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OLGU B‹LD‹R‹S‹

D ermatofibrosarkom protuberans (DFSP) nadir bir deri tümörü
olup tüm yumuşak doku sarkomlar›n›n %6’s›n› oluşturmakta-
d›r. İlk  olarak 1924’te Darier ve Ferrand taraf›ndan tan›mlanan

bu tümör, 1925’te Hoffman taraf›ndan DFSP olarak adland›r›lm›şt›r.
Genellikle küçük boyutlu ve tipik olarak yüzeyel yerleşimli olan bu tü-
mör, boyutlar›n›n büyümesiyle birlikte subkutan doku, kas ve kemiğe
infiltrasyon şeklinde lokal agresif karakter gösterebilmektedir (1). Eski
travma bölgelerinde tutulum görülebilir. Tan› daha çok klinik bulgula-
ra dayanmaktad›r (2). DFSP’ye ait demografik özellikler tart›şmal›d›r.
Erkeklerde biraz daha s›k rastlanan (erkeklerde %53, kad›nlarda %47)
bu tümörün genellikle orta yaşl› erişkinlerde (20-50 yaş aras›) saptan-
makla birlikte en çok üçüncü dekatta görüldüğü ve çocuklarda nadiren
meydana geldiği bildirilmiştir (3,4). DFSP olgular›n yar›s›nda gövde-
nin ekstremitelere yak›n kesimlerinde saptan›rken diğer yar›s›nda baş,
boyun ve ekstremitelerde ortaya ç›kar. Önceleri küçük boyutlu, tek, k›r-
m›z› kahverengi kar›ş›m› veya maviye yak›n renkli, sert, cilde fikse,
asemptomatik bir plak veya nadiren nodül şeklindeyken geç dönemde
20 cm’ye ulaşabilen, multinodüler görünümde, ciltten karakteristik
protrüzyonun izlendiği, ülserasyon, kanama veya ağr›ya yol açabilen
bir kitle görünümü ortaya ç›kabilir (1,4).

DFSP’nin lokal rekürens göstermeksizin akciğere metastaz yapmas›
nadirdir. Tedavide kemoterapi ve radyoterapinin yarar› s›n›rl› olup sa-
dece rekürens veya metastaz görülen olgularda uygulanmas› öneril-
mektedir. Bununla birlikte soliter pulmoner metastaz için cerrahinin
daha uygun olduğu bildirilmiştir (4-6). 

Olgu bildirisi
52 yaş›nda erkek hastan›n fizik muayenede sol omuz bölgesinde sap-

tanan yumuşak doku kitlesi nedeniyle gerçekleştirilen manyetik rezo-
nans görüntüleme (MRG) incelemesinde sol omuz üst arka kesimde,
cilt alt› yağ dokusu içerisinde yerleşim gösteren, 9x8x6 cm boyutlar›n-
da, düzgün s›n›rl›, çevre kas dokusuna invazyon göstermeyen, T1 ağ›r-
l›kl› sekansta kas dokular› ile izointens, T2 ağ›rl›kl› sekansta hiperin-
tens görünümde solid kitle lezyonu saptand›. Kitle içerisinde T1 ağ›r-
l›kl› sekansta hiperintens, T2 ağ›rl›kl› sekansta hipointens noktasal
odaklar izlenmiş olup bu odaklar›n, MRG incelemesinden iki hafta ön-
cesinde gerçekleştirilen biyopsi işlemi de göz önünde bulunduruldu-
ğunda, kanama ile uyumlu olabileceği düşünüldü. İntravenöz gadolin-
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yum dietilentriaminpentaasetikasit
(Gd-DTPA) enjeksiyonu sonras›nda,
tan›mlanan kitlede homojen olmayan,
orta derecede kontrast tutulumu
izlendi (Resim 1). Tan›mlanan kitleye
yönelik insizyon ve daha sonras›nda
gerçekleştirilen cerrahi eksizyona ait
histopatolojik değerlendirme sonucu
DFSP ile uyumlu. Postoperatif radyo-
terapi uygulanan hastan›n yedi y›l
sonra al›nan kontrol postero-anterior
(PA) akciğer grafisinde, sağ akciğer
orta zonda soliter pulmoner nodül
saptand› (Resim 2) ve yap›lan toraks
bilgisayarl› tomografi (BT) inceleme-
sinde sağ akciğer alt lob superior seg-
mentinde yerleşim gösteren 3.5 cm
çap›nda, düzgün s›n›rl›, yuvarlak kitle
lezyonu izlendi (Resim 3). Uygulanan

tüm vücut kemik sintigrafisi, kranyum
BT ve abdominal ultrasonografi (US)
incelemelerinde metastaza ait bulgu
saptanmam›ş ve torakotomi sonras›
cerrahi rezeksiyon materyali DFSP
metastaz› olarak raporlanm›şt›r.

