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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Aynı Kitle İçerisinde Dermatofibrosarkom Protuberans 
ve Miksofibrosarkom, Çok Nadir Olgu Sunumu
Dermatofibrosarcoma Protuberans and Myxofibrosarcoma in the Same Mass, Very Rare Case Report

Elif Gökçe Devecioğlu, Nazlı Sena Şeker
SBU Gazi Yaşargil Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Tıbbi Patoloji, Diyarbakır, Turkey

ABSTRACT
We present a very rare case of composite tumor consisting of der-
matofibrosarcoma protuberans and intermediate grade myxofibro-
sarcoma with in the same mass. Our case is a protruded mass on 
the skin, which has been present for years under the right chest of 
a 58-year-old female patient, and has been growing recently. Both 
tumor components, which are adjacent to each other macroscopi-
cally, have continuity with each other and extend to the subcuta-
neous tissue. Microscopically, distinct connection areas were also 
observed between them. Besides known fibrosarcoma transfor-
mation of dermatofibrosarcoma protuberans, cases that are rarely 
transformed into pleomorphic sarcoma are known. However, in 
our case, the existing of two different tumors with in the same 
mass suggests that dermatofibrosarcoma protuberans may also 
transform into a myxofibrosarcoma, which has not been previously 
reported in the literature.
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ÖZET
Biz aynı kitle içerisinde dermatofibrosarkom protuberans ve orta 
dereceli miksofibrosarkom birlikteliğinin izlendiği çok nadir bir 
kompozit tümör vakası sunmaktayız. Vakamız, 58 yaşında kadın 
hastaya ait, sağ göğüs altında yıllardır mevcut olan, son zamanlar-
da büyüme gösteren deri üzerinde protrüde kitledir. Makroskopik 
olarak yan yana olan her iki tümör bileşeninin de birbiri ile devam-
lılığı mevcut olup, subkutan dokuya kadar uzanmaktadır. İki tümör 
arasında mikroskobik olarak da belirgin bağlantı alanları görülmüş-
tür. Dermatofibrosarkom protuberans vakalarında fibrosarkom 
transformasyonu yanı sıra nadiren pleomorfik sarkom transformas-
yonu gösteren olgularda bildirilmektedir. Bizim olgumuzda aynı 
tümör içerisinde iki ayrı tümörün izlenmesi dermatofibrosarkom 
protuberanslar vakalarının daha önce literatürde bildirilmemiş mik-
sofibrosarkoma da dönüşebileceğini düşündürmektedir. 

Anahtar kelimeler: dermatofibrosarkom protuberans; miksofibrosarkom; 
mezenkimal tümör

Giriş
Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP) nadir görü-
len, lokal rekürrens oranları yüksek, metastaz oranı dü-
şük bir deri tümörüdür1. DFSP olguları, yavaş büyüyen, 
deri renginde ya da kahverenkli plak şeklinde ortaya çı-
kan ve zamanla nodül haline gelen lezyonlardır. DFSP’ye 
sebep olan etken tam bilinmemekle birlikte, hasar gören 
deri bölgesinde ortaya çıkması (örneğin eski bir yara yeri 
ya da dövme yeri olması gibi) nedeniyle bunun bir etken 
olabileceği düşünülmektedir2. DFSP’nin bir çok varyan-
tı tanımlanmıştır, bunlar; myoid, plak benzeri, granuler 
hücreli, sklerotik, atrofik, miksoid, pigmente (Bednar), 
atrofik ve fibrosarkomatöz transformasyon gösteren 
DFSP’dir3. Pür veye predominant miksoid DFSP çok 
nadirdir ve diğer miksoid mezenkimal neoplazmlardan 
ayrımı gereklidir4. DFSP’lerin %85–90’ında, COL1A1-
PDGFβ füzyon genini oluşturan spesifik bir kromozo-
mal translokasyon t(17;22) gösterilmiştir5.

