DERMATOFIBROSARKOMA PROTUBERANS: BES OLGUNUN INCELENMESI
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OZET

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) deriden kay-
naklanan, siklikla gévdede bulunan, agrisiz, yavas blyulyen ve
oldukga nadir goriilen bir tiimordir. DFSP'nin hiicresel oriji-
ninin dermisteki kok hiicrelerdir. Bu ¢calismamizda literatlirde
ve klinik uygulamalarda nadir gorilen klinigimize basvuran
DFSP’li 5 hasta yeterli cerrahi sinir ve lokal rekiirrens agisindan
degerlendirildi.

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Plastik ve Re-
konstriktif cerrahi Klinigine 2003-2008 yillari arasinda derma-
tofibrosarkom protuberans tanisi ile basvuran 5 hasta klinik
gidisleri acisindan degerlendirildi. Lezyonlarin dagiliminin 2
hastada karin 6n duvarda, 2 hastada sirtta, 1 hastada skalpte
oldugu gorildi. Timor boyutlari 4x5 cm ile 10x10 cm arasin-
dadir. Tim hastalarda lezyonlar 3 cm saglam cerrahi sinirla
tekrar cilt-ciltalti dokusu ve fasya dahil edilerek eksize edildi.
Hastalarin patolojik incelemelerinde 2 cm saglam cerrahi sinir
elde edildi. Hastalar yeterli saglam cerrahi sinira ulasmak icin
ortalama 2,3 kez opere edildiler. 2 hastada rekonstriiksiyon
cevre dokularin ilerletilmesi, diger 3 hastada rekonstriiksiyon
kismi kalinlikta deri grefti ile yapildi. Ortalama takip suresi
20,8 ay olan hastalarda niiks gortlmedi.

Nadir goriilen dermatofibrosarkoma protuberansta mik-
roskobik yayilimin makroskobik yayilimdan daha fazla olmasi
nedeni ile niksiin sikligi genis cerrahi eksizyon ile engelle-
nebilmektedir. Yine de geg niikslerin (>10 yil) goriilmesi, bu
hastalarin tim hayatlari boyunca takip edilmelerini gerektir-
mektedir.

Anahtar Kelimeler: dermatofibrosarkoma protuberans,
genis eksizyon, lokal rekirrens

GiRiS

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP)
deriden kaynaklanan, siklikla gévdede bulunan,
agrisiz, yavas buylyen ve olduk¢a nadir gdrilen
bir timérdir.! DFSP’nin hiicresel orijininin der-
misteki kok hicreler veya nérolojik, muskuler ve
fibroblastik 6zellikler tasiyan farklilasmamis me-
zenkimal hiicreler olduguna inaniimaktadir.? Geng
eriskinlerde gérulen DFSP siklikla 20 ile 40’'h yas-
lar arasinda goriilmekte ve yine siklikla gévdeden
kaynaklanmaktadir.® Saglam cilt sinin ile fasyaya
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ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) was a rare,
slow-growing, painless tumor of the skin that frequently
arises on the trunk. The origin of the DFSP was stem cells in
dermis. In our study, 5 patients who admitted our clinic with
dermatofibrosarcoma which were rare tumor were examined
according to having sufficient surgical margins and local re-
currency.

Between 2003 and 2008, 5 patient who admitted to Plas-
tic and Reconstructive Surgery Clinic in Sisli Etral Training and
Research Hospital were followed. Lesions of DFSP were on the
anterior wall of the abdomen in 2 patients and were on the
back in two patients and on the scalp in one patient. Tumor
size ranged from 1.5 X 1.0 cm to 7.0 x 5.0 cm. Wide surgical
excision with 3 cm surgical margins were planned in all pa-
tients also skin, subcutaneous fat and the deep fascia were
included the excised specimens. In the histopatologic exami-
nation, 2 cm tumor free margins were provided. The patients
were operated 2,3 times due to getting tumor free margins.
Two of patients reconstructed with locally advanced tissues
and three of them were reconstructed with split thickness
skin grafting. Mean follow up time was 20.8 months also we
did not observe any tumor recurrency.

