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Dermatofibrosarkom prot berans

Dermatofibrosarcoma protuberans
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Dermatofibrosarkom protiiberans (DFSP) lokal agresif
cilt dokudan kaynaklanan nadir bir tiimordiir. Bu yazida
sol gogiis anterior duvarindan kaynaklanan dev kitle ile
klinigimize bagvuran iki olgu sunuldu. Her iki olguya da
genis sinirli cerrahi eksizyon uygulandi. Olusan cilt defekti
serbest deri grefti ile kapatildi. Histopatolojik tan1t DFSP
olarak bildirildi. Takip siiresi birinci olgu i¢in ti¢ ay, ikinci
olgu icin 48 ay idi. Ameliyat sonrasi her iki olguda da
rekiirrens veya metastaz goriilmedi.

Anahtar sozciikler: Dermatofibrosarkoma protiiberans; yumusak
doku sarkomlari; cerrahi; tiimor.

Dermatofibrosarkom protiiberans (DFSP), nadir
goriilen ve ana patolojiden trombosit biiytime faktorii’niin
beta zincirindeki degisiklik nedeni ile asir1 tiretiminden
sorumlu tutulan diisiik grade’li bir deri tiimériidiir. i1k
olarak 1924’te Darier ve Ferrand tarafindan tanim-
lanan bu tiimor, 1925’te Hoffman™ tarafindan DFSP
olarak adlandirilmistir. Lokal bening-agresif bir timor
olan DFSP kiiciik boyutlu baslayip cilt, cilt alti, kas ve
kemige infiltre olabilir, genis eksizyona ragmen yeniden
tekrarlayabilir.®# Tan1 daha cok klinik olarak hastanin
muayenesi sirasinda konur. Kiiciik boyutlu, kirmizi
kahverenginde tek nodiil olarak baslayip, lokal olarak
ilerler zamanla multinodiiler, sert, fikse, tizerinde kana-
ma alanlar1 ve iilserasyonlar goriilen bir kitleye doniise-
bilirler.*>! Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ve
bilgisayarli tomografi (BT) lokal tutulumu gostermede
faydalidir. Tedavisi genis gilivenlik sinirlari iceren cer-
rahi rezeksiyondur. Lokal agresif timor olmasina karsin
DFSP nadiren uzak metastaz yapabilir.! Eger metastaz
yaparsa genellikle uzun siire sonra olur ve yaklasik
%85-90"1 diistik grade’lidir.”’ Kemoterapi ve radyotera-
pinin roli sinirlidir, sadece rekiirrens ve uzak metastaz
varliginda yapilir. Radyoterapi sinirli olguda pozitif
cerrahi sinir varliginda ya da uygun cerrahi tedavi yapi-
lamayan olgularda 6nerilir.

s Cerrahisi Anabilim Dal, ?Plastik ve Rekonstr ktif Cerrahi Anabilim Dali, Edirne

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare, locally
aggressive tumor arising from the skin. We reported two cases
who presented with a huge mass arising from the left upper
anterior part of chest wall. We performed a wide local excision
for two patients. Skin defect was closed with free split skin
greft. Histopathological studies revealed the lesion to be der-
matofibrosarcoma protuberans. Follow-up was three months
for the first patient and 48 months for the second patient. There
was no recurrence and metastasis in both patients.

Key words: Dermatofibrosarcoma protuberans; soft tissue sarco-
mas; surgery; tumor.

OLGU SUNUMU

Olgu I- Kirk beg yasinda erkek hasta, sol pektoral
bolgede son bir yildir giderek biiytiyen agrili kitle yakin-
mast ile bagvurdu. Yapilan muayenesinde sol pektoral
bolgede yaklasik 10x5x6 cm boyutlarinda multinodiiler,
ekzofitik, tizerinde sar1 kirmizi iilserasyon odaklar1 olan
sert ve fikse bir kitle goriildii (Sekil 1). Kitlenin gogiis
duvarindaki sinirlarini gérmek i¢in toraks BT istendi.
Toraks BT de diizgiin sinirl1, cevre kas ve kemik dokuya
invazyon gostermeyen kitle tespit edildi. Incelemeleri
tamamlanan hasta ameliyata alindi. Ameliyat sirasinda
kitlenin cilt, cilt alt1 dokular1 ve yer yer kas fasyasina
kadar uzandig1 fakat kas tutulumunun olmadig1 goriil-
dii. Saglam cerrahi sinir birakilacak gsekilde Kkitleye
genis eksizyon uygulandi. Ameliyat sonrasi olusan cilt
defekti kismi deri grefti ile kapatildi. Ameliyat sonrasi
patoloji sonucu fibroz histiyositom, dermatofibrosarkom
protiiberans alt tipi olarak bildirildi. Cerrahi sinirlar
negatif oldugu icin adjuvan tedavi verilmedi. U¢ aydir
takip edilen olguda niiks ya da herhangi bir komplikas-
yon goriilmedi.

