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A case with dermatofibrosarcoma protuberans

Dermatofibrosarkom protuberans olgusu
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Abstract

Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare semi-malignant characterized tumor, derived from dermal
fibroblasts, and mostly localized in the trunk. It is often seen in group of middle-age. It is characterized with
one or more raised, hard, erythemathos, sometimes painful nodules. Over time, it turns to plaques, and can be
ulcerated. A twenty-two-year-old male, with numerous asymptomatic papules above the right scapula,
admitted to our clinic. The lesion had started as a small papule about two years ago, and the patient had used
topical cortisone medications. With clinical and histopathological findings the present case was diagnosed as
dermatofibrosarcoma protuberans. As a rare disease, the case was discussed in the light of literature.
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Ozet

Dermatofibrosarkom protuberans, ¢cogunlukla govdede lokalize, dermal fibroblastlardan koken alan, semi-
malign karakterli nadir goriilen bir tiimordir. Hastalik siklikla orta yas grubunu tutar. Bir veya daha fazla
deriden kabarik, sert, eriteme, bazen agrili nodiillerle karakterizedir. Zamanla birleserek plak sekline doniip,
ilsere olabilirler. Yirmi iki yasinda erkek hasta, sag skapula semptomsuz, ¢ok sayida kabariklikla
poliklinigimize basvurdu. Lezyonlar yaklasik iki y1l 6nce kiiglik bir papiil seklinde baslamisti ve hasta topikal
steroidli kremler kullanmisti. Olgunun mevcut klinigi ve histopatolojik bulgulariyla dermatofibrosarkom
protuberans tanisi konuldu. Nadir goriilen bir hastalik olmasindan dolay1 literatiir bilgileriyle sunulmasi uygun

gorildi.

Anahtar kelimeler: Dermatofibrosarkom protuberans; sarkom

Giris

Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP) nadir bir
deri tiimorii olup tim yumusak doku sarkomlarinin
%6’sim1 olusturmaktadir. 11k olarak 1924’te Darier ve
Ferrand tarafindan tanimlanan bu tiimér, 1925’te
Hoffman tarafindan DFSP olarak adlandirilmistir.
Genellikle kiiciik boyutlu ve tipik olarak ytizeyel
yerlesimli olan bu tiimér, boyutlarinin biiytimesiyle
birlikte subkutan doku, kas ve kemige infiltrasyon
seklinde lokal agresif karakter gosterebilmektedir.
Eski travma bolgelerinde tutulum goriilebilir. DFSP
olgularin yarisinda goévdenin ekstremitelere yakin
kesimlerinde saptanirken diger yarisinda bas, boyun
ve ekstremitelerde ortaya cikar. Onceleri kiiciik
boyutlu, tek, kirmizi kahverengi karisimi veya maviye
yakin renkli, sert, cilde fikse, asemptomatik bir plak
veya nadiren nodiil seklindeyken ge¢ déonemde 20
cm’ye ulasabilen, multinodiiler goriiniimde, ciltten
karakteristik protriizyonun izlendigi, tilserasyon,
kanama veya agriya yol agabilen bir kitle gériiniimi
ortaya cikabilir (1-4).

Olgu
Yirmi iki yasinda erkek hasta, sirtta sag skapula
iizerinde ¢ok sayida kabarikliklarla poliklinigimize
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basvurdu. Yaklasik iki yil o6nce kiiglik bir papitl
seklinde baslayip biiyiiyen lezyona daha énce cerrahi
islem uygulanmis. Ancak sonradan eski lezyonun
kenarinda yeni lezyonlar ¢ikmisti. Hasta yeni ¢ikan
bu lezyonlara topikal steroidli kremler kullanmigti.

Ancak sikayetlerinin diizelmemesi lizerine
poliklinigimize basvurmustu. Hastada sarkoidoz,
lupus  vulgaris, kutandz lenfoma, rezidivan

laysmanyazis ve lenfositoma kutis 6n tanilari
distiniilerek lezyondan punch biyopsi alindu.
Dermatolojik muayenesinde sirtta sag skapula
izerinde 3x4 cm’lik alanda ortas1 atrofik ve eski
operasyona bagh skar dokusu bulunan, kenarlarda
deriden kabarik sert papiil nodiller mevcuttu.
Lezyonlar kirmizi renkte ve iizeri diz idi (Sekil 1).
Lezyonlarda herhangi bir semptom yoktu.