In dermatofibrosarcoma protuberans which were very
rare, the incidence of tumor recurrency could be decreased
with wide excision due to it spreaded microscopically than
macroscopically.

Keywords: dermatofibrosarcoma protuberans, wide exci-
sion, local recurrency

kadar inilerek genis cerrahi eksizyon yapilmasi te-
davinin temel taslarindandir.* Mikroskopik olarak kli-
nik gérinimunun altinda dermiste, subkutan doku-
da ve kas dokusunda yayilabildigi icin yeterli cerrahi
sinir elde etmek oldukga zordur ve niiks bu neden-
le oldukga sik karsilasilan bir sorundur.* 1 ile 3 cm
arasinda degisen genis eksizyon sinirlarina ragmen
bolgesel rekiirrens siktir ve literatir incelendiginde
genis lokal eksizyon yapilmasina ragmen goévdedeki
lezyonlarda niiks orani % 0 ile 21 arasinda iken, bas
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ve boyundaki lezyonlarda niiks orani %50 ile 75 ara-
sinda olabilmektedir.® Saglam cerrahi sinirlarin elde
edilmesinin zorluklarina ragmen uzak bélgelere ya-
yilmlari ancak ileri evrelerde goérilmektedir.?

Literattrde ve klinik uygulamalarda nadir goru-
len klinigimize basvuran Gglnde yetersiz rezeksiyon
yapilmis, birinde niks gelismis ve birisi de primer
hastalik olmak Uzere toplam bes hasta bu ¢alisma-
ya dahil edildi ve yeterli cerrahi sinir ve lokal rekur-
rens acgisindan degerlendirildi.

GEREC VE YONTEM

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Plastik
ve Rekonstriktif Cerrahi Klinigine 2003-2008 yillari
arasinda dermatofibrosarkom protuberans tanisi al-
mis Uglnde yetersiz rezeksiyon yapilmis, birinde
niks gelismis ve birisi de primer hastalik olmak Gze-
re bes hasta cerrahi sonrasi klinik takibe alinarak
klinik gidisleri degerlendirildi. Hastalar, yas, cinsiyet,
saglam cerrahi sinira ulasmak igin ka¢ operasyon
gerekliligi, saglam cerrahi sinir elde edilip edilme-
digi, tercih edilen rekonstriiksiyon secenekleri ve
ameliyat sonrasi izlem sireleri agisindan degerlen-
dirildi.

SONUCLAR

DFSP 6n tanisi ile Gglinde yetersiz rezeksiyon
yapilmis, birinde niks gelismis ve birisi de primer
hastalik olmak Uzere toplam 5 hasta bu ¢alismaya-
dahil edildi. Hastalarin dérdi erkek ve biri kadindir
ve yas ortalamalari 35,4 yildir. DFSP lezyonlarinin
tum hastalarda ¢evrelerinin endlre, krutlu, yizeyden
kabarik asemptomatik plaklar seklinde oldugu goril-
dua (sekil 1). Lezyonlarin dagihminin 2 hastada karin
on duvarda, 2 hastada sirtta, 1 hastada skalpte ol-
dugu goéruldu. Tumér boyutlari 4x5 cm ile 10x10 cm
arasinda oldugu saptandi. TUm hastalarda lezyonlar
makroskopik olarak 3 cm saglam cerrahi sinirla tek-
rar cilt-ciltalti dokusu ve fasya dahil edilerek eksize
edildi (Sekil 2). Yeterli cerrahi sinir elde edilmeyen
hastalar yeniden opere edildi. Hastalarin patolojik
incelemelerinde 2 cm mikroskopik cerrahi sinir elde
edildi. Hastalar saglam cerrahi sinira ulasmak igin
klinigimiz ve klinigimiz disinda gecirdikleri ameliyat
seanslari da dahil olmak Uzere ortalama 2,3 kez
opere edildiler. Sirtta lokalize DFSP lezyonlari olan
her iki hasta, karin 6n duvarda lokalize bir hasta ve
yine skalpte lokalize lezyonlari olan bir hasta baska
bir merkezde timdr eksizyonu ve primer kapatim ile
tedavi edilmislerdir. Bu hastalar klinigimize basvur-
dugunda ise 3 cm makroskopik cerrahi sinirla fasya
planina kadar inilerek eksizyon yapilarak sirtta loka-
lize lezyonu olan bir hasta hari¢ kismi kalinlikta deri
grefti ile rekonstriiksiyon uygulandi.

