
ermatofibrosarkoma protuberans (DFSP); nadir görülen, dermal ve
subkütan dokuda yerleşim gösteren derinin primer, iyi diferansiye
mezenkimal bir tümörüdür.1-3 Çoğunlukla gövdede yerleşen, yavaş

büyüyen, üzerinde sert, çıkıntılı (bu nedenle “protuberan” olarak adlandı-
rılır), deri renginde veya kırmızı-kahverengi renkte nodüller bulunan en-
düre plaklar ile karakterizedir. Tümör lokal olarak agresiftir, ekzisyon
sonrası rekürrens oranı yüksektir, fakat uzak metastaz nadirdir.1-3 Histopa-
tolojik incelemede iğsi hücrelerin proliferasyonu ve birbiriyle çaprazlaş-
ması ile oluşan girdap benzeri görünüm karakteristiktir. Bu yazıda, klinik ve
histopatolojik olarak DFSP tanısı konulan bir olgu sunulmaktadır.
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Bir Dermatofibrosarkoma Protuberans
Olgusu: Tanıda Çoklu Biyopsinin Rolü

ÖÖZZEETT  Der ma to fib ro sar ko ma pro tu be rans; sey rek gö rü len, der mal fib rob last lar dan kö ken alan, de -
ri nin pri mer iyi di fe ran si ye fib ro sar ko mu dur. Sık lık la göv de de yer le şen so lid  no dül ler le ka rak te -
ri ze dir. Otuz bir ya şın da, kadın has ta, sağ omu zun da, yak la şık 20 yıl ön ce baş la yan, gi de rek bü yü yen
ve de ri den ka ba rık bir gö rü nüm ka za nan,  sert olu şum ne de niy le po lik li ni ği mi ze baş vur du. Der ma -
to lo jik mu a ye ne sin de; sağ ska pu la üze rin de, 4 x 3.5 cm bo yut la rın da, dü zen siz sı nır lı, et ra fın da 0.2
cm ka lın lı ğın da kah ve ren gi pig men tas yon iz le nen, pal pas yon da sert ola rak his se di len, pem be renk -
li plak sap tan dı. Lez yo nu nun iki fark lı ala nın dan eş za man lı alı nan do ku ör nek le rin den bi ri da ha
çok nö ro fib ra ma töz de ği şik lik ler gös te rir ken di ğer do ku ör ne ğin de der ma to fib ro sar ko ma pro tu be -
ran sın ti pik his to pa to lo jik bul gu la rı iz len di ve der ma to fib ro sar ko ma pro tu be rans ta nı sı kon du. Bu
olgu, na dir gö rül dü ğü ve ta nı da çok lu bi yop si nin öne mi nin vur gu lanması ama cıy la  su nul mak ta dır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Der ma to fib ro sar kom; nö ro fib rom

AABBSS  TTRRAACCTT  Der ma to fib ro sar co ma pro tu be rans (DFSP) is an unu su al, well dif fe ren ti a ted, pri mary
fib ro sar co ma of the skin. They are firm, so lid no du les that ari se most fre qu ently on the trunk.
Thirty-one ye ars old, fe ma le pa ti ent app li ed our out pa ti ent cli nic be ca u se of a for ma ti on ap pe a red
ap pro xi ma tely 20 ye ars ago on her right sho ul der that gra du ally en lar ged and fi nally be ca me a le-
si on bul ging from the skin. In her der ma to lo gic exa mi na ti on, a pink firm pla qu e, with di men si ons
of 4 x 3.5 cm, that had ir re gu lar bor ders  was de ter mi ned on her right sca pu la. Aro und the le si on a
brown pig men ta ti on was se en, 0.2 cm in thick ness. Two punch bi op si es had per for med from the le-
si on; first at the pe rip hery, se cond at the cen ter of the tu mo ur. Whi le ne u ro fib ro ma to us chan ges
was pre do mi nat in the first bi opsy, the cha rac te ris tic his to pat ho lo gic fe a tu res of DFSP was se en in
the se cond one. The fi nal di ag no sis was ac cep ted as DFSP. We re port this ca se to emp ha si ze to ob-
ta in mo re bi op si es from dif fe rent si tes of the le si on. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Der ma to fib ro sar co ma; ne u ro fib ro ma 

