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Bir Dermatofibrosarkoma Protuberans
Olgusu: Tanida Coklu Biyopsinin Roli

A Case of Dermatofibrosarcoma Protuberans:
The Role of Multiple Biopsy in the Diagnosis

OZET Dermatofibrosarkoma protuberans; seyrek goriilen, dermal fibroblastlardan kéken alan, de-
rinin primer iyi diferansiye fibrosarkomudur. Siklikla gévdede yerlesen solid nodiillerle karakte-
rizedir. Otuz bir yaginda, kadin hasta, sag omuzunda, yaklasik 20 yil 6nce baglayan, giderek biiyliyen
ve deriden kabarik bir gériiniim kazanan, sert olusum nedeniyle poliklinigimize bagvurdu. Derma-
tolojik muayenesinde; sag skapula tizerinde, 4 x 3.5 cm boyutlarinda, diizensiz sinirly, etrafinda 0.2
cm kalinhiginda kahverengi pigmentasyon izlenen, palpasyonda sert olarak hissedilen, pembe renk-
li plak saptandi. Lezyonunun iki farkl alanindan es zamanl alinan doku 6rneklerinden biri daha
¢ok norofibramatoz degisiklikler gosterirken diger doku 6rneginde dermatofibrosarkoma protube-
ransin tipik histopatolojik bulgulari izlendi ve dermatofibrosarkoma protuberans tanis: kondu. Bu
olgu, nadir goriildiigii ve tanida ¢oklu biyopsinin 6neminin vurgulanmasi amaciyla sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Dermatofibrosarkom; nérofibrom

ABSTRACT Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is an unusual, well differentiated, primary
fibrosarcoma of the skin. They are firm, solid nodules that arise most frequently on the trunk.
Thirty-one years old, female patient applied our outpatient clinic because of a formation appeared
approximately 20 years ago on her right shoulder that gradually enlarged and finally became a le-
sion bulging from the skin. In her dermatologic examination, a pink firm plaque, with dimensions
of 4 x 3.5 cm, that had irregular borders was determined on her right scapula. Around the lesion a
brown pigmentation was seen, 0.2 cm in thickness. Two punch biopsies had performed from the le-
sion; first at the periphery, second at the center of the tumour. While neurofibromatous changes
was predominat in the first biopsy, the characteristic histopathologic features of DFSP was seen in
the second one. The final diagnosis was accepted as DFSP. We report this case to emphasize to ob-
tain more biopsies from different sites of the lesion.

Key Words: Dermatofibrosarcoma; neurofibroma
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ermatofibrosarkoma protuberans (DFSP); nadir goriilen, dermal ve

subkiitan dokuda yerlesim gosteren derinin primer, iyi diferansiye

mezenkimal bir timéridiir."® Cogunlukla gévdede yerlesen, yavas
biiytiyen, tizerinde sert, ¢cikintili (bu nedenle “protuberan” olarak adlandi-
rilir), deri renginde veya kirmizi-kahverengi renkte nodiiller bulunan en-
diire plaklar ile karakterizedir. Ttimor lokal olarak agresiftir, ekzisyon
sonrasi rekiirrens orani yiiksektir, fakat uzak metastaz nadirdir."® Histopa-
tolojik incelemede igsi hiicrelerin proliferasyonu ve birbiriyle ¢aprazlas-
mast ile olusan girdap benzeri goriiniim karakteristiktir. Bu yazida, klinik ve
histopatolojik olarak DFSP tanis: konulan bir olgu sunulmaktadar.
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IOLGU SUNUMU

Otuz bir yaginda, kadin hasta, yaklagik 20 y1l 6n-
ce sag omuzunda kii¢iik bir kabart:1 seklinde bas-
layip zamanla biiyliyen ve deriden kabarik bir
gOriiniim kazanan, bir yildir agr1 yakinmasi veren
sert olusum nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Oz gecmis ve soy gegmisinde bir 6zellik bulun-
mayan hastanin sistem sorgulamasinda ek yakin-
mast yoktu. Fizik muayenesi normal olan hastanin
dermatolojik muayenesinde; sag skapula tizerin-
de, 4 x 3.5 cm boyutlarinda, diizensiz sinirli, etra-
finda 0.2 cm kalinliginda kahverengi pigmen-
tasyon izlenen, palpasyonda sert olarak hissedilen,
pembe renkli plak saptand: (Resim 1). Bu plak
tizerinde ¢ikinti olusturan nodoziteler ve verrii-
koz ylizey gozlendi.