Birden fazla kere niiks gelisen bu hastalarin re-
konstriksiyonunda bdlge anatomisini degistirmeme-

10

Dermatofibrosarkoma protuberans

~
Sekil 1 A. 20 yasinda erkek hastada karin 6n duvarinda klinigi-
mize basvurmadan dnce eksizyon yapilan fakat siituir hatlarin-
da ve cevresinde rekirrens ile klinigimize basvurmustur.
B. 24 yasinda erkek hastada sacl deride klinigimize basvur-
madan 6nce eksizyon yapilan fakat patolojisinde cerrahi sinir-
larda tiimor devamliligi nedeni ile klinigimize basvurmustur.

Sekil 2. A. 45 yasinda kadin hastada karin 6n duvarinda 5x5
cm’lik lezyon mevcut. B. Tam kat fasya dahil edilerek eksize
edildi. C. Ters abdominoplasti flebi hazirlanarak rekonstriksi-
yon saglanmistir.

si ve izlenebilirliginin daha kolay olmasi nedeni kismi
kalinlikta deri grefti tercih edildi. Karin 6n duvarinda
lokalize lezyonu olan bir hastada ve sirtta lezyonu
olan hastada rekonstriksiyon defekt boyutlarinin
uygun olmasi nedeni ile gevre dokularin ilerletiime-
si ile saglanmistir. Rezeksiyon sonrasi tercih edilen
rekonstriiksiyon segenegdi hastaliga 6zel bir durum
degildir. Ortalama takip suresi 20,8 ay olan hasta-
larda niks gorilmedi (Tablo 1). Nadir gortlmesine
ragmen hastalarimizin birinde skalpte DFSP’a rast-
landi ve nlks sonucu tarafimiza basvuran hastaya
genis eksizyon uygulandi.

Ameliyat sonrasi dénemde hastalar ilk alti ay
her ay, sonraki 6 ayda 3 ayda bir ve ikinci yilda 6
ayda bir kontrole ¢agrilarak yara yeri incelemesi
yapildi. Hastalara kendi kendilerine muayene 6gre-
tilerek krutlu, endtire lezyonlari oldugunda rutin mu-
ayenelerinde 6nce kontrole gelmeleri istendi. TUm
hastalarimizda yeterli cerrahi kir saglanmasi nede-
ni ile medikal onkoloji takibine alinmadilar.

www.turkplastsurg.org
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Tablo 1. Hastalarin verileri

Yas  / Takip
No S Op. Sayisi  Yerlesim Yeri Boyutlari  Suresi
Cinsiyet
(ay)
1 20/E 3 Karin on duvar  10x8 22
2 24/E 2 Sacli deri 4x5 24
3 56/E 2 Sirt 10x10 18
4 45/K 1 Karin én duvar  5x5 16
5 32/K 2 Sirt 4x3 24

TARTISMA

Dermatofibrisarkoma protuberans tiim kanser-
lerin % 0,71inden azini ve yaklasik olarak da tim
sarkomlarin %1’ini olusturmaktadir.* Klinik davranis
olarak bélgesel ilerleyici davranis ve genis subklinik
yayilim ile gosterirlerl. DFSP genellikle rekirrens
gOstermedikge ve ihmal edilmezlerde fikse ve derin
yaplilara invazyon gostermezler.* Histolojik subtip,
yuksek mitotik indeks, bas ve boyunda yerlesimi,
boyutlari, hiicresel yogunlugu ve rekirren kitle ol-
masi yuksek reklrrens potansiyeli ile iliskilidir.® Fa-
kat DFSP’nin lokal niiksiiniin kontrol edilmesinde en
onemli faktdr genis cerrahi sinirlarin elde edilmesi-
dir. Takip ettigimiz bes hastada klinik olarak 3 cm
saglam cilt siniri ile fasyaya kadar yapilan ekziyon-
lar yeterli patolojik sinirlarin elde edilmesini sagla-
mistir.

