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OZET:

Dermatofibrosarkoma protuberans
cocuklarda nadir goriilen diisiik dereceli malignite
potansiyeli olan mezenkimal bir tiimordiir. En
etkin tedavisi halen tiimor sinwrinin 3cm disindan
deri ile birlikte superfisyal fasyanin eksizyonudur.
Cocuklarda daha nadir goriilmesi nedeniyle 13
yasinda, on duvarina yerlesimli kitlesi olan ve
dermatofibrosarkoma tanist alan erkek hasta,
ozellikleri ve tedavisi ile birlikte literatiirler
esliginde tartisildi

Anahtar kelimeler: Dermatofibrosarkoma
protuberans, kitle deri tiimérii, toraks duvari

ABSTRACT:

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)
is a low-grade malignant mesenchymal tumor of
dermis and rarely seen in children. The
recommended treatment is still the wide excision
of visibly uninvolved tissue with 3-cm margins,
including the superficial fascia. Because of rarely
seen in infancy and childhood, 13 years old patient
who has a mass on thorax wall, Properties and
the treatment of the case was discussed along with
the literatures.
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GIRIS

Dermatofibrosarcoma protuberans
(DFSP) dermisin, nadir goriilen cilt alt1
dokuya dogru yavas biiyiiyen, diisiik
malignite potansiyeline sahip ve genellikle
ticlincti dekatta ortaya c¢ikan, mezenkimal
tiimortidir. Tumor agrisiz olup, lokal yayilma
ihtimali yiiksek, metastaz olasilig1 diistiktiir.
Tiim yumusak doku sarkomlarinin %6°sin1
olusturmaktadir. Timor tiim malignensilerin
% 0,01°den daha az sayidadir(1). Tedavisi
genis lokal eksizyondur (2).

OLGU

Baska bir saglik kurulusundan hastanemize
cerrahi eksizyon ve tani i¢in sevk edilen 13
yasinda erkek hasta poliklinigimize 161429
dosya no ile basvurdu. Kitle ilk fark edildiginde
nokta seklinde iken, zamanla biiyiime hikayesi
mevcuttu. Yapilan fizik muayenesinde sag
toraks duvarmdaki kitle, cilde yapisik ve hareket
ettirilemiyordu. Kitle, genis bir saglam deri ile
(yaklasik 3cm periferden ve yiizeyel fasyaya

kadar) birlikte total olarak eksize edildi. V-
Y cilt flebi ile onarildi. Patolojik incelemede,
kitle makroskopik olarak; yaklasik
biiyikligi 3,5x3x1 cm 6lciilerinde, deriden
kabarik, yuvarlak sekilli, , kesit yiizeyi sar1
beyaz renkli solid goriiniimde, nodiiler lezyon
seklinde idi. Mikroskobik olarak dermis
yerlesimli, epidermis ile arasinda saglam bir
zon birakan, subkutan yag dokusunu infiltre
etmis, arada hapsolmus sinir pleksuslari
barindiran, timor dokusu izlendi. Timor
dokusu, storiform patern gosteren, eozinofilik
sitoplazmaly, iri oval ya da igsi vezikiiler
niikleuslu, niikleolus belirginligi bulunan hafif
pleomorfik hiicrelerden olusmakta idi
(Resim1). Timoriin ¢evre yag dokusuna
infiltre oldugu dikkati ¢ekmistir. Nekroz
goriilmedi. Timorde 10 biiytik biiytliltme baki
alaninda (BBA)’da 3 mitoz izlendi. Immuno-
histokimyasal incelemede tiimér hiicrelerinde
CD34 ile yaygin boyanma dikkati ¢ekti
(Resim?2). Preoperatif yapilan rutin
hemogramda ve ¢ekilen direk akciger grafisinde
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ozellik yoktu. Aksiler lenfadenopati mevcut
degildi. Postoperatif donemde
komplikasyonsuz taburcu edilen hastanin
yaklasik 9 aylik takibinde yapilan fizik
muayenelerinde ve c¢ekilen toraks
tomografisinde ciltte operasyon bolgesinde
insizyon skar1 disinda bir patoloji saptanmadi
(Resim3). Hastanin halen diizenli kontrolleri
yapilmaktadir.

Resim1: Yag dokusunu infiltre etmis storiform paterndeki
tiimor dokusu ( H- E X 100)

Resim2: Tiimor dokusunda yaygin CD34 pozitifligi
(immunoperoksidaz X 100)

Resim3: Postoperatif ikinci ayda goriilen insizyon skari

TARTISMA

Yumusak doku tiimorlerinin Diinya Saglik
Orgiitii (WHO) siniflandirmasinda;

