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Case Report
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OzZET

Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP), cilt ve cilt alti dokudan kaynaklanan, ge-
nellikle eriskinlerde gorilen, lokal agresif nadir bir timdordur. Etyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Siklikla gévde yerlesimlidir. Yavas buyime hizi, sik rekiirrens ve na-
dir metastaz ile karakterizedir. Genelde ciltten kabarik, Gzerinde Ulsere alanlar iceren
lezyon seklinde tespit edilir. Tani histopatolojik olarak konur. Tedavisi genis cerrahi
eksizyondur. Bu yazida toraks 6n duvarinda 1 yildir bulanan kitleye dermatofibro-
sarkom protuberans tanisi konulan ve cerrahi eksizyonla tedavi edilen 33 yasinda bir
kadin hasta sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Dermatofibrosarkom Protuberans, Genis Eksizyon, Lokal Niiks

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberance is a rare local aggressive tumor of adults, which
is generally originated from skin or subcutaneal tissue. Its etiology isn’t known
exactly. It is generally located on trunk. Slow growth pattern, high recurrence rate
and rare metastasis are characteristics of this tumour. It is generally diagnosed
with elevated skin lesions which contain ulcerated areas. Diagnosis is determined
histopathologically. Treatment is a wide surgical excision. In this report we present a
33 years old female patient who has a thoracic wall mass with a history of one year
period. It was diagnosed as dermatofibrosarcoma protuberance and treated with
surgical excision.

Key words: Dermatofibrosarcoma Protuberance, Wide Excision, Local Recurrency
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GIRIS

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP),
nadir gorilen yumusak doku sarkomudur. DFSP’nin
hiicresel orijininin halen net olmamakla birlikte, der-
misteki fibroblastik, histiyositik, yada noréektoder-
mal hiicreleden kaynaklandigi diisiiniliir. ilk olarak
1924'te Darier ve Ferrand tarafindan tanimlanan bu
timor, 1925’te Hoffman tarafindan DFSP olarak ad-
landirilmistir Yumusak doku sarkomlarinin - yaklasik
%1.8 ini olusturan duslk gradeli bir neoplazmdir (1).
DFSP lokal agresif seyir izleyen, nadiren uzak metas-
taz yapan bir timordir. Nedeni tam olarak bilinmese
de travmaya maruz kalan, insizyon skari olan, yanik
skari olan, dovme yapilan vicut bolgelerinde daha
fazla olugsmaktadir (2). Tum yas gruplarinda gorule-
bildigi gibi en sik 39-45 yas arasinda gorilir ve erkek-
lerde kadinlara gore daha siktir (%57 erkek, %43 ka-
din) (3,4). Vucutta en sik gévdeye yerlesir (%50) (4).
DFSP genelde kiglk boyutlu baslayip zamanla lokal
invazyonunu arttiran 40 cm g¢apa ulasabilen ciltten
kabarik, noduler yapi gosterebilen, Uzerinde Ulsere
alanlar bulunabilen bir lezyondur (5).

OLGU

33 yasinda bayan hasta, toraks 6n duvarinda
sag kosta arki Uzerinde 1 yildir olan ve son 3 ayda hiz-
la buyiyen kitle sikayeti ile basvurdu. Fizik muayene-
sinde sag midklavikular hat ile kosta arki kesisim bol-
gesinde yaklasik 5x3 cm boyutlarinda dizgin sinirli,
ciltten kabarik, multinodiler, pembe - mor renkte
Uzerinde Ulserasyon alanlari igeren sert, mobil kitle
tespit edildi. Kitlenin gégus duvari ile iliskisini gor-
mek icin toraks tomografisi cekildi. Tomografide sag
rektus kasi anteriorunda 5x3 cm boyutlarinda diizgiin
sinirli, hetorojen kontraslanan yumusak doku kitlesi
izlendi. Kitlenin faysa tabakasi ile arasindaki yag pla-
ninin korunmus oldugu goéraldi (Resim 1). Hastanin
hematolojik ve biyokimsal testleri normal sinirlarda
idi. Kitle icin total eksizyona karar verildi.

