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olup tiim yumusak doku sarkomlarinin %6’sin1 olusturmakta-

dir. 11k olarak 1924°te Darier ve Ferrand tarafindan tanimlanan
bu tiimér, 1925’te Hoffman tarafindan DFSP olarak adlandirilmistir.
Genellikle kiiciik boyutlu ve tipik olarak yiizeyel yerlesimli olan bu tii-
mor, boyutlarinin biiyiimesiyle birlikte subkutan doku, kas ve kemige
infiltrasyon seklinde lokal agresif karakter gosterebilmektedir (1). Eski
travma bolgelerinde tutulum goriilebilir. Tan1 daha ¢ok klinik bulgula-
ra dayanmaktadir (2). DFSP’ye ait demografik ozellikler tartigmalidir.
Erkeklerde biraz daha sik rastlanan (erkeklerde %53, kadinlarda %47)
bu tiimoriin genellikle orta yash erigkinlerde (20-50 yag arasi) saptan-
makla birlikte en ¢ok ligiincii dekatta goriildiigli ve cocuklarda nadiren
meydana geldigi bildirilmistir (3,4). DFSP olgularin yarisinda govde-
nin ekstremitelere yakin kesimlerinde saptanirken diger yarisinda basg,
boyun ve ekstremitelerde ortaya cikar. Onceleri kiiciik boyutlu, tek, kir-
miz1 kahverengi karigimi veya maviye yakin renkli, sert, cilde fikse,
asemptomatik bir plak veya nadiren nodiil seklindeyken ge¢c donemde
20 cm’ye ulagabilen, multinodiiler goriiniimde, ciltten karakteristik
protriizyonun izlendigi, iilserasyon, kanama veya agriya yol acgabilen
bir kitle goriiniimii ortaya ¢ikabilir (1,4).

DFSP’nin lokal rekiirens gostermeksizin akcigere metastaz yapmasi
nadirdir. Tedavide kemoterapi ve radyoterapinin yarari sinirlt olup sa-
dece rekiirens veya metastaz goriilen olgularda uygulanmasi 6neril-
mektedir. Bununla birlikte soliter pulmoner metastaz igin cerrahinin
daha uygun oldugu bildirilmigtir (4-6).

D ermatofibrosarkom protuberans (DFSP) nadir bir deri timorii

Olgu bildirisi

52 yasinda erkek hastanin fizik muayenede sol omuz bolgesinde sap-
tanan yumusak doku kitlesi nedeniyle gerceklestirilen manyetik rezo-
nans goriintiileme (MRG) incelemesinde sol omuz iist arka kesimde,
cilt alt1 yag dokusu icerisinde yerlesim gosteren, 9x8x6 cm boyutlarin-
da, diizgiin siurli, ¢evre kas dokusuna invazyon gostermeyen, T1 agir-
likl1 sekansta kas dokular ile izointens, T2 agirlikli sekansta hiperin-
tens goriiniimde solid kitle lezyonu saptandi. Kitle icerisinde T1 agir-
Iikli sekansta hiperintens, T2 agirlikli sekansta hipointens noktasal
odaklar izlenmig olup bu odaklarin, MRG incelemesinden iki hafta 6n-
cesinde gerceklestirilen biyopsi islemi de g6z oniinde bulunduruldu-
gunda, kanama ile uyumlu olabilecegi diisiiniildii. Intravendz gadolin-
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yum dietilentriaminpentaasetikasit
(Gd-DTPA) enjeksiyonu sonrasinda,
tanimlanan kitlede homojen olmayan,
orta derecede kontrast tutulumu
izlendi (Resim 1). Tanimlanan kitleye
yonelik insizyon ve daha sonrasinda
gerceklestirilen cerrahi eksizyona ait
histopatolojik degerlendirme sonucu
DFSP ile uyumlu. Postoperatif radyo-
terapi uygulanan hastanin yedi yil
sonra alinan kontrol postero-anterior
(PA) akciger grafisinde, sag akciger
orta zonda soliter pulmoner nodiil
saptand1 (Resim 2) ve yapilan toraks
bilgisayarli tomografi (BT) inceleme-
sinde sag akciger alt lob superior seg-
mentinde yerlesim gosteren 3.5 cm
capinda, diizgiin sinirl, yuvarlak kitle
lezyonu izlendi (Resim 3). Uygulanan
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tiim viicut kemik sintigrafisi, kranyum
BT ve abdominal ultrasonografi (US)
incelemelerinde metastaza ait bulgu
saptanmamig ve torakotomi sonrasi
cerrahi rezeksiyon materyali DFSP
metastazi olarak raporlanmustir.

Tartisma

DFSP, dermiste multinodiiler bir
kitle seklinde ortaya cikip yiizeyel
olarak epidermis boyunca ve derin do-
kular olan subkutan yag dokusu, kas
ve kemige infiltre olabilen bir timor-
diir. Bliylime hiz1 degiskendir. Tiimor
yillar boyunca stabil olarak kalabilir
veya hizli biiylime donemlerinin eglik
ettigi yavas bir biiylime paterni goste-
rebilir. Biliylime hizi rekiirens sonra-
sinda artar (7).

