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OZET

Giris: Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) dermis
ve cilt alt dokudan kaynaklanan agrisiz, yavas biyiyen plak
ve nodiller seklinde ortaya ¢ikan fibroblastik bir timordur.
Bu calismada dermatofibrosarkoma protuberans nedeniyle
ameliyat edilen 14 hasta yeterli cerrahi sinir ve niiks agisindan
incelendi.

Gerec Yontem: Bu calismaya Ocak 2007-Ekim 2012 yillar
arasinda Diskapi Yildinm Beyazit Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi Plastik Rekonstriktif ve Estetik Cerrahi Klinigi ile Dicle
Universitesi Plastik Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim
Dalinda dermatofibrosarkoma protuberans tanisiyla ameliyat
edilen hastalar dahil edildi. Hastalar yas, cinsiyet, onarim yon-
temi ve ameliyat sonrasi izlem sureleri agisindan degerlendi-
rildi. Lezyonlar 4 cm saglam deri siniri ve altta fasyayi icerecek
sekilde genis eksize edildi.

Bulgular: Bu calismaya dahil edilen 14 hastanin 6 si erkek
8 i kadindi. Hastalarin yasi 18-89 arasinda degismekte ve or-
talama 45 idi. Lezyonlar 9 hastada govde(%64), 3 hastada Ust
ekstremite(%21), 2 hastada alt ekstremite yerlesimliydi(%15).
Takip stiresi ortalama 21 aydi. Lezyonun el bilegi yerlesimli ol-
dugu bir hastada cerrahiye ek olarak radyoterapi uyguland.
Hastalarin hig birinde niiks gelismedi.

Sonuglar: Calismamizda uyguladigimiz 4 cm saglam deri
ile genis eksizyonun histopatolojik olarak negatif siniri sagla-
yabildigini diistinliyoruz

Anahtar sozclikler: Dermatofibrosarkoma protuberans,
Genis eksizyon, Lokal nuiks,

GiRiS

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) der-
mis ve cilt alti dokudan kaynaklanan agrisiz, kirmizi-
kahverengi veya morumsu plak ve nodiiller seklinde
ortaya cikan fibroblastik bir timaordur (Sekil 1).1 ilk ola-
rak 1890 yilinda Taylor tarafindan tanimlanmis ancak
glinimiizde kabul edilen tanimi 1925 yilinda Hoffmann
tarafindan yapllmlg,nr.2

Dermatofibrosarkoma protuberans nadir gorilen
bir timordir ve yillik insidansi milyonda 0,8-1dir. Ka-
litimsal veya ailesel gegis gostermez. Genellikle 20-50
yaslar arasinda gorulir ve 16 yasindan 6nce bu timo-
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ABSTRACT

Introduction: Dermatofibrosarcoma protuberans is a
painless, slow growing, plaque or noduler shaped fibrocystic
tumor taking origin from dermis and subcutaneous tissue. In
this study 14 patients operated because of dermatofibrosar-
coma protuberans has been evaluated for sufficient surgical
border and reccurence.

Material and Methods: Patiens included in this study
were operated between January 2007-October 2012 in
Diskapi Yildinnm Beyazit Training and Research Hospital De-
partment of Plastic Reconstructive and Aesthetic Surgery and
Dicle University Plastic Reconstrucitve and Aesthetic Surgery
diagnosed with dermatofibrosarcoma protuberans. Patients
evaluated for age, sex, reconstructive method and postopera-
tive follow duration. Lesions excised widely including 4 cm of
intact skin border and fasia below.

Results: Among 14 patients who were included 6 were
male 8 were female. Age of patients varied between 18-89
with an average of 45 years. Lesions were on trunk in 9 pa-
tients (%64), on upper extremity in 3 patients (%21), and on
lower extremity in 2 patients (%15). Average follow up dura-
tion were 21 months. A patient with a lesion on wrist recieved
radiotherapy additional to surgery. No reccurence observed
in any patient.

