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Ozet

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP), nadir
goriilen, mezenkimal kokenli, dermisten kaynaklanan ve
agresif seyreden, yumusak dokunun diisiik dereceli bir
tiimoriidiir. Bu yazimizda, 47 yasinda sol ayak ikinci
parmaginda Bednar tiimorii (pigmente tip DFSP) olan
bir erkek hasta tartigilmigtir. Olgu sunumumuzdaki
amag, literatiirde nadir raporlanan bir lokalizasyona
sahip, nadir bir mezenkimal tiimorii paylagmaktir.
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Abstract

Dermatofibrosarcomaprotuberans, which is a rarely
seen low grade mesenchymal origin-soft tissue tumor,
arises from the dermis and progresses aggressively. A
47 year-old male case who had Bednar Tumor on his
left second toe has been reported. The purpose of our
case report is to share a rare mesenchymal tumor with
a rarely reported localization in the literature.
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Giris

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP), nadir goriilen, mezenkimal kokenli, dermisten kaynaklanan ve agresif
seyreden, yumusak dokunun diisiik dereceli bir tiimoriidiir. DFSP genellikle 20-50 yag arasinda goriilmekte ve
tiim malignensilerin %0,1’ini, tiim yumusak doku tiimorlerinin ise %1,8’ini olusturmaktadir. Genellikle govdeyi
(%50-60), iist ekstremiteyi (%25) ve daha nadir olmak {izere bas-boyun bolgesini (%10-15) tutmaktadir. Alt
ekstremite tutulumu ise literatiirde nadir olarak raporlanmustir °.

Lenf nodlar1 ve akcigerler gibi uzak metastazlar1 nadir olup genellikle tekrarlayan niiksler ile karakterize olan
DFSP’de erken tan1 ve etkili tedavi biiyiik nem tagimaktadir ®. Olgu sunumumuzdaki amag; literatiir 1s13inda, az
goriilen bir lokalizasyona sahip nadir mezenkimal bir tiimore olan yaklasimi tartigsmaktir.

Olgu Sunumu

Kirk yedi yasinda erkek hasta poliklinigimize sol ayak 2. parmak dorsalinde yerlesik, yaklasitk 6x5 cm
boyutlarinda kirmizi- pembe renkte agrisiz sert kitle ile bagvurdu (Sekil 1, 2).
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Sekil 1 : Ayakta keloid benzeri bir lezyon olarak Bednar Tiimoriin yandan gortiniimii

Sekil 2 : Bednar tiimorii ayak ikinci parmaginda goriilmekte

Hastanin alinan hikayesinde, 14 yi1l once aymi1 yerlesimde daha kiiciik boyutlarda bir kitlesinin mevcut oldugu ve
cerrahi eksizyon yapildig1 6grenildi. Hasta daha sonra takiplere gitmedigi icin patoloji sonucu mevcut degildi. 7
yil sonra lezyonun tekrarlamasi iizerine gittigi merkezde keloid diisiiniilerek steroid enjeksiyonlar1 yapilmis ve
tedaviye cevap alinamamuis. Daha sonra poliklinigimize bagvuran hastaya eksizyonel biyopsi yapildi. Uygulanan
immiinhistokimyasal ¢aligmada; yiizeyde genis iilserasyon gosteren, keratinize, hiperplastik ¢ok katli yass: epitel
ve epitel altindan baglayarak subkutan yag dokuya kadar infiltrasyon gosteren ve pigment igceren lezyon gozlendi.
Histopatolojik boyama CD68 ve CD31 ile pozitif, CD34, S100, HMB45, Melan -A ve CK ile negatif olarak
izlendi. Sonug¢ olarak, DFSP - Bednar tiimorii olarak raporlanan hasta 1,5 ay sonra genis cerrahi eksizyon
amaciyla tekrar opere edildi ve 3 cm giivenli cerrahi sinir birakilarak, sol ayak 2. parmaginin ampiitasyonunu
gerektirecek sekilde lezyonun eksizyonu ve fillet flep ile onarimi yapildi.

Tartisma ve Sonug

DFSP, progresif olarak ilerleyen ve lokal infiltratif bir biiyiime paternine sahip diisiik dereceli malign fibroblastik
bir tiimor olarak tanimlanabilir. {1k olarak 1890 yilinda Sherwell ve Taylor tarafindan bagimsiz bir sekilde keloid
benzeri sarkom olarak tanimlanmis, 1925 yilinda ise Hoffman tarafindan DFSP terimi ortaya konmustur. DFSP,
ilk tanimlandig1 donemlerden itibaren keloid ile karigsabilmekte ve iki lezyonu birbirinden ayirt etmede
histopatolojik inceleme kullanilmaktadir ¥ Bizim olgumuzda da; lezyon, goriiniimii nedeniyle dis merkezde
keloid olarak degerlendirilmis ve buna yonelik tedavi almigtir.