DFSP uniform iğsi hücrelerden oluşan, storiform pa-
tern gösteren bir tümördür ve subkutan yağ dokuya, 
bal peteği paterninde invazyon gösterir. Mitotik ak-
tivite düşüktür, çoğu olguda sıklıkla <5/10 BBA’dır. 
Tümör hücreleri CD34 ile diffüz pozitiflik gösterir-
ken, keratin, S100, Faktör 13a ve kas belirleyicileri ne-
gatiftir. Myoid nodüllerde aktin pozitifliği görülebilir. 
Fibrosarkomatöz transformasyon (FS) olguların küçük 
bir kısmında gözlenir. FS, fasikuler ya da balık sırtı 
patern gösteren, artmış mitotik aktivite (genelikle >5 
mitoz/BBA) ve nükleer atipi olarak tanımlanmaktadır. 
Fibrosarkomatöz transformasyon gösteren olgularda 
lokal rekürrens ve metastaz risklerinin arttığı düşünül-
mektedir6. DFSP tedavisi geniş cerrahi eksizyondur. 
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Adjuvan radyoterapi, cerrahi sınır negatif olgularda 
önerilmemektedir. DFSP klasik sistemik terapiye yanıt 
vermemektedir. Avrupa ekolü, lokal rekkürrens göste-
ren olgularda ve metastatik olgularda “imatinib” kul-
lanmaktadır. Cerrahi eksizyonu zor olan olgularda tü-
mör boyutunda küçülme yaparak faydalı bir terapotik 
ajan olduğu gösterilmiştir7.

Miksofibrosarkom ise ilk olarak 2002 yılında DSÖ 
sınıflamasına girmiştir8. Sıklıkla hafif bir erkek predo-
minansı ile yaşlı erişkinlerde, sıklıkla ekstremitelerde 
subkutanöz yavaş büyüyen kitle olarak ortaya çıkar9. 
Mikroskopik olarak, miksoid zeminde değişken sellü-
lariteye sahip bir tümördür. Tümör hücreleri fusiform, 
yuvarlak ya da stellat şekilde, hafif eozinofilik sitop-
lazmalı olabilen ve atipik geniş nükleuslu hücrelerdir. 
Tümörlerin çoğunda kurvilineer damar yapısı dikka-
ti çeker. Tümör hücreleri ya da inflamatuar hücreler 
damarlar etrafında yoğunlaşır10. Fransa ulusal kanser 
kontrol merkezleri federasyonu (FNLCC) ‘na göre de-
receleme 1, 2 ve 3 olarak yapılmaktadır. Hiposellüler 
MFS derece 1, yüksek sellülarite, yüksek mitoz ve 
nekroz içeren olgular derece 3, arada kalan olgular ise 
derece 2 olarak kabul edilmektedir11,12. Derece 2 ve 3 
tümörler metastaz riski olduğu için malign kabul edili-
rirken, derece 1 tümörler ise lokal agresif tümör olarak 
kabul edilir13. MFS için şimdiye kadar spesifik bir kro-
mozomal değişiklik tanımlanmamıştır11.

Bu olguda çok nadir olan, aynı tümör kitlesinde hem 
makroskopik hem mikroskopik olarak bitişik görü-
nümde DFSP ve orta dereceli miksofibrosarkom olgu-
su sunmaktayız.

Olgu Sunumu
58 yaşında kadın hasta, sağ göğüs altında beş yıldır var 
olan, yavaş büyüyen kitle şikâyeti ile başvurmuştur. İki yıl 
önce dış merkezde alınan tru-cut biyopsi materyali pa-
toloji sonucu dermatofibrosarkom protuberans olarak 
raporlanmıştır. Hasta bu dönemde eksizyonu kabul et-
memiştir. Hasta kitlenin son birkaç ay içinde hızlı büyü-
me gösterdiğini belirtmektedir. Hastanemize başvurdu-
ğunda sağ meme altında, 20 cm çapında nodüler, yüzeyi 
deri ile ayrı renkli, ortasınde geniş ülserasyon gözlenen 
kitle izlenmiştir (Şekil 1). Uygulanan PET-BT sonucuna 
göre, tanımlanan büyük kitle içerisinde nekroza sekon-
der hipo-ametabolik alanlar yanı sıra, biri 103x78 mm 
boyutlarında yumuşak doku dansitesinde kitlesel lez-
yonda artmış FDG tutulumu (SUVmax 10,0) ve bu tü-
mör ile anatomik devamlılık gösteren, en büyüğü 29x50 
mm boyutlu birkaç adet kitle/nodüler lezyonda artmış 

