je karakterizirana visokim postot-
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kom recidiva bolesti. Tumor je podrijetla vezivno-mi-
$i¢nog tkiva’, a njegov nastanak se povezuje s hormon-
skim promjenama u trudnodi i babinju, ranijim kirur-
$kim zahvatima i traumama, ali i s genetskom predis-
pozicijom, bududi da se u ve¢em postotku javlja kod
bolesnika s obiteljskom polipozom.” U ovom slucaju
bolesnica je imala nekoliko rizi¢nih ¢imbenika za na-
stanak bolesti, kao raniji operacijski zahvat na mjestu
nastanka tumora te Zenski spol. Najveca je incidencija
bolesti u trecem desetlje¢u Zivota.® Ova neoplazma se
¢esto moze javiti sporadi¢no ili u sklopu obiteljske
adenomatozne polipoze (FAP). U slu¢aju FAP-a tumor
nastaje kao rezultat somatskih mutacija u APC-genu
ili u beta-katenin genu te mu je incidencija puno veéa
nego kad su u pitanju sporadi¢ni slucajevi. Procjenjuje
se da ¢e 10 — 25% osoba s FAP-om razviti najmanje
jedan dezmoidni tumor tijekom svog Zivota s 850 puta
ve¢im rizikom od opce populacije. Sporadi¢ni slucaje-
vi su vrlo rijetki i uglavhom pogadaju 2-4 osobe na
milijun stanovnika.” FAP je karakterizirana prisut-
no$c¢u veceg broja polipa u debelom crijevu koji imaju
tendenciju maligne transformacije. Smatra se da je
inaktivacija ostatnog APC-gena kriti¢ni korak u na-
stanku kolorektalnog karcinoma i dezmoidnog tumo-
ra.® Kod nase bolesnice u¢injena je desnostrana hemi-
kolektomija zbog karcinoma kolona kao i ekstrakcija
velikog broja polipa u debelom crijevu; trenutno je bez
potrebe za daljnjim onkoloskim tretmanom, ali se re-
dovito prati.

Dezmoidna fibromatoza (DF) se klasificira kao in-
traabdominalna i ekstraabdominalna. Veéina ekstra-
abdominalnih slucajeva je sporadi¢na i moze se javiti u
svim anatomskim regijama. Bolesnici se uglavhom
zale na izraslinu koja moze biti i bolna, a nesto rjede su
prisutni simptomi i znaci kompresije okolnih anatom-
skih struktura.! Dezmoidni tumori se zbog rijetke po-
javnosti Cesto pogres$no i kasno dijagnosticiraju. Rani-
je studije su utvrdile da su dezmoidni tumori to¢no
dijagnosticirani u samo 50% slucajeva.® Diferencijalna
dijagnoza ukljucuje fibrosarkom, reaktivnu fibrobla-
sticnu proliferaciju, miksom ili nodularni fascitis.

U dijagnostici i karakterizaciji lezija na raspolaganju
je nekoliko slikovnih metoda. Ultrazvuk je ¢esto inici-
jalna dijagnosticka metoda; ehografski mozemo ocije-
niti veli¢inu i strukturu tumora, lokalizaciju, granice
prema okolnom tkivu i vaskularizaciju, a pod kontro-
lom ultrazvuka izvodi se i ciljana citoloska punkcija.!
U prikazanom slucaju ultrazvukom je verificiran ne-
homogeni, pretezno izoehogeni ¢vor s kalcifikatima,
tvrde konzistencije i neostrih granica prema okolnom
tkivu, koji je po ehografskim obiljezjima bio suspektan
na malignu promjenu. Magnetska rezonancija (MR) se
smatra zlatnim standardom za dijagnostiku fibroma-
toznih lezija preoperativno, a takoder je korisna i za
postoperacijsko pracenje.’ Iako je viseslojna kompju-
torizirana tomografija (MSCT, engl. multislice compu-
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ted tomography) manje senzitivna od MR-a za meko-
tkivne lezije moze takoder pruziti korisne informacije
o veli¢ini tumora, lokalizaciji i granicama prema okol-
nom tkivu.!