Tart›flma
DFSP, dermiste multinodüler bir

kitle şeklinde ortaya ç›k›p yüzeyel
olarak epidermis boyunca ve derin do-
kular olan subkutan yağ dokusu, kas
ve kemiğe infiltre olabilen bir tümör-
dür. Büyüme h›z› değişkendir. Tümör
y›llar boyunca stabil olarak kalabilir
veya h›zl› büyüme dönemlerinin eşlik
ettiği yavaş bir büyüme paterni göste-
rebilir. Büyüme h›z› rekürens sonra-
s›nda artar (7).

Yüzeyel yerleşimli küçük yumuşak
doku kitleleri genellikle klinik bulgu-
lar eşliğinde değerlendirildiği için gö-
rüntüleme yöntemleri ancak kitle çok
büyüyüp derin dokulara yay›labilece-
ği düşünüldüğünde kullan›l›r. Rad-
yografik olarak DFSP başl›ca derma-
tofibrom, nörojenik tümör, fibrosar-
kom ve malign fibröz histiyositom ile
kar›şabildiği gibi ay›r›c› tan›da sebase
kist ve lipom gibi s›k görülen ve direkt
grafide DFSP ile kar›şabilen patoloji-
ler de göz önünde bulundurulmad›r.
DFSP’nin tipik radyolojik görünümü
cilt ve cilt alt› yağ dokusunu tutan, mi-
neralize olmayan, nodüler yumuşak
doku kitlesi şeklindedir. BT ve MRG
kitlenin yerleşimini, derin dokularla
ilişkisini ve tipik nodüler veya lobüle

Resim 1. Sol omuz bölgesinin T1 A sekans›nda (A)
aksiyal düzlemde intravenöz Gd-DTPA enjeksiyonu
öncesinde (üstteki görüntü) ve sonras›nda lezyonun
görünümü (alttaki görüntü). (B) Koronal ve (C) sagital
düzlemde ve (D) fast spin eko T2 sekans›nda aksiyal
planda yap›lan MRG incelemesinde ciltalt›  ya¤ dokusu
içerisinde yerleflim gösteren, düzgün s›n›rl›, T1 a¤›rl›kl›
sekansta kas dokular› ile izointens, T2 a¤›rl›kl› sekansta
hiperintens görünümde izlenen ve içerisinde kanama ile
uyumlu olabilecek T1 a¤›rl›kl› görüntülerde hiperintens,
T2 a¤›rl›kl› görüntülerde hipointens karakterde noktasal
odaklar›n seçildi¤i, intravenöz  Gd-DTPA enjeksiyonu
sonras› orta derecede ve homojen olmayan kontrast
tutulumu gösteren solid kitle lezyonu izleniyor.
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görünümünü ortaya koymas› bak›m›n-
dan önemlidir. BT incelemelerinde iyi
s›n›rl›, düşük dansiteli, orta derecede
kontrast madde tutulumu ve karakte-
ristik protrüzyon gösteren kitle izlenir.
Ciltte görülen karakteristik protrüz-
yon diğer tümörlerden ay›r›mda ol-
dukça önemli olup protrüzyon görül-
meyen olgularda ay›r›c› tan› zorlaş›r.
Bununla birlikte protrüzyonun patog-
nomonik olmad›ğ› bilinmelidir. Lez-
yonun BT incelemesine ait doku ate-
nüasyonu ve MRG’deki sinyal inten-
sitesi özgün değildir. Arteriyografik
incelemede lezyonda saptanan hafif-
orta derecedeki hipervasküler görü-
nüm kontrast madde verilmesini taki-
ben al›nan MRG ve BT kesitlerindeki
orta derecedeki kontrast madde tutu-
lumunu aç›klayabilir. İncelenen olgu-
da saptanan kontrast madde tutulum
paterni bu bulguyla uyum göstermek-
tedir. Benzer olarak kemik sintigrafi-
sindeki artm›ş tutulumun nedeni ola-
rak da tan›mlanan hipervasküler görü-
nüm gösterilmiştir (1,2).