DFSP ozellikle genc erigkinleri etkilemekte fakat her yasta — konjenital vaka raporlart da mevcuttur —

CausaPedia 2014;3:962 Sayfa 2/4


http://causapedia.com/

e-ISSN:2147-2181

causaBedia

hakemli gu dergisi

goriilebilmektedir ' Amerika Birlesik Devletleri'nde yapilan bir epidemiyolojik calismada, siyah 1rkta
insidansinin beyaz irka gore iki kat oldugu ve yillik insidansinin da milyonda 4,2 oldugu belirtilmistir 2. Tiim
malignensiler arasinda nadir goriilmekte olup (<%0,1) tiim yumusak doku sarkomlar: arasindaki oran1 %1°dir 3

DFSP siklikla viicudun goévde bolgesinde (%50-60) goriilmekle beraber sirasiyla ekstremitelerin proksimal
kisimlart (%30-40) ve bas-boyun bolgesinde (%10-15) izlenmektedir *. Klinik 6zelligi ise siklikla kirmizi-mavi
veya kahverengi goriiniimde, cilde fikse ve sert kivamda endiire plaklar seklinde olmasidir. Zamanla bu plagin
icinde ¢cok sayida nodiil gelisir ve admni da aldig1 protiiberans goriiniimii olusur. DFSP’nin karakteristik
ozelliklerinden biri de yavas biiyiime paternine sahip olmasidir ve bu durum nedeniyle de bu tiir lezyonlar benign
olarak algilanip saglik merkezine bagvuruyu ve erken teshisi geciktirebilmektedir. Genel olarak boyutlar1 2-5 cm
arasinda degismekle birlikte daha biiyiik boyutlarda da rapor edilmistir. Cogunlukla cilt ile sinirli olup daha derin
yapilara gegmemesine ragmen tekrarlayan veya uzun siireli var olan tiimorlerde altta yer alan fasya, kas, periost
ve kemige dogru invazyon goriilebilmektedir °.

Histopatolojisinde ise, tiim dermisi bozan ve siibkiitan dokuya yayilim gosteren zayif gekilde sinirlanmis, igsi
hiicre proliferasyonundan olusan bir tiimor izlenir. Bu hiicreler monoton hiicreler olup az pleomorfizm ve diisiik
mitoz 6zelliklerine sahiptir. Immiinhistokimyasal boyamada ise DFSP’nin kuvvetli gostergesi olan CD34 ve
dermatofibromadan ayrimi i¢in Faktor XIIla kullanilmaktadir®, CD34 boyamas1 DFSP tanisinda yeterli olmasina
ragmen sensitivitesi %84 ile %100 arasinda degi§mekte5 olup spesifitesi ise %83 olarak raporlanmustir®. CD34 her
ne kadar sensitivite ve spesifite yoniinden yiiksek bir deger tasisa da negatif olabilecegi de akilda tutulmalidir.

Histolojik olarak pigmente, miksoid, graniiler hiicreli, atrofik, sklerozan DFSP, fibrosarkomat6z (FS) varyant, dev
hiicreli fibroblastoma (DHF) varyanti gibi ¢ok cesitli alt tipler tanimlanmistir *. Pigmente varyant veya Bednar
tiimor, daha ¢ok siyah insanlarda goriiliir, alisilmadik lokalizasyonlu metastazlara sahiptir ve tiim DFSP
vakalarinin sadece %1 kadarini olusturur *. Bednar tiimoriinde, pigmentasyonu saglayan melanin iceren dendritik
hiicrelerin cesitli konsantrasyonlarda igsi hiicre proliferasyonunun arasinda bulunmasidir. Bu yoniiyle, DFSP’nin
prototipik vakalarindan ayrilir. Raporlanan vakamizda da histopatolojik calismada Bednar tiimorii olarak
izlenmisgtir.

Lezyonlarin yayilimini ortaya koymada magnetik rezonans (MR) goriintiileme yardimcidir. Ayrica cerrahi Oncesi
MR goriintiileme yapilmasi, eksizyonun boyutunun planlamasinda yardimcr olmaktadir. Fakat bizim vakamizda
oldugu gibi kemigin yumusak dokuya yakin oldugu parmak ve u¢ uzuv gibi bolgeler icin faydasi kisitlidir.