Kompletna kirurska resekcija jest metoda izbora u
lije¢enju dezmoidnog tumora. Zbog kompleksne ana-
tomije i Ceste zahvacenosti neurovaskularnih struktu-
ra u podrudju glave i vrata kompletna kirurska resek-
cija je tesko izvodiva. Resekcija moze dovesti do ozlje-
da okolnih struktura, karotidne arterije, unutarnje ju-
gularne vene ili brahijalnog pleksusa, a zbog slozenih
anatomskih struktura uz nemogucnost kompletne
ekscizije Cesto je povezana s recidivom bolesti (46 —
62%) i potrebom za daljnjim ponavljanim ekscizija-
ma.’ Ovaj tumor ne metastazira, ali je lokalni recidiv s
pridruzenim morbiditetom ralativno cest. Stopa re-
cidiva iznosi 33,3%, a kod kirurske ekscizije $irokih
rubova je manja.'” Kod recidivirajucih slucajeva s ne-
kompletnom ekscizijom primjenjuje se adjuvantna te-
rapija, poput hormonske terapije i nesteroidnih anti-
inflamatornih lijekova, pa ¢ak i radioterapija i cito-
statici.'’ Hormonska terapija uglavnom ukljucuje pri-
mjenu selektivnih modulatora estrogenskih receptora
(poput tamoksifena, raloksifena i toremifena), kao i
primjenu analoga gonadotropina (leuprolid) te anta-
gonista estrogenskih receptora (medroksiprogesteron,
testosteron i progesteron) s potencijalnim antitumor-
skim u¢inkom u hormonski ovisnih tumora.'? Neste-
roidni antireumatici poput indometacina, sulindak i
kolhicin testirani su kod bolesnika s razli¢itim stup-
njem uspjeha. U slucaju neuspjeha antiestrogenske te-
rapije i terapije nesteroidnim antireumaticima mogu
se koristiti citotoksi¢ni lijekovi poput kombinacije
doksorubicina i dakarbazina, doksorubicin-ciklofos-
famid-vinkristin kombinacije ili vinkristin-aktinomi-
cin D-ciklofosfamid.'"'* Obecavajuca je i primjena in-
hibitora tirozin kinaza (TKI) poput imatiniba, sorafe-
niba i pazopaniba.® Kod agresivnih oblika ispituje se i
primjena drugih lijekova poput 1,25-(OH)2-vitamina
D3, interferona alfa (IFN-a), retinoi¢ne kiseline i
prednizolona, te primjena ablacijskih postupaka poput
radiofrekventne ablacije (RFA) i fokusiranog ultrazvu-
ka visokog intenziteta (engl. high intensity focused ul-
trasound, HIFU) s razli¢itim uspjehom."? Nasa bole-
snica je trenutno bez znakova povrata bolesti pa je za
sada bez specifi¢ne terapije, a sljede¢i kontrolni pre-
gled ultrazvukom planira se za oko 6 mjeseci uz MR
vrata prema potrebi. Naglasava se vaznost pravodob-
nog prepoznavanja relativno cestih recidiva ovog tu-
mora, a u lije¢enju i pracenju vazan je multidiscipli-
narni pristup.

Zakljucak

Dezmoidni tumori su iznimo rijetki oblici benignih
tumora. Uglavnom su loSe ograniceni i infiltriraju
okolne strukture pa prema ultrazvu¢nom prikazu cesto
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mogu sugerirati maligne promjene. Kombinacije razli-
citih slikovnih metoda (ultrazvuk s ciljanom citolos-
kom punkcijom, MR i MSCT) koriste se za definiranje
veli¢ine i lokalizacije tumora kao i odnosa tumora s
okolnim strukturama. Kompletna kirurska resekcija
ima dobru prognozu iako je ucestalost recidiva viso-
ka pa se svakako preporucuje redovita kontrola bole-
snika.
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