Preoperatif biyopsi yapilmadi. intraoperatif degerlen-
dirmede kitlenin cilt ve cilt altt dokuda sinirli oldugu,
kas invazyonu olmadigi gozlendi. Kitle total
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olarak eksize edildi. Ameliyat sonrasi patoloji ince-
lemesinde subkutan yag dokuya infiltre storiform
paternde igsi hicrelerde olusan timor tespit edil-
di. Yapilan imminhistokimyasal incelemede timor
hicrelerinde CD34 ile (+) imminboyanma tespit edi-
lirken, desmin ile immiinboyanma izlenmedi. Histo-
morfolojik ve immiinhistokimyasal bulgularin isiginda
olguya DFSP tanisi verildi. Patolojik degerlendirmede
timorin cerrahi sinirlara bitisik oldugu da raporlan-
digindan olguya re-eksizyon yapilmasi planlandi ve
postoperatif 10. giiniinde insizyon hattindan 4 er
cm uzak olacak sekilde re-eksizyon yapildi. Lezyonun
cerrahi sinirlarindan frozen galigildi. Frozen inceleme
ve postop parafin kesitlerde cerrahi sinirlarda timo-
re rastlanmadigindan adjuvant tedavi verilmedi.

Hasta postoperatif donemde alti aylik ara-
liklarla kontrole cagirldi. Hastanin kontrollerinde
genel fizik muayenesi ve insizyon hattinin muayenesi
degerlendirildi. Fizik muayenelerinde herhangi bir
patoloji saptanmadigindan gorintileme yoéntemle-

ri kullanilmadi. Takibinin ikinci yilinda olan hastada

niks saptanmadi.

Resim 1: TUmor hicrelerinde kuvvetli
yaygin stoplazmik CD34(+) immunpozitifligi
(100xCD34) (iHKx100)

Resim 2: Tomografide sag rektus kasi anteriorunda 5x3 ¢cm boyutlarinda
diizglin sinirh, hetorojen kontraslanan yumusak doku kitlesi izlendi. Kitle-
48 nin faysa tabakasi ile arasindaki yag planinin korunmus oldugu gorildu
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TARTISMA

DFSP nadir gorilen, lokal agresif, dermis
kaynakli yumusak doku sarkomudur. Etyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Tumér boyutu tani aninda
cok degisken olabilir. Kiiclik boyutlu oldugunda diger
benign lezyonlarla karisabilir. Hastalarin lezyonu
fark ettikten sonra hekime basvuru sireleri DFSP
icin cok degiskendir. Basvuru siresi 30 yila uzayan
hastalar bildirilmistir. Bu ylzden cerrahi sonrasi
rekonstriiksyon operasyonu gerekebilir (1,6).

Lokal invazyon, timor capi arttkga daha
fazla goralir. Capi 5 cm kiglk olan timdrlerde
%84 invazyon yoktur (6). DFSP literatlrde duistk
metastaz potansiyeli ile karakterizedir ve literatilirde
bildirilen metastaz oranlari klasik formlarinda %0,5
olarak kabul edilmektedir. Uzak metastazlar genelde
lezyondan birkag yil sonra ve rekirren timor
olgularinda gorilmektedir Bolgesel lenf nodlarina
metastaz literatirde birkag vakada bildirilmistir.
Hematojen yayilim ise oldukga nadirdir ve kan yolu

ile akcigerlere metastaz gorilebilmektedir (6).