FDG tutulumu (SUV max 7,3) saptanmıştır. Kitleye ge-
niş cerrahi geniş eksizyon uygulanmıştır.

Makroskopik incelemede, üzerinde 23×10 cm boyu-
tunda bir alanı ülsere deri elipsi bulunduran 23×12×11 
cm boyutlarında deri-deri altı eksizyon materyalidir. 
Yapılan seri kesitlerde deri altında 11,5×10 cm boyut-
larında, sert kıvamlı, yer yer kanamalı, yer yer nekroz 
alanları içeren nodüler lezyon ile buna bitişik 4,5 cm 
çapında jelatinöz görünümde, balık eti kıvamında sı-
nırları belirgin solid ayrı bir lezyon daha izlenmiştir. 
Küçük lezyon tabandan kendi kapsülü ile ayrılmış 
görünümdedir.
Mikroskobik olarak ise iki kitlenin morfolojisi tamamen 
farklı izlenmiştir. Sert kıvamlı büyük tümör, kapsülü bu-
lunmayan, monoton iğsi hücrelerden oluşan, storiform 
patern gösteren (Şekil 2a) çevre yağlı dokuya bal pete-
ği tarzında (Şekil 2b) invazyon gösteren mezenkimal 
tümör olarak izlenmiştir. Lezyon içerisinde fokal nek-
roz alanları dikkati çekmiştir. Nadir mitoz izlenmiştir 
(3–4/10 BBA). Jelatinöz görünümde olan küçük kitle 
ise miksoid matriks içerisinde, düzgün sınırlı, itici tarz-
da yağlı dokuya invazyon yapan atipik stellat/fusiform 
hücrelerden oluşan kapsülü bulunmayan mezenkimal 
tümör olarak izlenmiştir (Şekil 2c). Mitoz 8–9/10 
BBA’dır. Tümör içerisinde karakteristik olan ince duvar-
lı, elonge, geniş açıyla kavisli dağınık damarlardan oluşan 
(kurvilineer) belirgin vasküler ağ yapısı dikkati çekmiştir 
(Şekil 2d). Mikroskopik olarak bu iki kitle arasında kap-
sül ya da arada stroma izlenmemekte, birbirinin devamı 
şeklinde gözükmektedir (Şekil 2e, 2f ).
Uygulanan immunohistokimyasal çalışmada büyük tü-
mör CD34 ile diffüz pozitif olup (Şekil 3a), S100 ile 
fokal soluk pozitif, aktin desmin gibi düz kas belirle-
yicileri ile negatif, e-GİST dışlamak için yapılan C-kit 
ile negatiftir. Ki-67 proliferasyon indeksi yaklaşık 
%5’dir (Şekil 3b). Tariflenen morfolojik ve immüno-
histokimyasal bulgular ışığında mevcut kitleye DFSP 
tanısı konmuştur. Küçük miksoid kitlenin ise diğer 
miksoid mezenkimal tümörler ile ayırıcı tanı yapılması 
gerekmiştir. Miksoid DFSP başta olmak üzere, mik-
soid liposarkom, miksofibrosarkom ve düşük dereceli 
fibromiksosarkom ve miksoid morfoloji gösterebilen 
nörofibrom, anjiomiksom gibi bazı benign antiteler de 
ayırıcı tanıda düşünülmüştür.
Ayırıcı tanı için uygulanan immunohistokimyasal belirle-
yicilerden, CD34 negatifliği (Şekil 3c) ile miksoid DFSP 
ve anjiomiksomdan, S100 negatifliği ile nörofibromdan 
ve MDM2-CDK4 negatifliği ile miksoid liposarkomdan 
ayrımı yapılmıştır. Mikroskopik olarak miksoid zeminde, 
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Şekil 1. Sağ göğüs altı yerleşimli, deriden protrüde, yüzeyi ülsere görünümde, nodüler kitlesel lezyonun 
makroskopik görünümü.