Bir cok yazar DFSP lezyonlarinin ciltaltinda par-
maksi ¢ikintilar seklinde uzanim gdstermesi nedei
ile Moh’s mikroskopik cerrahisini DFSP tedavisinde
standart yaklasim olarak kullanmaktadirlar. Literattr
incelendiginde Moh’s mikroskobik cerrahisinin etkin-
ligi bir cok seride bildirilmistir ve rekurrens oranlari
%50 ile %8,3 arasinda degismektedir. Tim bu ¢a-
ismalardaki total rekiirrens degeri %1,5 ile genis
eksizyonun rekurrens degeri olan %8,8'den daha
az ve yetersiz klinik cerrahi sinir ve konservatif si-
nirlarla yapilmis eksizyonlarin rekirrens orani olan
%39,7’den gok daha azdir.”® Moh’s mikroskopik
cerrahi uygulamalarinda frozen yada paraffin kesit-
lerden alinan kesitlerle timdrin sinirlar Gg boyutlu
olarak degerlendiriimektedir.® Klinigimizde Moh’s
mikroskobik cerrahisinin teknik sartlar nedeni ile
uygulanamamasindan dolayi hastalarimizin ince-
lemeleri geleneksel histolojik yéntemlerle yapildi
ve patoloji uzmaninin cerrahi sinirlara oryantasyo-
nunun saglanmasi igin timaér cerrahi sinirlari en az
iki sinir olmak Uzere isaretlendi. Literatliirde ameli-
yat sirasinda frozen inceleme goénderilerek cerrahi
sinir belirlemenin roli tartismahdir. Stojadinovic ve
ark.larinin galismasinda frozen inceleme ile hasta-
larin %80’inde cerrahi sinir dogrulamasi saglanir-
ken %57’sinde yanlis negatiflik sonucu elde edildigi
bildirilerek frozen inceleme ile cerrahi sinir pozitif-
liginin kabul edilemeyecek kadar distk oldugunu
bildirmislerdir.!* Klinik cerrahi sinirflarin 3 cm ve
mikroskopik cerrahi sinirin 2 cm alinmasi ile yeter-

li patolojik sinirlar elde edilerek reklrrens ortalama
20 ayda gorulmemistir. Hastalarin tedavilerinin bas-
langicinda yeterli cerrahi sinir elde edilmesi ayrica
control edilemeyen, lokal invazif reklrrenslerin 6n-
lenmesi agisindan da 6nemlidir. Yeterli cerrahi teda-
vi sonrasli hastalarin prognozu mikemmeldir ve 5
yillik sagkalim oranlari % 93 ile 100 arasindadir®.

DFSP literatiirde diisik metastaz potansiyali ile
karakterizedir ve literaturde bildirilen metastaz oran-
lari klasik formlarinda %0,5 olarak kabul edilmekte-
dir. Bolgesel lenf nodlarina metastaz literatlrde bir-
kac vakada bildirilmistir.'®'" Hematojen yayilim ise
oldukga nadirdir ve kan yolu ile akcigerlere metastaz
gorllebilmektedir bunun yani sira beyin, pelvis, kos-
talar ve yumusak dokulara yayihmda bildirilmistir.?
Rutgers ve arkadasalari 913 DFSP’li vakayi incele-
misler ve 11 hastada (%1) bolgesel metastaz goril-
diguni ve 37 hastada (%4) uzak metastaz goril-
digunu bildrmislerdir. Uzak metastazlar genellikle
birden ¢ok bélgesel nodlarin tutulmasindan sonra
gorilmektedir.5 Rutgers ve arkadaslarinin ¢alisma-
sindaki uzak metastaz goérulen 37 hastanin 34’Ginde
akcigerde tutulum gérilmistiir.® Nadir goriilen der-
matofibrosarkoma protuberansta mikroskobik ya-
yimin makroskobik yayillimdan daha fazla olmasi
nedeni ile ndksin sikh@r genis cerrahi eksizyon ile
engellenebilir. Yine de gec niikslerin (>10 yil) goral-
mesi, bu hastalar tim hayatlari boyunca takip edil-
melerini gerektirmektedir.
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