TTuurrkkiiyyee  KKlliinniikklleerrii  JJ  DDeerrmmaattooll  22000099;;1199((22))::111111--44

Dr. Şule GÜNGÖR,a

Dr. Güler VAHABOĞLU,a

Dr. Ayşe Anıl KARABULUT,c

Dr. Müzeyyen ASTARCI,b

Dr. Emel GÜNGÖR,a

Dr. Meral EKŞİOĞLU,a

Dr. Hüseyin ÜSTÜNb

aDermatoloji Kliniği, 
bPatoloji Bölümü, 
Ankara Eğitim ve Araştırma Hastanesi,
Ankara
cDermatoloji AD,
Kırıkkale Üniversitesi Tıp Fakültesi,
Kırıkkale

Ge liş Ta ri hi/Re ce i ved: 26.03.2008
Ka bul Ta ri hi/Ac cep ted: 28.05.2008

Bu olgu 15-19 Kasım 2005 tarihleri
arasında XVII. Prof. Dr. A. Lütfü Tat
Simpozyumu’nda poster olarak sunul-
muştur.

Ya zış ma Ad re si/Cor res pon den ce:
Dr. Şule GÜNGÖR
Ankara Eğitim ve Araştırma Hastanesi,
Dermatoloji Kliniği, Ankara,
TÜRKİYE/TURKEY
drsulegungor@hotmail.com

Cop yright © 2009 by Tür ki ye Kli nik le ri

OLGU SUNUMU   



Şule GÜNGÖR ve ark. BİR DERMATOFİBROSARKOMA PROTUBERANS OLGUSU: TANIDA ÇOKLU BİYOPSİNİN ROLÜ

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2009;19(2)112

OL GU SU NU MU

Otuz bir ya şın da, ka dın has ta, yak la şık 20 yıl ön -
ce sağ omu zun da kü çük bir ka bar tı şek lin de baş-
la yıp za man la bü yü yen ve de ri den ka ba rık bir
gö rü nüm ka za nan, bir yıl dır ağ rı ya kın ma sı ve ren
sert olu şum ne de niy le po lik li ni ği mi ze baş vur du.
Öz  geç miş ve soy  geç mi şin de bir özel lik bu lun -
ma yan has ta nın sis tem sor gu la ma sın da ek ya kın -
ma sı yok tu. Fi zik mu a ye ne si nor mal olan has ta nın
der ma to lo jik mu a ye ne sin de; sağ ska pu la üze rin -
de, 4 x 3.5 cm bo yut la rın da, dü zen siz sı nır lı, et ra -
fın da 0.2 cm ka lın lı ğın da kah ve ren gi pig men-
tas yon iz le nen, pal pas yon da sert ola rak his se di len,
pem be renk li plak sap tan dı (Re sim 1). Bu plak
üze rin de çı kın tı oluş tu ran no do zi te ler ve ver rü -
köz yü zey göz len di.

DFSP, pig men te DFSP (Bed nar tü mö rü), des-
mop las tik-nö rot ro pik me la no ma, sku a möz hüc-
re li kar si nom, tü ber kü loz ver rü ko za ku tis, de rin
man tar en fek si yo nu ön ta nı la rıy la lez yo nun pe ri -
fer ve mer ke zin den iki adet bi yop si alın dı. Ay rı -
ca, Lö wens te in ve Sa bo u ra ud be si yer le ri ne ekim
ya pıl dı; al tı haf ta so nun da her iki be si ye rin de de
üre me göz len me di. Yü ze yel ul tra so nog ra fi de cilt
al tı do ku da so nog ra fik pa to lo ji iz len me di. His to -
pa to lo jik in ce le me de lez yo nun pe ri fe rin den alı-
nan do ku ör ne ğin de elon ge nük le us lu, dal ga lı
kon fi gü ras yon da ki si nir hüc re le ri, fib rob last ve
ko lla jen den zen gin stro ma nın gö rül dü ğü nö ro -
fib ro ma töz de ği şik lik ler iz len di (Re sim 2). Lez yo-