Şekil 2. a–f. DFSP storiform pattern (H&E, ×100) (a); DFSP subkutan yağ dokuya bal peteği invazyon (H&E, ×100) (b); Miksofibrosarkom (H&E, x100) (c); MFS 
karakteristik vaskuler pattern (H&E, ×200) (d); DFSP ve MFS geçiş alanı (H&E, ×100) (e); DFSP ve MFS geçiş alanı (H&E, ×40) (f).

(a) (b) (c)

(d) (e) (f)
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yer alan bir antitedir. Tipik olarak genç erişkinlerde, 
gövde, proksimal ekstremite ve baş boyun bölgesinde 
görülür14. DFSP’lerin fibrosarkomatöz transformasyo-
nu nadir; ama iyi bilinen bir antitedir15,16. Yapılan bir 
çalışmada, DFSP’lerin çok nadir olarak, pleomorfik 
sarkom benzeri fokal alanlar içerebileceği bildirilmiş-
tir. Dört olgu içeren bu çalışmada belirgin pleomorfik 
alanlar içeren DFSP olgularında RT-PCR ve FISH 
yöntemi ile COL1A1-PDGFβ füzyon geni araştırılmış 
ve dört olguda da DFSP için spesifik olan kromozal 
translokasyon gösterilmiştir17. Mevcut literatürde şim-
diye kadar DFSP’lerin farklı bir sarkoma transformas-
yonu bildirilmemiştir. Ancak literatürde DFSP’nin 
çocuklarda görülen varyantı sayılan ve aynı kromozo-
mal translokasyonun saptandığı “dev hücreli fibrob-
lastom” ile hibrid görülebilen ya da dev hücreli fibrob-
lastomun rekürrensinde DFSP olarak görülen vakalar 
bilinmektedir18,19.

Miksoid DFSP çok nadir bir varyant olup, ilk ola-
rak 1983’te tanımlanmıştır20. Miksoid DFSP 

klasik vasküler paterni ve stellat hücrelerden oluşması, 
deri altında izlenmesi ve iyi sınırlı, nodüler formasyon 
göstermesi nedeniyle de düşük dereceli fibromiksosar-
kom ayrımı yapılmış olup, mevcut morfolojik ve immü-
nohistokimyasal bulgular ışığında “Miksofibrosarkom” 
tanısı konuşmuştur. Lezyonun Ki-67 proliferasyon in-
deksi yaklaşık %40’tır (Şekil 3d). Tümörün FNLCC’ye 
göre derecesi, histolojik tip skor 2, mitoz skor 1 ve nekroz 
skor 1 olmak üzere toplam skor 4’tür. Olgu buna göre de-
rece 2 MFS olarak değerlendirilmiştir.

Sonuç olarak, aynı tümör kitlesi içerisinde DFSP ile 
orta dereceli miksofibrosarkom olgusu izlenmektedir. 
Mikroskopik olarak çevresel ve taban cerrahi sınırın 
negatif olması sebebiyle olguya ek bir tedavi uygulan-
mamış olup, klinik takibe alınmıştır. Yaklaşık altı aylık 
izlem süresince nüks bulgusu saptanmamıştır.

Tartışma
DFSP, intermediate malign potansiyele sahip fib-
roblastik/myofibroblastik tümörler sınıflamasında 

Şekil 3. a–d. DFSP CD34 immünohistokimya (H&E, ×100) (a); DFSP Ki-67 immünohistokimya (H&E, ×400) (b); MFS CD34 immünohistokimya (H&E, ×100) 
(c); MFS Ki-67 immünohistokimya (H&E, ×400) (d).

(a) (b)

(c) (d)
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