Resim 1. Sol omuz bélgesinin T1 A sekansinda (A)
aksiyal diizlemde intravendz Gd-DTPA enjeksiyonu
dncesinde (listteki gorintdi) ve sonrasinda lezyonun
goriinimi (alttaki gériintdi). (B) Koronal ve (C) sagital
diizlemde ve (D) fast spin eko T2 sekansinda aksiyal
planda yapilan MRG incelemesinde ciltalti yag dokusu
icerisinde yerlesim gosteren, diizgtin sinirli, T1 agirlikli
sekansta kas dokulari ile izointens, T2 agirlikli sekansta
hiperintens goriiniimde izlenen ve igerisinde kanama ile
uyumlu olabilecek T1 agirlikli goriintiilerde hiperintens,
T2 agirhkh gorintilerde hipointens karakterde noktasal
odaklarin segildigi, intraven6z Gd-DTPA enjeksiyonu
sonrasi orta derecede ve homojen olmayan kontrast
tutulumu gésteren solid kitle lezyonu izleniyor.

Yiizeyel yerlesimli kiiciik yumugak
doku kitleleri genellikle klinik bulgu-
lar esliginde degerlendirildigi igin go-
riintiileme yontemleri ancak kitle cok
biiyliylip derin dokulara yayilabilece-
gi disiiniildiigiinde kullanilir. Rad-
yografik olarak DFSP baslica derma-
tofibrom, norojenik tiimor, fibrosar-
kom ve malign fibroz histiyositom ile
karigabildigi gibi ayirici tanida sebase
kist ve lipom gibi sik goriilen ve direkt
grafide DFSP ile karigabilen patoloji-
ler de g6z oniinde bulundurulmadir.
DFSP’nin tipik radyolojik goriintimii
cilt ve cilt alt1 yag dokusunu tutan, mi-
neralize olmayan, nodiiler yumugsak
doku kitlesi seklindedir. BT ve MRG
kitlenin yerlesimini, derin dokularla
iligkisini ve tipik nodiiler veya lobiile



Resim 2. Sol omuz kitlesine yodnelik uygulanan cerrahi eksizyondan yedi yil sonra
alinan kontrol akciger grafisinde sag akciger orta zonda soliter pulmoner nodiil

gortliyor.

goriiniimiinii ortaya koymast bakimin-
dan 6nemlidir. BT incelemelerinde iyi
siurli, diisiik dansiteli, orta derecede
kontrast madde tutulumu ve karakte-
ristik protriizyon gosteren kitle izlenir.
Ciltte goriilen karakteristik protriiz-
yon diger tiimorlerden ayirimda ol-
dukca 6nemli olup protriizyon goriil-
meyen olgularda ayiric tant zorlagir.
Bununla birlikte protriizyonun patog-
nomonik olmadig1 bilinmelidir. Lez-
yonun BT incelemesine ait doku ate-
niiasyonu ve MRG’deki sinyal inten-
sitesi Ozgilin degildir. Arteriyografik
incelemede lezyonda saptanan hafif-
orta derecedeki hipervaskiiler gorii-
niim kontrast madde verilmesini taki-
ben alinan MRG ve BT kesitlerindeki
orta derecedeki kontrast madde tutu-
lumunu aciklayabilir. Incelenen olgu-
da saptanan kontrast madde tutulum
paterni bu bulguyla uyum gostermek-
tedir. Benzer olarak kemik sintigrafi-
sindeki artmig tutulumun nedeni ola-
rak da tamimlanan hipervaskiiler gorii-
niim gosterilmistir (1,2).

MRG diger yumusak doku tiimorle-
rinde oldugu gibi DFSP i¢in de cerra-
hi oncesinde tiimoriin yerlesiminin
tam olarak belirlenmesini saglar. Tor-
reggiani ve ark. DFSP’nin MRG’de
genellikle yiizeyel yerlesim gosteren,
diizglin sinirli, T1 agirlikli sekansta
kas dokusuna gore izo-, hipo- veya hi-
perintens, T2 agirlikli sekansta yaga

gore genellikle hiperintens kitle sek-
linde goriildiigiinii, bazen de T2 agir-
ikl goriintiilerde kitlenin cilt alt1 yag
dokusuna benzer sinyal intensitesi
gostermesi nedeniyle ayirdedilemedi-
gini bildirmiglerdir. Bununla birlikte
inceledikleri 10 olgudan, biri diizensiz
sinirh olmak iizere iiciliniin derin yer-
lesim gosterdigini belirtmiglerdir (8).
Kransdorf ve ark. DFSP olgularinin
T1 agirlikli sekansta hipointens, T2
agirlikli sekansta ise hiperintens ola-
rak izlendigini bildirmiglerdir. Bu yo-
niiyle incelenen olgu, literatiirde
DFSP i¢in tanimlanan sik kargilagilan
MRG bulgulariyla uyum gostermekte-
dir. Kransdorf ve ark. bir olguda T1
agirlikli goriintiilerde hipointens kitle
icerisinde kanama ile uyumlu hiperin-
tens alanlar saptamiglardir (9). Incele-
nen olguda benzer sekilde kitle igeri-
sinde kanama ile uyumlu olabilecek
T1 agirlikli goriintiilerde hiperintens,
T2 agirhikli goriintiilerde hipointens
noktasal odaklar saptanmigtir. Histo-
lojik olarak tipik radyal dizilim goste-
ren igsi fibroblastlardan meydana ge-
len tiimér, miksoid ve yogun kollajen
yapisinda alanlar igerebildigi gibi na-
diren kanama alanlar1 da izlenebil-
mektedir. Ayrica tiimor dokusuna es-
lik edebilen fibrosarkom alanlarinda
goriilebilen fokal nekrozun neden ol-
dugu morfolojik farkliligin BT incele-
melerindeki ateniiasyon ve MRG’deki