DFSP, her ne kadar diisiik malignensi ve diigiik metastaz oranlarina sahip olsa da lenf bezlerine, akcigerlere ve
nadir olarak beyin, kemik ve kalbe yayilabilir hatta 6liimle sonuglanabilir 37 Bununla birlikte lokal rekiirrens
oranlar1 %24 ile %90 arasinda degismekte ve rekiirrenslerin ¢ogu ilk 3 yil icinde goriilmektedir 8 Tiimor
rekiirrensi, tiimor boyutundan cok yetersiz cerrahi eksizyon ile iliskilendirilmektedir ®.

DFSP ontanis1 konulmadan yapilan eksizyonlar sonrasi konzervatif tedavilerde lokal rekiirens orani %26-60
arasinda raporlanmustir °. Bu oranlar da insizyonel veya eksizyonel biyopsi sonrasi giivenli cerrahi sinir konularak
eksizyonun yapilmasinin onemini gostermektedir. Lokal rekiirens oranlarini diisiirmek i¢in DFSP tedavisinde
bircok yazar 2 cm ve 4 cm arasi bir genislikteki cerrahi giivenlik sinir1 ile eksizyonunu onermektedir 4. DFSP’nin
literatiirde en ¢ok kabul gormiis tedavisi ise 3 cm temiz cerrahi sinir birakilarak yiizeysel fasyanin da dahil
edildigi genis cerrahi eksizyondur ’. Tiimériin bulundugu lokalizasyona gore genis cerrahi eksizyon gibi agresif
bir tedavi uygulamak, fonksiyonel ve kozmetik sonuglar nedeniyle zor olabilmektedir. Bu vakada 3 cm giivenli
cerrahi sinir ile eksizyon yapilmasi ikinci ayak parmagi ampiitasyonunu gerekli kilmistir. Literatiir taramamiza
gore, mevcut vaka bu lokalizasyonda yerlesim gosteren en biiyiik boyuttaki Bednar tiimoriidiir. Bu tiir vakalarda
dikkat edilmesi gereken tiimor cerrahisinin, sonraki rekonstriiksiyon basamagi diisiiniilmeden yapilmasidir 7
Cerrahi smir pozitifligi durumunda lokal rekiirrens oranlarinin ¢ok yiiksek oldugu diisiiniiliince, temiz cerrahi
sinirlar ile eksizyonun yapilmasi cok daha 6nemlidir.

CausaPedia 2014;3:962 Sayfa 3/4


http://causapedia.com/

e-ISSN:2147-2181

causaBedia

hakemli gu dergisi

TegekKkiir

Hemsiremiz Emel Anayurt'a vakanin takibinde gosterdigi 6zenden dolay: tesekkiir ederiz.

Kaynaklar

1.

Porcaro-Salles JM, et al. Giant dermatofibrosarcoma protuberans: a case report of a surgical reconstruction
and patient rehabilitation challenge. J Oral Maxillofac Surg. 2012;70(8):2013-6.

Criscione VD, Weinstock MA. Descriptive epidemiology of dermatofibrosarcoma protuberans in the
United States, 1973 to 2002. J] Am Acad Dermatol. 2007;56(6):968-73.

. Llombart B, et al. Dermatofibrosarcoma protuberans: a comprehensive review and update on diagnosis

and management. Semin Diagn Pathol. 2013;30(1):13-28.

. Bogucki B, Neuhaus I, Hurst EA. Dermatofibrosarcoma protuberans: a review of the literature. Dermatol

Surg. 2012;38(4):537-51.

. Lemm D, et al. Current treatment options in dermatofibrosarcoma protuberans. J Cancer Res Clin Oncol.

2009;135(5):653-65.
Kim HJ, et al. Stromelysin-3 expression in the differential diagnosis of dermatofibroma and
dermatofibrosarcoma protuberans: comparison with factor XIlla and CD34. Br J Dermatol.
2007;157(2):319-24.

. Kubiak R, et al. Surgical decision criteria: Bednar tumour of the foot in a child. J Plast Reconstr Aesthet

Surg. 2011;64(12):1697-701.

. Chan IL, et al. Dermatofibrosarcoma protuberans: a case report. Case Rep Dermatol. 2014;6(2):134-9.

CausaPedia 2014;3:962 Sayfa 4/4


http://causapedia.com/
http://www.tcpdf.org

