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OZET

Dermatofibrosarkom protiiberans nadir goriilen lokal, agresif bir timoérdiir. Kiigikk boyutlu baslayip cilt, cilt alti, kas ve kemige infiltre olabilir. Tani,
fizik muayene, manyetik rezonans goriintiileme ve bilgisayarli tomografi ile konur. Tedavisi genis giivenlik siirlari iceren cerrahi rezeksiyondur.
Calismamizda, gogiis duvarinda nadir goriilen dermatofibrosarkom protuberans olgusunu paylasmayi amagladik.

Anahtar Sozciikler: Dermatofibrosarkoma Protuberans, Gogiis Duvari, Rezeksiyon, Rekonstruksiyon.

ABSTRACT
Dermatofibrosarcoma Protuberans on Chest Wall: Case Report

Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare, locally aggressive tumor. Inception may be small in size and can infiltrate to skin, subcutaneous tissue,
muscle and bones. Diagnosis is made by physical examination, magnetic resonance imaging and computed tomography. The treatment is surgical
resection with extensive safety margin. In our study, we aimed to share a rare dermatofibrosarcoma protuberance case on the chest wall.
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Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP) nadir gorii-
len lokal, agresif, diisiik grade’li bir deri timoridiir.
Tiimor, tek nodiil olarak baslayip, lokal olarak ilerler,
zamanla multinodiiler, sert, fikse, iizerinde kanama
alanlar1 ve {ilserasyonlar goriilen bir kitleye doniisiir.
Timor cilt, cilt alti, kas ve kemige infiltre olabilir,
genis eksizyona ragmen yeniden tekrarlayabilir (1, 2).
Tani, daha ¢ok muayene ve doku biyopsisi ile konur.
Gogilis duvarinin tutulum derecesi, manyetik rezonans
goriintiileme ve bilgisayarli tomografi ile degerlendiri-
lir. Tedavisi genis glivenli sinirlar igeren cerrahi rezek-
siyondur. Uzak metastaz yapabilir. Kemoterapi ve
radyoterapi, sadece rekiirrens ve uzak metastaz varli-
ginda yapilir (2, 3).

Calismamizda, go6giis duvar1t sol anterosiiperiorda,
klavikulanin 2 cm altindan baglayan, servikal bolgeye
uzanim gosteren, agrili kitle lezyonu ile miiracaat eden,
doku biyopsisi sonrasi kitle rezeksiyonu yapilan ve
goglis duvarinda nadir goriilen olguyu paylasmay1
amagladik.

OLGU SUNUMU

Elli iki yasinda erkek hasta, gogiis duvarinda son bir
yildir gittikge biiyiiyen sislik sikayetiyle klinigimize
basvurdu. Yapilan muayenesinde, sol pektoral bolgede

baslayan yaklagik 8x6 cm boyutunda, trapezius kasina

dogru uzanim gosteren multinodiiler, tizerinde iilseras-
yonlar olan sert, fikse, agrili kitle lezyonu goriildii.
Kitlenin gdgiis duvarindaki smirlarii gérmek igin
toraks BT istendi. Toraks BT de sinirlar1 diizgiin, ke-
mik dokuyu invaze etmeyen kitle tespit edildi (Sekil 1).

Sekil 1. Hastamin bilgisayarli tomografi goriintiisii (aksiyel).

Laboratuvar degerleri normal olan hastaya insizyonel
biyopsi yapildi. Patoloji sonucu DFSP gelen hastaya
operasyon planlandi ve ameliyata alindi. Ameliyat
strasinda kitlenin kas fasyasina uzandig fakat invazyon
yapmadig1 goriildii (Sekil 2).
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Sekil 2. Kitlenin intraoperatif gériiniimii.

Dort-bes santimetrelik saglam dokuyu kapsayacak
sekilde genis eksizyon uygulandi. Hastanin cerrahi
sinirlar ise malignite agisindan negatifdi. Olusan cilt
defekti i¢in plastik cerrahi goriisii istendi. Defekt, plas-
tik cerrah tarafindan gluteal bdlgeden alinan deri grefti
ile kapatild1 (Sekil 3).