CILT: 41 YIL : 2010 SAYI: 1

fibrohistiositik tiimorler ti¢ gruba ayrilmistir.
Benign timorler nadiren niiks gosterirler ve
metastaz yapmadigi kabul edilir. Malign
fibrohistiositik lezyonlar ise; siklikla rekiirrens
ve metastaz yapar. Ilging bir grubu olusturan
3. grup ise intermediate malign olarak
siniflandirilmakta olup rekiirrenslere siklikla
egilim gosterir fakat nadiren metastaz yapar
(1). Bu grupta Dev Hiicreli Fibroblastoma ve
DFSP yer alir. Ilk olarak 1924 yilinda Darrier
ve Ferrand tarafindan tanimlanan bu timor
1925’te Hoffman tarafindan DFSP olarak
adlandirilmistir. Genellikle kiictik boyutlu ve
tipik olarak yiizeyel yerlesimli olan bu tiimér
boyutlarinin biiylimesi ile birlikte subkutan
doku, kas ve kemige infiltrasyon gosterebilen
lokal agresif karakterli bir timordir (3).
Olgular daha ¢ok klinik bulguya gore tani
almasina ragmen kesin tani histopatolojik
olarak konur (4). Tedavisi genis lokal
eksizyondur (2). Demografik 6zellik olarak
erkeklerde biraz daha sik goriiliir (erkeklerde
%53, kadinlarda %47) (5-6). Tumor
genellikle orta yash eriskinlerde (20-50 yas
aras1) goriilmekle birlikte en ¢ok {iciincii
dekatta goriiliir. Cocuklarda ise nadiren
goriilir (14 ay ile 12 yas arasi ¢ocuklarda ve
infantlarda birkag olgu tarif edilmistir (5-6).
Timor sirast ile en ¢ok govde (%62),
proksimal ekstremite (%25), bas-boyun
(%13) bolgesinde goriiliir. Lokal niiksler
siktir. Metastazlar nadirdir. Metastazlarin
%75°1 hematojen yolla akcigerlere ve %25’1
lenfojen yolla lenf nodlarinadir (2,10).
Olgumuz 13 yasinda bir erkek hasta idi ve
lezyon sag toraks duvarina yerlesmisti.
DFSP dermiste multinoduler bir kitle seklinde
ortaya ¢ikip ytizeyel olarak epidermis boyunca
uzanabilir ve derin dokular olan subkutan yag
dokusu, kas ve kemige infiltre olabilir. Biiyiime
hiz1 degiskendir. Tiimor yillar boyunca sabit
olarak kalabilir veya hizl1 bitylime dénemlerinin
eslik ettigi yavas bir biiytime sekli gosterebilir.
Biiyiime hizi niiks sonrasinda artar (7).
Olgumuz literatiirde tarif edilen makroskopik
ozellik sahipti.

Goriintiileme yontemleri ancak kitle ¢ok
biiytiytip derin dokulara yayilabilecegi
distintildigiinde kullanilir. Lokal rekiirrens
siktir ancak uzak mestastaz nadirdir. DFSP
olgularinin %20-55’inde lokal rekiirrens
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gorilmektedir. Bu oran tiimore
fibrosarkomat6z degisikliklerin eslik etmesi
nedeni ile prognozun kétiilestigi durumlarda %
73’e yiikselmektedir. Rekiirrenslerin cogu primer
eksizyondan sonraki 3 yil icinde meydana
gelmekle birlikte bu siire uzayabilmektedir (2-
5).Lokal agresif karakterinin aksine DFSP
nadiren uzak metastaz yapar. Literatiirde
tanimlanan olgularda uzak metaztaz oran % 3.3
olarak bildirilmistir (3,8-9). Bu olgularin dortte
tictinde akcigere hematojen yayilim goriiliirken
dortte birinde bolgesel lenf nodlarina lenfatik
yayillim meydana gelmistir. Metastazlar
genellikle primer lezyonun rekurrensi sonrasinda
meydana gelirken, uzak metaztaz primer
lezyondan birkag y1l sonra meydana gelmektedir.
Primer tlimoriin cerrahi eksizyonu sonrasinda
rekurrens meydana gelen olgularda fibromat6z
degisikliklerin eslik etmesi metaztaz olasiligini
% 21’e ¢ikarmaktadir (2,3,5,8,9). Olgumuzda
yaklasik 8 aylik takip siiresinde niiks yada
metaztaz izlenmedi. Radyolojik olarak DFSP
baslica dermatofibrom, norojenik tiimor,
fibrosarkom ve malign fibroz histiositom ile
karisabilir. Olgumuzda ileri goriintiilleme
yapilmadan dogrudan eksizyon
yapilmistir.CD34 antijeni DFSP’nin tanisinda
kullanilmaktadir. CD34 myeloid progenitor
hiicre antijenidir. Endotel hiicrelerinde bulunur.
Bu nedenle tiim vaskiiler lezyonlarda pozitifligi
yaninda fibroblast benzeri hiicrelerde de
tamimlanmistir. i1k kez 1990 yilinda Ramani
Bradley ve Fletcher DFSP’de CD34 immun
reaktivitesini bulmuslardir (10). Ayirici tanida
histopatolojik goriinlimiin yani sira immuno-
histokimyasal olarak CD34 pozitifligi degerlidir.
Olgumuzda da CD34 antijen pozitifligi
saptanmuistir.

Sonug olarak, ¢ocuklarin toraks duvari ve
ekstremitelerindeki tiimoral lezyonlari, saglam
dokularla birlikte ¢ikarilmalidir. Patolojik
piyesin raporu alinana kadar hastanin yakin
takibi yapilmalidir. Cerrahi sinirda siipheli
timor hiicreleri saptanirsa tekrar cerrahi
operasyon gerekebilecegi hastanin ailesine
bildirilmelidir.
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