MRG diğer yumuşak doku tümörle-
rinde olduğu gibi DFSP için de cerra-
hi öncesinde tümörün yerleşiminin
tam olarak belirlenmesini sağlar. Tor-
reggiani ve ark. DFSP’nin MRG’de
genellikle yüzeyel yerleşim gösteren,
düzgün s›n›rl›, T1 ağ›rl›kl› sekansta
kas dokusuna göre izo-, hipo- veya hi-
perintens, T2 ağ›rl›kl› sekansta yağa

göre genellikle hiperintens kitle şek-
linde görüldüğünü, bazen de T2 ağ›r-
l›kl› görüntülerde kitlenin cilt alt› yağ
dokusuna benzer sinyal intensitesi
göstermesi nedeniyle ay›rdedilemedi-
ğini bildirmişlerdir. Bununla birlikte
inceledikleri 10 olgudan, biri düzensiz
s›n›rl› olmak üzere üçünün derin yer-
leşim gösterdiğini belirtmişlerdir (8).
Kransdorf ve ark. DFSP olgular›n›n
T1 ağ›rl›kl› sekansta hipointens, T2
ağ›rl›kl› sekansta ise hiperintens ola-
rak izlendiğini bildirmişlerdir. Bu yö-
nüyle incelenen olgu, literatürde
DFSP için tan›mlanan s›k karş›laş›lan
MRG bulgular›yla uyum göstermekte-
dir. Kransdorf ve ark. bir olguda T1
ağ›rl›kl› görüntülerde hipointens kitle
içerisinde kanama ile uyumlu hiperin-
tens alanlar saptam›şlard›r (9). İncele-
nen olguda benzer şekilde kitle içeri-
sinde kanama ile uyumlu olabilecek
T1 ağ›rl›kl› görüntülerde hiperintens,
T2 ağ›rl›kl› görüntülerde hipointens
noktasal odaklar saptanm›şt›r. Histo-
lojik olarak tipik radyal dizilim göste-
ren iğsi fibroblastlardan meydana ge-
len tümör, miksoid ve yoğun kollajen
yap›s›nda alanlar içerebildiği gibi na-
diren kanama alanlar› da izlenebil-
mektedir. Ayr›ca tümör dokusuna eş-
lik edebilen fibrosarkom alanlar›nda
görülebilen fokal nekrozun neden ol-
duğu morfolojik farkl›l›ğ›n BT incele-
melerindeki atenüasyon ve MRG’deki

sinyal intensitesi değişkenliklerinden
sorumlu olduğu düşünülmektedir (1).

DFSP olgular›n›n %20-55’inde lo-
kal rekürens görülmektedir. Bu oran
tümöre fibrosarkomatöz değişiklikle-
rin eşlik etmesi nedeniyle prognozun
kötüleştiği durumda %73’e yüksel-
mektedir. Konservatif yaklaş›ml› cer-
rahi sonras› lokal rekürens oran› %43
olarak bildirilirken bu oran Mohs
mikrografik cerrahi (MMS) yönte-
miyle %1.6, geniş cerrahi eksizyon
(cerrahi s›n›r 5 cm) uyguland›ğ›nda
ise %0 olarak bildirilmiştir. Primer tü-
mörün baş veya boyunda yerleşim
gösterdiği durumlarda rekürens oran›
%50-75  olarak bildirilmiştir. Rekü-
renslerin çoğu primer eksizyondan
sonraki 3 y›l içerisinde meydana gel-
mekle birlikte bu süre uzayabilmekte-
dir (1-4).

Lokal agresif karakterinin aksine
DFSP nadiren uzak metastaz yapar.
Literatürde tan›mlanan olgularda uzak
metastaz oran› %3,3 olarak bildiril-
miştir. Bu olgular›n dörtte üçünde ak-
ciğere hematojen yay›l›m görülürken
dörtte birinde bölgesel lenf nodlar›na
lenfatik yay›l›m meydana gelmiştir.
Daha nadir olarak beyin, kalp, pank-
reas ve kemik metastazlar› da bildiril-
miştir. Metastazlar genellikle primer
lezyonun rekürensi sonras›nda mey-
dana gelirken, uzak metastaz primer
lezyondan birkaç y›l sonra meydana

Resim 2. Sol omuz kitlesine yönelik uygulanan cerrahi eksizyondan yedi y›l sonra
al›nan kontrol akci¤er grafisinde sa¤ akci¤er orta zonda soliter pulmoner nodül
görülüyor.