Conclusions: In our study, a wide excision of skin with 4
c¢m can provide histopathologically negative border.

Keywords: Deramatofibrosarcoma Protuberans, Wide ex-
cision, Local recurrence

riin gortilmesi olduk¢a nadirdir. Bununla beraber yeni-
doganda DFSP goruldigi bildirilmistir.3 En sik govde
olmak Uzere (%50-60), Uist ekstremiteler (%25), bas ve
boyun (%10-15) timorin en sik yerlestigi bolgelerdir.4
Hastalarin yaklasik %20'sinde daha dnce yasanmis bir
travma Oykisli mevcut olmasina ragmen kesin neden
tam olarak bilinmemektedir.

Dermatofibrosarkoma protuberansin klinik olarak
en 6nemli 6zelligi lokal agresif bir tiimor olmasi ve basit
eksizyonlardan sonra ¢ok yiiksek oranda niiks goriilme-
sidir. Bu timor nadiren metastaz yapmasina ragmen
bolgesel lenf nodlarina veya kan yoluyla akcigerlere,

www.turkplastsurg.org 2




Turk Plast Surg 2013;21(1)

beyin, kemige metastaz gerceklesebilir. Uzak metastaz
gelisen hastalarin hayatta kalim siiresi 1-48 ay arasin-
da oldugu ve ¢cogu hastanin 2 yil icinde kaybedildigi
bildirilmektedir.*

Tedavide en sik kullanilan iki yontem lezyonun ge-
nis saglam deri siniri ile eksizyonu ve daha az saglam
deri ¢ikanlmasini saglayan Mohs mikrografik cerrahidir.
Bu calismada nadir goriilen bir tiimér olan DFSP nede-
niyle ameliyat edilen 14 hastanin yeterli cerrahi sinir ve
niks agisindan degerlendirilmesi amaclandi.

GEREC VE YONTEM

Bu calismaya Ocak 2007-Ekim 2012 yillari arasinda
Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi ve
Dicle Universitesi Plastik Rekonstriiktif ve Estetik Cerra-
hi Anabilim Dalinda dermatofibrosarkoma protuberans
tanistyla ameliyat 14 hasta dahil edildi. Takip bilgilerine
ulagilamayan 5 hasta bu calismaya dahil edilmedi. Has-
talar yas, cinsiyet, rekonstriiksiyon yontemi ve ameliyat
sonrasl izlem sireleri agisindan degerlendirildi. Ciltteki
primer lezyon nedeniyle basvuran hastalarda 6ncelikle
biyopsi alindi. Patolojik incelemesi DFSP olarak rapor-
lanan hastalarda lezyonlar 4 cm saglam deri siniri ve
altta fasyay icerecek sekilde genis eksize edildi. Karin
yerlesimli lezyonlarin eksizyonu sonrasi olusan defekt-
ler primer olarak diger defektler ise kismi kalinlikta deri
greftleri ile onarildi (Sekil 2). Ameliyat sonrasi donem-
de hastalar ilk 3 ay aylik, birinci yila kadar 3 ayda bir ve
birinci yildan sonra ise 6 ayda bir kontrollere ¢agrilarak
niiks agisindan degerlendirildi.

BULGULAR

Bu calismaya dahil edilen 14 hastanin 6 si erkek 8
i kadindi. Hastalarin yasi 18-89 arasinda degismekte ve
ortalama 45 idi. Lezyonlar 9 hastada gévde(%64), 3 has-
tada Ust ekstremite (%21), 2 hastada alt ekstremite(%15)
yerlesimliydi. Hastalardan alinan lezyonlarin hepsinin
patolojik incelemesi yapildi. Hastalarin hepsinde tu-
morsiiz saglam cerrahi sinir elde edildi. Lezyonun karin
bolgesinde yerlesmis oldugu 2 hastada eksizyonu so-
nucu olusan defekt alan primer olarak, diger bdlgedeki
defekt alanlar ise kismi kalinhktaki deri greftleri ile ona-
rldi. Takip sliresi ortalama 21 aydi. Lezyonun el bilegi
yerlesimli oldugu bir hastada alt sinirda tiimoriin cerra-
hi sinira cok yakin olmasi nedeniyle radyoterapi uygu-
landi (Sekil 3). Hastalarin hig birinde niiks gelismedi.