DFSP, pigmente DFSP (Bednar tiimorii), des-
moplastik-norotropik melanoma, skuaméz hiic-
reli karsinom, tiiberkiiloz verriikoza kutis, derin
mantar enfeksiyonu 6ntanilariyla lezyonun peri-
fer ve merkezinden iki adet biyopsi alind1i. Ayri-
ca, Lowenstein ve Sabouraud besiyerlerine ekim
yapilds; alt1 hafta sonunda her iki besiyerinde de
ireme gozlenmedi. Yiizeyel ultrasonografide cilt
alt1 dokuda sonografik patoloji izlenmedi. Histo-
patolojik incelemede lezyonun periferinden ali-
nan doku orneginde elonge niikleuslu, dalgal:
konfigiirasyondaki sinir hiicreleri, fibroblast ve
kollajenden zengin stromanin goriildiigi noéro-
fibromat6z degisiklikler izlendi (Resim 2). Lezyo-
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nun merkezinden alinan doku 6rneginin histopa-
tolojik incelemesinde; epitel altindan baglayarak
subkiitan yag dokusuna kadar uzanan, bazi alan-
larda girdap benzeri goriiniim, yer yer ise demet-
ler seklinde uzanim gosteren igsi karakterde
fibroblastlar ve histiyositler izlendi (Resim3). On
buyiik biiylitme alaninda ikiden az mitoz vardi.
Atipi ve nekroz gortilmedi. CD34 ile boyanma iz-
lenirken, S 100 ve HMB 45 ile boyanma tespit
edilmedi. Bu bulgularla hastaya DFSP tanis: ko-
nuldu. Yapilan akciger grafisi, tim viicut kemik
sintigrafisi, kranium ve akciger tomografisi, ab-
dominal ultrason, lenf nodu ultrasonu, lenf nodu
biyopsisinde metastaza ait bulguya rastlanmad.

Tiimoral lezyon genis cerrahi ekzisyon ile ¢ika-

RESIM 2: Elonge niikleuslu, dalgali konfigurasyondaki sinir hiicreleri, fibrob-
last ve kollajenden zengin stromanin gérildiigi nérofibromatdz degisiklikler
(HE, x10).

RESIM 1: Diizensiz sinirli, etrafinda kahverengi pigmentasyon izlenen,
pembe renkli plak.
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RESIM 3: Girdap benzeri ya da demetler seklinde uzanim gésteren iisi karak-
terde fibroblastlar ve histiyositler (HE, x4).
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rildi. Total ekzisyon sonrasi yapilan patolojik in-
celemede DFSP tanis1 dogrulandi. Cerrahi sinir-
larda timor tespit edilmedi. Lokal rekiirrens
gelisimi riski agisindan ¢ yildir takip edilen has-
tada halen lokal rekiirrens ya da uzak metastaz
tespit edilmemigtir.

I TARTISMA

DFSP, seyrek goriilen, lokal olarak agresif seyirli,
nadiren uzak metastaz yapan, derinin primer, iyi
diferansiye mezenkimal tiimoriidiir.! Histogene-
zi halen tam olarak a¢iklanamamastir. Sadece fib-
roblastlardan, fibrosit ve histiyositlerden ya da
fibroblast, histiyosit ve néral dokudan gelistigi ile
ilgili hipotezler vardir.>¢® DFSP’nin olusum meka-
nizmasinda, t (17;22) (q22:13) resiprokal translo-
kasyonu sonucu olusan “kollajen tip I alfa 1 geni”
ve “plateletten salgilanan biiyiime faktorii beta zin-
cir geni” arasindaki fiizyon rol oynar.?”? Genler
arasindaki bu fiizyon “plateletten salgilanan biyii-
me faktorii beta zincir” ekspresyonunun bozulma-
s1, “plateletten salgilanan biiytime faktorii reseptor
beta protein tirozin kinaz’in devaml aktivasyonu
ve DFSP hiicre biiytimesi ile sonuglanir.’