nun mer ke zin den alı nan do ku ör ne ği nin his to pa -
to lo jik in ce le me sin de; epi tel al tın dan baş la ya rak
sub kü tan yağ do ku su na ka dar uza nan, ba zı alan-
lar da gir dap ben ze ri gö rü nüm, yer yer ise de met -
ler şek lin de uza nım gös te ren iğ si ka rak ter de
fib rob last lar ve his ti yo sit ler iz len di (Re sim3). On
bü yük bü yüt me ala nın da iki den az mi toz var dı.
Ati pi ve nek roz gö rül me di. CD34 ile bo yan ma iz-
le nir ken, S 100 ve HMB 45 ile bo yan ma tes pit
edil me di. Bu bul gu lar la has ta ya DFSP ta nı sı ko-
nul du. Ya pı lan ak ci ğer gra fi si, tüm vü cut ke mik
sin tig ra fi si, kra ni um ve ak ci ğer to mog ra fi si, ab-
do mi nal ul tra son, lenf no du ul tra so nu, lenf no du
bi yop si sin de me tas ta za ait bul gu ya rast lan ma dı.
Tü mö ral lez yon ge niş cer ra hi ek zis yon ile çı ka -

RESİM 1: Düzensiz sınırlı, etrafında kahverengi pigmentasyon izlenen,
pembe renkli plak.

RESİM 3: Girdap benzeri ya da demetler şeklinde uzanım gösteren iğsi karak-
terde fibroblastlar ve histiyositler (HE, x4).

RE SİM 2: Elon ge nük le us lu, dal ga lı kon fi gu ras yon da ki si nir hüc re le ri, fib rob -
last ve kol la jen den zen gin stro ma nın gö rül dü ğü nö ro fib ro ma töz de ği şik lik ler
(HE, x10).



rıl dı. To tal ek zis yon son ra sı ya pı lan pa to lo jik in-
ce le me de DFSP ta nı sı doğ ru lan dı. Cer ra hi sı nır -
lar da tü mör tes pit edil me di. Lo kal re kü rrens
ge li şi mi ris ki açı sın dan üç yıl dır ta kip edi len has-
ta da ha len lo kal re kü rrens ya da uzak me tas taz
tes pit edil me miş tir.

TAR TIŞ MA

DFSP, sey rek gö rü len, lo kal ola rak ag re sif se yir li,
na di ren uzak me tas taz ya pan, de ri nin pri mer, iyi
di fe ran si ye me zen ki mal tü mö rü dür.1,3-6 His to ge ne -
zi ha len tam ola rak açık la na ma mış tır. Sa de ce fib-
rob last lar dan, fib ro sit ve his ti yo sit ler den ya da
fib rob last, his ti yo sit ve nö ral do ku dan ge liş ti ği ile
il gi li hi po tez ler var dır.2,6-8 DFSP’nin olu şum me ka -
niz ma sın da, t (17;22) (q22:13) re sip ro kal trans lo -
kas yo nu so nu cu olu şan “ko lla jen tip I al fa 1 ge ni ”
ve “pla te let ten sal gı la nan bü yü me fak tö rü be ta zin-
cir ge ni ” ara sın da ki füz yon rol oy nar.2,7,9 Gen ler
ara sın da ki bu füz yon “pla te let ten sal gı la nan bü yü -
me fak tö rü be ta zin ci r” eks pres yo nu nun bo zul ma -
sı, “pla te let ten sal gı la nan bü yü me fak tö rü re sep tör
be ta pro te in ti ro zin ki na z” ın de vam lı ak ti vas yo nu
ve DFSP hüc re bü yü me si ile so nuç la nır.9