TARTISMA

Dermatofibrosarkoma protuberans distik dereceli
malign timorlerden biridir. Bu timor tiim kanserlerin
%0,1 den azini ve yaklasik olarak sarkomlarin %?1'ini
olug>turur.5 Erken donemde tiimoral lezyonlar fibrom,
lipom, epidermoid kist, hemanjiyom gibi benign lez-
yonlar ile karistirlabilmektedir. Bu nedenle cikarilan
lezyonlar benign oldugu disiinilse bile patolojik ince-
lemelerinin yapilmasi gerekmektedir. Bu ¢alismaya da-
hil edilen14 hastanin 6’sinda (%42) lezyonlar fibrom, li-

Dermatofibrosarcoma protuberans

Sekil 1. 60 yasina bayan hastanin sag infraklavikular élgesin—
de kirmizi renkli nodiil seklinde lezyon goriilmektedir

Sekil 2. A. 50 yasinda bayan hastanin sag el dorsalinde biyopsi
sonucu DFSP olarak bildirilen lezyonun ameliyat 6ncesi go-
rinimu B. Lezyonun 4 cm saglam cerrahi sinir ile eksizyonu
sonrasi goriintlsi C. Defekt alanin kismi kalinlikta deri grefti
ile onarildiktan sonraki 8. ay gorintisu.
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pom, epidermoid kist, hemanjiyom 6ntanilari ile eksize
edilerek ve patolojiye yollandi. Patolojik inceleme sonu-
cu DFSP olarak rapor hastalarda genis eksizyon yapildi.

DFSP’In tedavisinde temel amag histopatolojik ola-
rak negatif sinir ile lezyonun genis olarak ¢ikarilmasidir.
Tumor yayilimi normal gérinidmla deri altindan timor
hiicrelerinin yayihmi ile oldugundan lezyonun tama-
men cikariimasi zordur. Taylor ve arkadaslarinin yap-
t1g1 cahismada %49, Mc Peak ve arkadaslarinin yaptig
calismada %80 oraninda basit eksizyon sonrasi niiks ile
karsilasmislardir.®7 Bu hastalarda tekrar eksizyon ya-
pilmadig taktirde niiks eden lezyonlar kolaylkla skar
veya 0dem ile karistirilabilmekte ve tedavide gecikme
yasanabilmektedir. Bu nedenle patolojik inceleme so-
nucu DFSP olarak bildirilen hastalarda genis eksizyon
yapilmahdir. Tumorin ne kadar saglam cerrahi sinirla
cikarilmasini gésteren prospektif bir calisma bulunma-
maktadir. Retrospektif calismalarda lezyonlar genellikle
3-5 cmlik saglam sinir ile cikanlmistir.8

Dermatofibrosarkoma protuberans tedavisinde en
onemli problemlerden biri ylksek oranda goriilen ti-
mor niksudir. Daha 6nce yapilan ¢alismalarda, lezyo-
nun hemen sinirindan yapilan eksizyonlarda niiks orani-
nin %60'larda oldugu ve genis eksizyonlarda bu oranin
%23'e kadar indigi bildirilmistir.? Histolojik subtip, yiik-
sek mitoz orani, bas ve boyun yerlesim, lezyonun daha
once niiks etmis olmasi niiks riskini arttirmaktadir.10
Niks oranlarini azaltmada en 6nemli konulardan biri
saglam cerrahi sinirin hangi yontem ile elde edilecegi-
dir. Bu amagla 3-5 cm saglam deri dahil edilerek yapilan
genis eksizyonlar veya Mohs mikrografik cerrahisi kul-
lanilmaktadir. Genis eksizyon pratikte hala en sik tercih
edilen yontemdir. Genis eksizyonun ka¢ cm saglam deri
ile yapilmasi gerektigi konusu ise tartismalidir. Lindler