Resim 3. Toraks BT kesitinde sa¤ akci¤er alt lob superior segmentinde, 3.5 cm
çap›nda, düzgün s›n›rl›, yuvarlak kitle görülüyor.



CASE REPORT: DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS METASTATIC TO LUNG
WITHOUT LOCAL RECURRENCE

Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare skin tumor which constitutes 6% of soft
tissue sarcomas. Typically, it has a superficial location and a locally aggressive cha-
racter. Although it has a relatively high recurrence rate, the rate of distant metasta-
sis is about 3%. Furthermore, it rarely metastasizes without local recurrence. Here
we present a case with dermatofibrosarcoma protuberans with distant metastasis
occurring seven years after the local excision of the primary tumor and without any
local recurrence.
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gelmektedir. Primer tümörün cerrahi
eksizyonu sonras›nda rekürens mey-
dana gelen olgularda fibrosarkomatöz
değişikliklerin eşlik etmesi metastaz
olas›l›ğ›n› %21’e ç›karmaktad›r (1,5,
6).

DFSP’nin nadir görülen ve genel-
likle multipl lokal rekürensler sonra-
s›nda oluşan uzak metastazlar›n tümö-
re ait vasküler kanallar›n yetersiz ek-
sizyona bağl› olarak aç›lmas›yla iliş-
kili olduğu ve metastazlar›n rekürens-
ler nedeniyle gerçekleştirilen multipl
operasyonlar sonras›nda meydana gel-
diği bildirilmiştir. Zorlu ve ark. ilki
al›n bölgesindeki primer tümörün to-
tal eksizyonundan 5 y›l sonra olmak
üzere multipl rekürens ve en sonunda
sekizinci y›lda kavernöz sinüs metas-
taz› gösteren bir DFSP olgusu bildir-
mişler ve her rekürenste tümörün mi-
totik indeks art›ş› ve daha derindeki
yumuşak dokular boyunca agresif bir
invazyon şeklinde ilerleyici bir karak-
ter gösterdiğini belirtmişlerdir (10). 

Eisen ve ark. sağ supraklavikular
bölgede yerleşim gösteren primer tü-
mörün cerrahi eksizyonu sonras›nda
lokal rekürens göstermeksizin beşinci
y›lda yanak, ön kol ve retroperiton gi-
bi nadir bölgelere metastaz yapan ve
histopatolojik incelemede fibrosarko-
matöz değişikliklerin eşlik ettiği bir

DFSP olgusu bildirip tümörün biyolo-
jik davran›ş›n›n öngörülmesine ait
güçlüğe dikkat çekmişler ve fibrosar-
komatöz değişiklik gösteren alanlar›n
tümörün agresif karakteriyle ilişkili
olabileceğini vurgulam›şlard›r (11).
Benzer şekilde Kahn ve ark. primer
tümöral kitlesinin sağ omuz bölgesin-
de yerleşim gösterdiği ve lokal rekü-
rens göstermeksizin sağ servikal lenf
nodlar›na ve daha sonras›nda da akci-
ğere metastaz yapan bir DFSP olgusu
bildirmişlerdir (12).   

Nadir görülen ve uzak metastaz
yapma potansiyeli düşük bir yumuşak
doku tümörü olan DFSP olgusunun
genel literatür bulgular›ndan farkl›
olarak lokal rekürens göstermeksizin
akciğere metastaz yapmas› ve bu me-
tastaz›n primer tümörün cerrahi eksiz-

yonundan 7 y›l gibi uzun bir süre son-
ra meydana gelmiş olmas› kayda de-
ğer bulunmuştur. Literatür inceleme-
sinde lokal rekürens görülmeksizin
uzak metastaz›n izlendiği durum ola-
rak sadece yukar›da belirtilen iki olgu-
ya rastlanm›şt›r. İncelenen olguda me-
tastaz Eisen ve ark taraf›ndan bildiri-
len olguya benzer şekilde geç dönem-
de meydana gelmiş ancak farkl› olarak
tümörde agresif biyolojik davran›ş›
aç›klayabilecek fibrosarkomatöz deği-
şiklikler saptanmam›şt›r. Radyolojik
görünümü karakteristik olmamakla
birlikte DFSP’nin yüzeyel yerleşimli,
(multi)nodüler yumuşak doku kitlele-
rinin ve olas› metastaz nedeniyle soli-
ter pulmoner nodülün ay›r›c› tan›s›nda
göz önünde bulundurulmas› gerektiği
düşünülmüştür.


