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Juvenil hyalin fibromatozis: Nadir bir olgu sunumu.
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GIRIS

Juvenil hyalin fibromatozis (JHF); deri, yumusak doku, kemik ve i¢ organlarda hyalin birikimi ve ANTXR2
(CMG2) geninde fonksiyon kaybettirici mutasyonla karakterli, otozomal resesif gecisli son derece nadir
gorilen bir hastaliktir. JHF hastaligin nadir klinik formunu temsil ederken, infantil sistemik hyalinozis
siddetli formunu temsil eder. Burada nadir gorilen bir olgu literatir bilgileri esliginde sunulmustur.

OLGU

Juvenil hyalin fibromatozis tanisi ile takipli 44 yasinda erkek hasta her iki el, ayak , sag ve sol omuz, sirt
ve sol uyluk lateralinde bliyligu 6,3cm uzun capli yaygin kitleler ile klinige basvurmustur. Rezeke edilen
kitlelerin mikroskopik incelemesinde; subkutis yerlesimli, iyi sinirli, kapsulstz noduler kitleler izlenmistir.
Bu kitlelerin cogu alanda asellller hyalinize ve yer yer kalsifiye fibréz doku 6zelliginde oldugu, odaksal
olarak sellllarite artisi gosterdigi, hiicre poplilasyonunun kayda deger atipi veya mitoz gdstermedigi
ancak multintkleasyon bulundurabilen oval-igsi hlicrelerden olustugu gorilmdistir. Lezyonel hlicrelerde
perinikleer seffaflasma tipiktir. Az sayida daginik osteoklast tipi dev hiicreler gortlmustir. Bu bulgularla
olgu Juvenil hyalin fiboromatozis olarak degerlendirilmistir.

SONUC

Oldukca nadir gorilen bu yumusak doku lezyonunun ayirici tanisinda infantil myofibromatozis, desmoid
tip fibromatozis ve kalsifiyue aponerotik fibroma akilda bulundurulmahdir.
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