Sekil 3. A. 42 yasinda bayan hastada sol el bilegi yerlesimli
lezyonun goritisi. B. Lezyonun 4 cm saglam cerrahi sinir ile
eksizyonundan sonraki gortintiisii C. Lezyon eksize edildikten
sonra KKDG ile onarilmis ve RT uygulanmistir. Ameliyat sonra-
s1 8. aydaki goriintuisu

ve arkadaslari cevresel olarak 2,5 ile 3,5 cm’lik saglam
sininin yeterli oldugunu ileri siirmuslerdir.'! Stojadino-
vic ve arkadaslari bas ve boyun yerlesimli lezyonlarda
2 cm veya daha fazla saglam deri ¢ikariimasinin nega-

Tablo 1. Calismaya dahil edilen hastalarin 6zellikleri ve lezyonlarin yerlesim yerleri

Tiimor boyutlari izlem siiresi

No Yasi Cinsiyet Tiimoriin yerlesimi @l Tedavi (ay)
1 45 K Sirt 15x10 Eksizyon + greft 12
2 50 K Sol el dorsali 1x0.5 Eksizyon + greft 24
3 42 E Sag lomber 4x3 Eksizyon + greft 36
4 42 K Sol el bilegi 1x1 Eksizyon + greft 8
5 38 K Sag meme inferioru 3x1 Eksizyon + greft 22
6 55 K Sag pektoral bolge 2x1 Eksizyon + greft 20
7 18 E Sag deltoid bolge 1x1 Eksizyon + greft 30
8 26 K Sirt 2x1 Eksizyon + greft 24
9 72 E Karin 2x2 Eksizyon + primer sttir 18
10 60 K Sag infraklavikular bolge 2x1 Eksizyon + greft 12
1 48 E Sag bacak 4x2 Eksizyon + greft 36
12 30 K Sol skapula 3x5 Eksizyon + greft 24
13 89 E Sol ayak tabani 1.5x1 Eksizyon + greft 18
14 27 E Karin 2x3 Eksizyon + primer s{itir 12
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tif histolojik siniri elde etmede yeterli oldugunu ileri
surmuslerdir.12 Kimmel ve arkadagslari ameliyat oncesi
3x3 cm den kiiglik lezyonlarin 4 cm saglam deri ile gika-
rilmasi durumunda %95 oranda tam iyilesme saglandi-
gintileri stirmislerdir.!3 Bu calismaya dahil edilen has-
talarda lezyon en az 4 cm’lik saglam deri sinir ile altta
subkutan doku ve fasyayi icerecek sekilde cikartildi. 4
cm’lik saglam sinir ile gikarilan lezyonlarin patolojik in-
celemeleri yapildiginda hicbir lezyonda cerrahi sinirda
timore rastlanmadi. Bu nedenle 4 cm’lik saglam cerrahi
sinirin histopatolojik olarak timaorsiz sinin saglamada
yeterli oldugunu dustinliyoruz. Bas boyun yerlesimli ti-
morlerde bu kadar saglam derinin gikarilmasi kozmetik
veya fonksiyonel problemlere yol acabilir. Ancak bizim
vakalarimizda bas boyun yerlesimli lezyon bulunma-
maktaydi.