Resim 3. Toraks BT kesitinde sa§ akciger alt lob superior segmentinde, 3.5 cm
gapinda, diizgtin sinirh, yuvarlak kitle gértliyor.

sinyal intensitesi degiskenliklerinden
sorumlu oldugu diisiiniilmektedir (1).

DFSP olgularinin %?20-55’inde lo-
kal rekiirens goriilmektedir. Bu oran
tiimore fibrosarkomatoz degisiklikle-
rin eslik etmesi nedeniyle prognozun
kotiilestigi durumda %73’e yiiksel-
mektedir. Konservatif yaklagimli cer-
rahi sonrasi lokal rekiirens oram1 %43
olarak bildirilirken bu oran Mohs
mikrografik cerrahi (MMS) yonte-
miyle %1.6, genis cerrahi eksizyon
(cerrahi smir 5 cm) uygulandiginda
ise %0 olarak bildirilmistir. Primer tii-
moriin bag veya boyunda yerlesim
gosterdigi durumlarda rekiirens orani
%50-75 olarak bildirilmistir. Rekii-
renslerin ¢ogu primer eksizyondan
sonraki 3 yil icerisinde meydana gel-
mekle birlikte bu siire uzayabilmekte-
dir (1-4).

Lokal agresif karakterinin aksine
DFSP nadiren uzak metastaz yapar.
Literatiirde tanimlanan olgularda uzak
metastaz oran1 %3,3 olarak bildiril-
mistir. Bu olgularin dortte tigiinde ak-
cigere hematojen yayilim goriiliirken
dortte birinde bolgesel lenf nodlarina
lenfatik yayihm meydana gelmisgtir.
Daha nadir olarak beyin, kalp, pank-
reas ve kemik metastazlari da bildiril-
mistir. Metastazlar genellikle primer
lezyonun rekiirensi sonrasinda mey-
dana gelirken, uzak metastaz primer
lezyondan birka¢ yil sonra meydana
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gelmektedir. Primer tlimoriin cerrahi
eksizyonu sonrasinda rekiirens mey-
dana gelen olgularda fibrosarkomattz
degisikliklerin eslik etmesi metastaz
olasiigint %?21’e ¢ikarmaktadir (1.5,
6).

DFSP’nin nadir gériilen ve genel-
likle multipl lokal rekiirensler sonra-
sinda olugan uzak metastazlarin tiimé-
re ait vaskiiler kanallarin yetersiz ek-
sizyona bagl olarak agilmasiyla ilig-
kili oldugu ve metastazlarin rekiirens-
ler nedeniyle gerceklestirilen multipl
operasyonlar sonrasinda meydana gel-
digi bildirilmigtir. Zorlu ve ark. ilki
alin bolgesindeki primer tiimériin to-
tal eksizyonundan 5 yil sonra olmak
iizere multipl rekiirens ve en sonunda
sekizinci yilda kaverndz siniis metas-
taz1 gosteren bir DFSP olgusu bildir-
migler ve her rekiirenste tiimdoriin mi-
totik indeks artis1 ve daha derindeki
yumusak dokular boyunca agresif bir
invazyon seklinde ilerleyici bir karak-
ter gosterdigini belirtmiglerdir (10).

Eisen ve ark. sag supraklavikular
bolgede yerlesim gosteren primer tii-
moriin cerrahi eksizyonu sonrasinda
lokal rekiirens gostermeksizin besinci
yilda yanak, 6n kol ve retroperiton gi-
bi nadir bolgelere metastaz yapan ve
histopatolojik incelemede fibrosarko-
mat6z degisikliklerin eglik ettigi bir
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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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imaging
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DFSP olgusu bildirip tiimoriin biyolo-
jik davranisinin Ongoriilmesine ait
giicliige dikkat ¢cekmisler ve fibrosar-
komat6z degisiklik gosteren alanlarin
tiimoriin agresif karakteriyle iligkili
olabilecegini vurgulamiglardir (11).
Benzer sekilde Kahn ve ark. primer
tiimoral kitlesinin sag omuz bolgesin-
de yerlesim gosterdigi ve lokal rekii-
rens gostermeksizin sag servikal lenf
nodlarina ve daha sonrasinda da akci-
gere metastaz yapan bir DFSP olgusu
bildirmiglerdir (12).
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