Rutgers ve arkadaslari 913 DFSP’li vakayi
incelemisler ve 11 hastada (%1) bolgesel metastaz
gorildigini ve 37 hastada (%4) uzak metastaz
Uzak
genellikle birden ¢ok bélgesel nodlarin tutulmasindan

gorialdiguni  bildirmislerdir. metastazlar

sonra goridlmektedir (3).

lokal
invazyonu veya uzak metastazlan degerlendirmek

Goruntlileme yontemleri tanida
icin bilgisayarli tomografi (computerized tomography,
CT) ve manyetik rezonans goérintileme (MRG)
kullanilabilir. CT incelemelerinde iyi sinirli, disik
dansiteli orta derecede kontrast madde tutulumu ve
protriizyon gosteren kitle izlenir. MRG kesitlerinde
diger bircok yumusak doku timaora gibi T1 agrihikli
gorintilerde hipointens, T2 gdrintilerde hiperintens

sinyal 6zelligi gosterir (7).

ince igne aspirasyon biyopsisi ile yeterli
doku elde edilemediginden timor ¢ogu zaman
tanimlanamaz. Core biyopsi veya insizyonel biyopsi

tani amaclh daha gok tercih edilmelidir
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(8). Immunohistokimyasal analiz tanida yardimci
olarak kullanihr. Timor hicrelerinin CD34 ile (+)
imminboyanmasi énemlidir ve duyarhhgr %84-100
arasindadir (9).

Lokal rekirrene ise en ¢ok Ug yil icerisinde
olmakla birlikte, cerrahi siirlarin durumuna ve
timorin derecesine gore degismektedir. Cerrahi
genis eksizyon yapilan hastalarda lokal niiks orani
%10’dan azdir. Cerrahi sinirlarin lokal rekiirrenste ve
metastazlarda dnemi rol oynamasi nedeni ile gesitli
calismalarda glvenli cerrahi sinir 4-5 cm olarak
bildirilmistir. Operasyon sirasinda adim adim cerrahi
sinirin mikroskobik olarak degerlendirildigi Mosh
teknigi de literatiirde lokal rekiirrens agisindan efektif
cerrahi proseddr olarak bildirilmistir (10). Olgumuzda
ikinci operasyonda cerrahi sinir negatifligi frozen ile
degerlendirilmistir.

DFSP
kullanimini destekleyen veriler sinirhdir. Adjuvan

tedavisinde radyoterapinin rutin

radyoterapi ileri evre ve tekrarlayan cerrahiler
sonucu sakat kalma veya fonksiyon kaybi olabilecek
(12).
Kemoterapi (imatinib) lokal niiks, rekiirrens ve

hastalarda kullanmak daha gergekgidir
anatomik olarak yeterli temiz cerrahi sinirn elde
edilemedigi vakalarda kullanilabilir (12). Olgumuzda
temiz cerrahi sinir elde edildiginden  adjuvan

kemorterapiye ihtiyac duyulmamistir.

Literatirde genis calismalarda 5 yillk
mortalite % 2 den az, 10 yilik mortalite %3 den az
olarak bildirilmistir. Fiore ve arkadaslaricerrahisonrasi
ilk 5 yil icinde 6 ayda bir, sonraki5 yil icerisinde yilda
bir kontrol 6nermislerdir. Kontrollerde fizik muayene
ile insizyon hatti kontrol edilir. Semptom yoksa
sistemik inceleme yapilmaz (13). Olgumuzda kontol
araliklari 6 ay olarak belirlenmis ve fizik muayene ile
takibi yapilmistir.

DFSP  nadir
yumusak doku sarkomudur. Yeterli temiz cerrahi

gorilen lokal invaziv bir

sinir elde etmek igin gerekirse agresif cerrahiden

k I hdir.
acinilmamalidir. 49
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Uygun cerrahi yaklasimlar lokal niiks oranini belirgin
azaltmaktadir. Cerrahi sonrasi hastalarin takipleri
aksatilmamalidir. Tedavisi, genelde kolay oldugu
sOylenebilecek bir cerrahi girisim olan bu timorin
cilt lezyonlari arasinda ayirici tanida mutlaka akilda

tutulmasi gerektigini dislinmekteyiz.
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