Insidans1 0.8-5/1.000.000’dur.! Genellikle 20-
50 yaslar1 arasinda goriilse de; nadiren ¢ocukluk ca-
bildirilmigtir.»7:10
hikayesinden de lezyonun ¢ocukluk ¢caginda basla-

g1 baslangic Olgumuzun
d1g1 6grenilmistir. Siklik sirasina gore govde, eks-
tremiteler, bag ve boyunda yerlegir."*>!° Yavag
biiyiiyen endiire plaklar iizerinde, sert kivamli, ¢1-
kintili goriinim sergileyen, kirmizi-kahverengi
renkli nodiillerle karakterizedir.! Soliter nodiil, diiz
sklerotik ya da atrofik plak ve iilserasyon seklinde
formlar: da vardir.'®

Histopatolojik incelemede dermis ve hipoder-
miste, kalin igsi hiicrelerin difiiz proliferasyonu ve
birbiriyle caprazlagsmasiyla ortaya ¢ikan girdap
benzeri gortiniim dikkati ¢eker.>® Subkiitan doku
tutulumunda bal petegi ya da ¢ok tabakal goriiniim
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izlenir.">*!! Immiinhistokimyasal ¢alismada CD34
pozitiftir.

Klinik ayiric1 tanida dermatofibrom, morfea,
malign melanom, keloid akla gelmelidir."® Olgula-
rin bir kisminda lezyonun bazi alanlarinin derma-
tofibrom, malign fibréz histiyositom, atipik
fibroksantom ve nérofibromun histolojik 6zellik-
lerini tasiyabildigi ve histolojik tanida yanilgiya ne-
den olabilecegi bildirilmistir."® Kovarik ve ark., ilk
biyopside norofibromatoz degisiklikler goriilmesi
nedeniyle tanida zorluk yaratan alt1 DFSP olgusu
bildirmislerdir. Immiinhistokimyasal analizlerde
bu olgulardan tigiinde CD34 pozitif, S100 negatif
boyanma sonucu DFSP tanisi kesinlesmis; diger ii¢
olguda hem CD34+, hem de S-100 pozitif boyanma
saptanarak muhtemel DFSP tanisi konmustur.!
Llatjos ve ark. da noral diferansiasyon gosteren ¢
DFSP olgusu bildirmisler ve bu bulgunun DFSP’nin
noral dokudan da gelistiginin bir kaniti oldugunu
ileri siirmiislerdir.'” Olgumuzda lezyonun iki fark-
1 alanindan alinan doku 6rneklerinden biri daha
¢ok norofibramatoz degisiklikler gosterirken diger
doku 6rneginde DFSP’nin tipik histopatolojik bul-
gular izlenmistir. Immiinhistokimyasal caligmada
CD34 pozitif, S100 negatif boyanma DFSP tanisini
desteklemistir. DFSP’de noral diferansiasyon bul-
gular1 ya da diger histolojik degisiklikler bildirildi-
ginden, DFSP’li olgularda lezyondan tek bir biyopsi
alinmasinin tanida yanilgilara yol acabilecegi 6n-
goriilerek, birden ¢ok biyopsi alinmasi ya da total
ekzisyon yapilmasi gerektigi diistinildii.

DFSP’nin tedavisi genis cerrahi eksizyon ya da
Mohs cerrahisidir.’ Ozellikle genis ekzisyon yapi-
lamayan, tiimoriin cerrahi sinirlara yakin oldugu
durumlarda, lokal rekiirrens riskini azaltmak icin
adjuvan radyoterapi verilebilir.’

DFSP’li olgumuzu nadir goriildiigii ve tanida
¢oklu biyopsinin 6nemini vurgulamak i¢in sunma-
y1 uygun bulduk.
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