Sekil 3. Lezyon yataginin deri grefti ile rekonstriiksiyon
GOrintiisii.

Operasyon sonrasi hastaya adjuvan tedavi verilmedi.

Bes aydir takip edilen olguda niiks ya da herhangi bir
komplikasyon goriilmedi.
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TARTISMA

Dermatofibrosarkom protuberans nadir goriilen lokal
agresif, dermis kaynakli yumusak doku tiimoriidiir.
Mortalite %2-3 civarinda bildirilmistir (1). Lokal ola-
rak agresif karakterde olmasina ragmen, nadiren metas-
taz yapar. Uzak metastaz oram1 %1-60 dir (1, 3). Insi-
dans milyonda 0,8-5 dir (4). Dermatofibrosarkomlu
olgularin yaklasgik %1’inde pigment varyasyonlari
gOriiliir. Bunlara Bednar timdrii denir ve beyaz irkta
7,5 kat daha fazladir (5). Bizim olgumuzda kitle, kas
fasyast invazyonu ile sinirli, kemik dokuyu invaze
etmeyen, agrilt bir lezyon idi.

Dermatofibrosarkoma protuberansin hiicre orjini net
degildir. Fibroblast, histiosit ya da noroektodermal
hiicrelerden orjin alabilir. Bu hiicrelerin herbirinin
kismi ozelliklerini de tasiyabilir. Bazi otorler, bu tii-
morlerin pluripotent mezenkimal hiicrelerden koken
alabilecegini bildirmistir (4). Trombosit kokenli biiyii-
me faktorii-beta (PDGF), bu tiimor hiicrelerinin biiyii-
mesinde uyarici etkiye sahiptir. Hastalarda 17-22 kro-
mozomlarda translokasyon tespit edilmistir (6, 7).
Hastaligin tanisinda, fizik muayene bulgulari, sinirlari-
nin ve invazyonun belirlenmesi i¢in bilgisayarli tomog-
rafi ve biyopsi kullanilir (4-7). Olgumuzda, fizik mua-
yenede servikal bolgeye uzamim gosteren, 8x6 cm
boyutlarinda, iilsere odaklar igeren kitle lezyonu, To-
raks BT ile lezyonun sinirlari, ¢evre dokuyla, 6zellikle
kemik yapilar ile olan ilsikisi tespit edildi. Insizyonel
biyopsi ile doku tanis1 konulan hastaya operasyon plan-
landu.

Lokal rekiirrens %20-50 civarindadir (8, 9). Lokal
agresif karakter gdsterebilmesine ragmen uzak metas-
taz oran1 %0-60 civarindadir (3). Niiks, en ¢ok ii¢ yil
icerisinde goriiliir. Bu durum, cerrahi simirlar duru-
muna ve timoriin derecesine baghdir (8). Bu nedenle
cerrahi sinirlar 4-5 cm olarak alinmalidir (3, 10). Ayri-
ca, genis cerrahi eksizyona ilaveten radyoterapi uygu-
lanmasinin, hastalarin sagkalim siirelerini arttirdigini
bildiren ¢aligsmalarda mevcuttur (11). Bizim olgumuza
da genis simirli cerrahi eksizyon uygulandi ve olugan
defekt deri grefti ile kapatildi. Cerrahi sinirlar negatif
oldugu i¢in adjuvan tedavi verilmedi. Hastanin bes
aylik takibi sirasinda niiks ya da komplikasyon ile
karsilasiimadi.

Sonug olarak, agrili, bilyliyen kitlesi olan hastalarda
negatif cerrahi siirl agresif yaklasim sarttir. Rekonst-
riktif iglemler timoriin biiyiikliigline gore belirlenir.
Timoriin giivenli cerrahi sinirlarla ¢gikarilmasi yeterli-
dir. Kemoterapi ya da radyoterapiye metastatik hastalik
varliginda gerek duyulmalidir.
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