Hastanin 6z ve soy ge¢misinde O6nemli bir dzellik
saptanmadi. Fizik muayenesinde sistemler normal
olarak degerlendirildi. Lezyon yerinde hastanin daha
6nce hatirladig1 bir hastalik veya travma oykiist
yoktu. Hastadan yapilan tam kan sayimi, kan
biyokimyasi, tam idrar tetkiki ve eritrosit
sedimentasyon hizi normal sinirlar icerisindeydi.
Cekilen akciger grafisi ve PPD testi normal olarak
degerlendirildi.
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Lezyondan punch biyopsi ile alinan materyalin
histopatolojik incelenmesinde epidermisde ve
dermiste igsi sekilli hiicreler mevcuttu. igsi hiicreler
yag dokusunu infiltre etmisti. Immiinohistokimyasal
boyama ile CD34 belirteci pozitif idi (Sekil 2 ve 3).
Biyopsi sonucu DFSP olarak bildirildi. Sonradan
yapilan tiim viicut kemik sintigrafisi ve abdominal
ultrasonografi incelemelerinde metastaza ait bulgu
saptanmadi.

Hastada total eksizyon diisiiniilerek plastik cerrahi
konsiiltasyonu istendi. Nadir goriilen bir hastalik
olmasi ve aywrict tanida gesitli hastaliklarla

karisabileceginden dolay1 yeni literatiir bilgileriyle
sunulmasi ve tartisiimasi uygun gorildii.

Sekil 1. Sirtta lokalize papiil ve nodiiller

Sekil 2. Yag dokusunu da infiltre eden igsi sekilli hiicreler

Sekil 3. CD34 markiriyla gériilen igsi hiicreler

Tartisma

DFSP, baslica keloid, dermatofibrom, skar dokusu,
sklerozan bazal hiicreli karsinoma, anetoderma,
norojenik tiimor, sarkoidoz, lupus vulgaris, kutanéz
lenfoma, laysmanyazis, lenfositoma kutis, malign
fibréz histiyositom, sebase kist ve lipom gibi
hastaliklarla karisir. Ciltte goriilen karakteristik
protriizyon diger tiimorlerden ayirimda oldukca
o6nemli olup protriizyon goriilmeyen olgularda ayirici
tan1 zorlasir. Bununla Dbirlikte protriizyonun
patognomonik olmadig: bilinmelidir. CD34 negatifligi
skar dokusundan ve fibrosarkomdan ayriminda
6nemlidir (1,3).

Histopatolojik olarak tipik radyal dizilim gosteren
igsi fibroblastlardan meydana gelen tiimor, miksoid
ve yogun kollajen yapisinda alanlar igerebildigi gibi
nadiren kanama alanlar1 da izlenebilmektedir. DFSP
olgularinin %20-55’inde lokal rekiirrens
gorillmektedir. Konservatif yaklasimli cerrahi sonrasi
lokal rekiirrens orami %43 olarak bildirilirken bu
oran Mohs mikrografik cerrahi yontemiyle %1.6,
genis cerrahi eksizyon (cerrahi smir 5 cm)
uygulandiginda ise %0 olarak bildirilmistir. Primer
timorin bas veya boyunda yerlesim gosterdigi

durumlarda rekiirrens oranm1  %50-75 olarak
bildirilmistir. Rekiirrenslerin cogu primer
eksizyondan sonraki 3 yil icerisinde meydana

gelmekle birlikte bu siire uzayabilmektedir (1-4).

Lokal agresif karakterinin aksine DFSP nadiren uzak
metastaz yapar. Literatliirde tanimlanan olgularda
uzak metastaz oran1 %3.3 olarak bildirilmistir. Bu
olgularin dortte ti¢iinde akcigere hematojen yayilim
goriiliirken dortte birinde bolgesel lenf nodlarina
lenfatik yayillm meydana gelmistir. Daha nadir
olarak beyin, kalp, pankreas ve kemik metastazlar1 da
bildirilmistir. Metastazlar genellikle primer lezyonun
rekiirrensi sonrasinda meydana gelirken, uzak
metastaz primer lezyondan birkag y1l sonra meydana
gelmektedir (1,5). Kahn ve ark. (5) primer tiimoral
kitlesinin sag omuz bolgesinde yerlesim gosterdigi ve
lokal rekiirrens gostermeksizin sag servikal lenf
nodlarina ve daha sonrasinda da akcigere metastaz
yapan bir DFSP olgusu bildirmislerdir. Zorlu ve ark.
(6) ilki alin bolgesindeki primer tiimorin total
eksizyonundan 5 y1l sonra olmak iizere multipl
rekiirrens ve en sonunda sekizinci yilda kavernéz
siniis metastazi gosteren bir DFSP olgusu bildirmisler
ve her rekiirrenste timoriin mitotik indeks artis1 ve
daha derindeki yumusak dokular boyunca agresif bir
invazyon seklinde ilerleyici bir karakter gosterdigini
belirtmislerdir. Genis cerrahi eksizyon esliginde
radyoterapi uygulanmasinin, hastalarin survisinde
daha olumlu sonuglandig1 ise son yillarda o©ne
stirtilen alternatif bir tedavi secenegidir (7).

DFSP, nadir goriilen bir durum olsa da yumusak doku
lezyonlarinda ayirici tanida akla gelmelidir.
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