Olgu 2- Kirk sekiz yasinda erkek hasta, son iki
yildir biiytiyen agrili kitle yakinmasi ile bagvurdu.
Hastanin yapilan muayenesinde sol pektoral bdlgede
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yaklagik 12x4x7 cm boyutunda multinodiiler, ekzo-
fitik tizerinde iilserasyonlar ve kurutlar olan sert
fikse kitle goriildii (Sekil 2). Kitlenin ¢evre dokulara
invazyon derecesini belirlemek icin toraks BT istendi.
Toraks BT’de diizglin sinirli, ekzofitik, cevre kas ve
kemik dokuya invazyon gostermeyen kitle tespit edil-
di. Incelemelerinin ardindan hasta ameliyata alindi.
Ameliyat sirasinda kitlelerin cilt alt1 dokuyu tuttugu
fakat kas ve kemik dokuya invazyon gostermediginin
goriilmesi tlizerine, yeterli cerrahi saglam sinir bira-
kacak sekilde genis eksizyon uygulanarak kitle ¢ikar-
tildi. Ameliyat sonrast olusan cilt defekti kismi deri
grefti ile kapatildi. Ameliyat sonrasi patoloji sonucu
fibr6z histiyositom, DFSP’nin alt tipi olarak bildirildi.
Cerrahi sinirlar negatif oldugu icin adjuvan tedavi
verilmedi. Dort yildir takip edilen hastada niiks ya da
metastaz goriilmedi.

TARTISMA

Dermatofibrosarkom protiiberans nadir gériilen
lokal agresif, dermis kaynakli yumusak doku sar-
komudur. Bu konuyla ilgili en genis c¢aligmalardan
birinde hastaliga bagli mortalite bes yil icin %2’den
az, 10 yil i¢in de %3’ten az olarak belirtilmigtir.”!
Lokal agresif karakterinin aksine nadiren metastaz
yapar. Literatiirdeki uzak metastaz oran1 %0-60 olarak
bildirilmistir.*® Yayilim nadiren kan yolu ile ¢ok az
oranda da lenf yolu ile olmaktadir. Lokal rekiirrens
%?20-50 arasindadir.”! Uzak metastazlar genellikle
primer lezyondan birkag y1l sonra genellikle de primer
lezyonun rekiirrensi sonrasinda olusurlar. Lokal rekiir-
rens ise en ¢ok li¢c yil icerisinde olmakla birlikte, cer-
rahi sinirlarin durumuna ve tiimoriin grade’sine gore
degismektedir.*™ Cerrahi sinirlarin lokal rekiirrenste
ve metastazlarda 6nemi rol oynamasi nedeni ile ¢esitli

Sekil 1. Gogsiin sol 6n duvarinda kitlenin gériintimii.
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caligsmalarda giivenli cerrahi sinir 4-5 cm olarak bildi-
rilmigtir.”'® Bizim olgularimizin her ikisinde de genis
sinirl1 cerrahi eksizyon uygulandi ve olusan defekt
kismi deri grefti ile kapatildi. Brabant ve ark.nin!!
yaptiklar1 ve 15 DFSP olgusunun sunuldugu ¢alismada
5 cm giivenlik sinir1 ile yapilan ameliyatlarda 14 olgu-
da 37.6 ay hastaliksiz donem bildirilmistir. Bizim ilk
olgumuz li¢ aydir, ikinci olgumuz ise 48 aydir hasta-
liks1z izlenmektedir. Bazi ¢aligsmalarda, pozitif cerrahi
sinir1 olan ya da kritik anatomik yapilara yayginligi
veya akciger fonksiyonlar1 agisindan cerrahi tedavi
uygun olmayan olgularda, radyoterapi onerilmigtir.'"'*
Olgularimizda cerrahi sinirlar negatif oldugu ig¢in
adjuvan tedavi verilmedi, ancak bu hastalarda alti
aylik periyodlarla kontroller 6neriyoruz. Fiore ve ark.
dal'"yaptiklar1 bir ¢aligmada ilk bes yil icerisinde alti
ayda bir, sonraki bes y1l icerisinde ise yilda bir kontrol
onermiglerdir. Dermatofibrosarkom protiiberans lokal
deri tlimorii oldugu icin kontrolde insizyon yerinin
makroskopik muayenesi, nadir metastaz yapmasi ve
metastaz olgularinin ¢ogunun rekiirrens gésteren olgu-
lar olmasi nedeniyle, semptom varsa sistemik tarama
Oonermekteyiz.

Sonug olarak, tam kiir i¢in giivenli sinirlarla birlikte
DFSP i¢in agresif cerrahi yaklagim sarttir. Rekonstriiktif
islemler genellikle tiimorlerin biliylik olmasi nedeni
ile gereklidir, bu gereklilik en sik bag ve boyun sar-
komlarinda olmaktadir. Metastatik hastalik nadirdir.
Sinirli hastalik grubunda tedavi icin molekiiler genetik
caligmalar devam etmektedir. Tiimoriin giivenli cer-
rahi sinirlarla ¢ikarilmasi yeterlidir, kemoterapiye ya
da radyoterapiye sadece metastatik hastalik varliginda
gerek duyulmalidir. Hastalar ilk bes yil en az alt1 ayda
bir, sonraki bes yil siiresince yilda bir kez rekiirrens ve
metastaz acisindan yakindan izlenmelidir.

Sekil 2. Gogsiin sol 6n duvarinda yer yer iilsere multi-
nodiiler kitle.
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