Dermatofibrosarkomanin  tedavisinde en sik
uygulanan bir diger yontem olan Mohs mikrogra-
fik cerrahisi 1941 yilinda Frederick Mohs tarafindan
tanimlanmistir.’* Bu teknikte timaor yaklasik 2 mm'lik
glvenlik sinin ile eksize edilir ve ¢ikanlan pargadan
horizontal planda kesit alinir. Horizontal kesitin frozen
incelemesinde negatif sinir elde edilinceye kadar eksiz-
yona devam edilir. Bu teknigin amaci genis rezeksiyonu
Onleyerek daha iyi estetik ve fonksiyonel sonuglar elde
etmektir. Daha ¢ok bas boyun bdlgesinde yerlesmis
DFSP olgularinda basvurulan bu teknik ile yuksek kiir
oranlariin saglandigi bildirilmistir. Ancak Mohs cerra-
hisi yorucudur ve zaman alan bir islemdir. Bizim olgula-
rimizla bas boyun yerlesimli lezyon bulunmadigindan
Mohs mikrografik cerrahiyi uygulamadik.

ihmal edilmis DFSP ve niiks etmis lezyonlarda tii-
mor derin fasyaya, kasa ve kemige yayillma egiliminde
oldugundan lezyonlarin daha genis sinir eksize edil-
mesi gerekebilmektedir. Bazen lezyon eksize edilirken,
olusan defekt alanin primer onarimi g6z éniinde bulun-
durularak daha az saglam deri siniri ile eksizyon yapil-
maktadir. Bu yanlis bir yaklasimdir ve olusacak defekt
alanin buyukliginden c¢ekinilmemelidir. Eksizyondan
sonra olusan genis defekt alanlarinin onarimi genellikle
deri greftleri veya flepler ile yapilabilmektedir. Cok bu-
yuk olmayan karin yerlesimli lezyonlarin eksizyonun-
dan sonra olusan defektlerin onarimi ise primer sttur
ile yapilabilir. Lezyonun karin yerlesimli oldugu olgula-
rimizin ikisinde tiimor eksizyonu sonrasi olusan defekt
alan primer onarildi.'2 hastamizda defekt alanlar kismi
kalinliktaki deri greftleri ile onarildi.

Yapilan bazi ¢alismalarda tiimoriin cerrahi sinira
¢ok yakin oldugu veya cerrahi sinirin pozitif oldugu
olgularda cerrahiden sonra radyoterapi (RT) uygulan-
masinin lokal niiks gelisimi riskini dnemli 6lgtide azalt-
tig1 gosterilmistir.1>10 Sun ve arkadaslarinin yaptigi
calismada DFSP olan 35 hastanin 24’ sadece cerrahi
olarak tedavi edilmis, 11'ine ise cerrahiye ek olarak RT
verilmistir. Yedi yillik lokal kontrol orani sadece cerrahi
uygulanan hastalarda %28 ve cerrahiye ek olarak RT
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uygulanan hastalarda ise %80 olarak tespit edilmistir.17
Bizim ¢alismamizda lezyonun el bilegi yerlesimli oldugu
bir olguda derin planda timorin saglam cerrahi sinira
¢ok yakin olmasi nedeniyle RT uygulandi. Bu olgunun 8
aylik takibinde nuks gelismedi.

Lokal agresif davranisina ragmen DFSP ta metastaz
nadiren gorilmektedir. Metastaz genellikle akcigerler,
kemik ve lenf nodlarina olmaktadir. Yapilan bir calisma-
da 260 olguluk bir seride 7 olguda karaciger, akciger,
bobrek ve diger organlara metastaz gorilmuis ve bu
olgularin 3 Ginde ise rejyonel lenf nodu metastazi tespit
edilmistir.18 Calismaya dahil edilen olgularin takiplerin-
de, hicbir hastada uzak organ metastazi veya lenf nodu
metastazina rastlanmadi.

Sonug olarak DFSP tedavisinde genis eksizyon, gi-
niimiizde hala en sik uygulanan yéntemlerden biri ol-
maya devam etmektedir. Calismamizda uyguladigimiz
4 c¢cm saglam deri ile genis eksizyonun histopatolojik
olarak negatif siniri saglayabildigini distiniiyoruz. Pato-
lojik incelemede lezyonun cerrahi sinira yakin oldugu
bildirilen olgularda radyoterapinin etkili oldugunu du-
sunlyoruz.
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