İnsi dan sı 0.8-5/1.000.000’dur.1 Ge nel lik le 20-
50 yaş la rı ara sın da gö rül se de; na di ren ço cuk luk ça -
ğı baş lan gı cı bil di ril miş tir.1,7,10 Ol gu mu zun
hi ka ye sin den de lez yo nun ço cuk luk ça ğın da baş la -
dı ğı öğ re nil miş tir. Sık lık sı ra sı na gö re göv de, eks-
tre mi te ler, baş ve bo yun da yer le şir.1,4,5,10 Ya vaş
bü yü yen en dü re plak lar üze rin de, sert kı vam lı, çı-
kın tı lı gö rü nüm ser gi le yen, kır mı zı-kah ve ren gi
renk li no dül ler le ka rak te ri ze dir.1 So li ter no dül, düz
skle ro tik ya da at ro fik plak ve ül se ras yon şek lin de
form la rı da var dır.1,8

His to pa to lo jik in ce le me de der mis ve hi po der -
mis te, ka lın iğ si hüc re le rin di füz pro li fe ras yo nu ve
bir bi riy le çap raz laş ma sıy la or ta ya çı kan gir dap
ben ze ri gö rü nüm dik ka ti çe ker.1,5,8 Sub kü tan do ku
tu tu lu mun da bal pe te ği ya da çok ta ba ka lı gö rü nüm

iz le nir.1,5,8,11 İmmün his to kim ya sal ça lış ma da CD34
po zi tif tir.

Kli nik ayı rı cı ta nı da der ma to fib rom, mor fe a,
ma lign me la nom, ke lo id ak la gel me li dir.1,8 Ol gu la -
rın bir kıs mın da lez yo nun ba zı alan la rı nın der ma -
to fib rom, ma lign fib röz his ti yo si tom, ati pik
fib rok san tom ve nö ro fib ro mun his to lo jik özel lik -
le ri ni ta şı ya bil di ği ve his to lo jik ta nı da ya nıl gı ya ne -
den ola bi le ce ği bil di ril miş tir.1,8 Ko va rik ve ar k., ilk
bi yop si de nö ro fib ro ma töz de ği şik lik ler gö rül me si
ne de niy le ta nı da zor luk ya ra tan al tı DFSP ol gu su
bil dir miş ler dir. İmmün his to kim ya sal ana liz ler de
bu ol gu lar dan üçün de CD34 po zi tif, S100 ne ga tif
bo yan ma so nu cu DFSP ta nı sı ke sin leş miş; di ğer üç
ol gu da hem CD34+, hem de S-100 po zi tif bo yan ma
sap ta na rak muh te mel DFSP ta nı sı kon muş tur.1

Llat jos ve ar k. da nö ral di fe ran si as yon gös te ren üç
DFSP ol gu su bil dir miş ler ve bu bul gu nun DFSP’nin
nö ral do ku dan da ge liş ti ği nin bir ka nı tı ol du ğu nu
ile ri sür müş ler dir.12 Ol gu muz da lez yo nun iki fark -
lı ala nın dan alı nan do ku ör nek le rin den bi ri da ha
çok nö ro fib ra ma töz de ği şik lik ler gös te rir ken di ğer
do ku ör ne ğin de DFSP’nin ti pik his to pa to lo jik bul-
gu la rı iz len miş tir. İmmün his to kim ya sal ça lış ma da
CD34 po zi tif, S100 ne ga tif bo yan ma DFSP ta nı sı nı
des tek le miş tir. DFSP’de nö ral di fe ran si as yon bul-
gu la rı ya da di ğer his to lo jik de ği şik lik ler bil di ril di -
ğin den, DFSP’li ol gu lar da lez yon dan tek bir bi yop si
alın ma sı nın ta nı da ya nıl gı la ra yol aça bi le ce ği ön-
gö rü le rek, bir den çok bi yop si alın ma sı ya da to tal
ek zis yon ya pıl ma sı ge rek ti ği dü şü nül dü. 

DFSP’nin te da vi si ge niş cer ra hi ek siz yon ya da
Mohs cer ra hi si dir.9 Özel lik le ge niş ek zis yon ya pı -
la ma yan, tü mö rün cer ra hi sı nır la ra ya kın ol du ğu
du rum lar da, lo kal re kür rens ris ki ni azalt mak için
ad ju van rad yo te ra pi ve ri le bi lir.9

DFSP’li ol gu mu zu na dir gö rül dü ğü ve ta nı da
çok lu bi yop si nin öne mi ni vur gu la mak için sun ma -
yı uy gun bul duk.
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