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OZET: Meme yerlesimii, biyopsiyle nérofibrom tanisi konmug bir dermatofibrosarkoma protuberans olgusu sunulmugtur. Lezyonun bilyiklaga, yerlesim 6zellikleri ve ¢ok agril

olmasi nedeniyle mastektomi uygulanmigtir.

SUMMARY: A Case of Breast-localized Dermatofibrosarcoma Protuberans. Attempts were made to present a case of breast-localized dermatofibrosarcoma protube-
rans which was diagnosed to be a neurofibroma by biopsy. Mastectomy was carried out due to the size of the lesion, fo its characteristics of localisation and to its

highly painful condition.

GIRIS

ilk kez 1924'de Darier ve Ferrand tarafindan (2) "prog-
ressiv ve rekirren dermatofibroma" olarak tanimlanan der-
matofibrosarkoma protuberans (DFSP) nadir gériilen dermis
kaynakli bir deri timoridir. Uzun siirede yavas biydr, lokal
invazyon ve nikse blyik egilim gdsterir; uzak metastazlan
ise seyrek olup genellikle tekrarlayan niksler sonrasi geli-
sir. Bu 6zellikleri nedeniyle intermediat malignansili bir ne-
oplazm olarak degerlendirilir. Yazimizda meme yerlesimli bir
DFSPolgusu sunulmustur.

OLGU

A.E. 39 yasinda kadin hasta, 22 yil nce sag memesinin
Ust-i¢ kadraninda 3-4 mm ¢apinda, 1 mm kalinliginda, yu-
varlak, normal derinin hemen altinda bir sertlik farketmis.
Kitle giderek blyiyerek 6nce deriyi kabartmis ve kahveren-
gi olmus sonra deriyi blizerek gukurlagtirmis ve rengi sol-
* SSK Okmeydanm: Hastanesi 3. Cerrahi Klinigi
** SSK Okmeydam Hastanesi Patoloji Klinigi

mus ve 3-4 yil igersinde 1 cm ¢apinda bir nodil haline gel-
mig; lezyon lzerinde seyrek araliklarla hafif agnlar olmaya
baslamis. 10 yil aradan sonra bu nodllin gevresinde ve
memenin diger bélgelerinde bazilan bu lezyona benzeyen;
bazilarn ise Gzerini 6rten deride kizarti yapan kigik plaklar
seklinde baslayip, biyiidikce tzerindeki deri parlak kirmi-
ziya donisen, dokunmakla agrnh nodiller gelismis. Agrilar
zamanla kendiliginden de olmaya baslamis ve siddeti art-
mig. 1988'de bagka bir kentte yapilan biyopsinin sonucu
kronik nonspesifik iltihabi proges gelmis. 1992'de yine ayni
yerde yapilan biyopsiyle nérofibrom tanisi konmus ve mas-
tektomi dnerilmis.

Hastanemize bagvuran hastanin muayenesinde sag
meme Ust-dis kadranda meme basina yakin, (zerleri parlak
kirmizi, kahverengi ya da normal renkte deriyle 6rttli ve ba-
zilarinda Uzerindeki derinin enfiltre ve retrakte oldugu 0.5 ile
2 cm gaplarinda nodillerden olusan 10 x 10 x 6 cm blyiikli-
ginde kitle; ayrica gogu areolaya yakin olmak Gzere diger
meme kadranlarinda, iist-i¢ kadrandaki ikinci biyopsi ned-
besi ¢evresinde ve bu lezyonlarin devami seklinde gogus
6n duvarinda 1 cm gapina kadar degisik boyutlarda nodller
saptandi (Resim 1). Palpasyon sirasinda ozellikle biyik
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kitle cok agnh idi. Sag aksillada yaklasik 0.5 cm ¢apinda,
mobil, agnh Gg¢ adet lenf nodili vard.

Diger sistem muayenelerinde, rutin laboratuvar ve rad-
yolojik incelemelerde 6zellik saptanmadi.

Tumor markerlarinda CEA: 2.3 ng/ml, BhCG: 1 miU/ml
olup normal degerlerde; CA 549: 25 U/ml, CA 19-9: 23 U/ml
olup normalin Gstinde degerdeydi.

Lezyondan yapilan ince igne aspirasyon biyopsisinin
onceki biyopsiden habersiz olarak yapilan sitolojik incele-
mesinde: Tek tek dagilim gdsteren, bazilan ince fuziform
sekilde, bazilan daha sigkince oval sekilde, ince ve diizenli
kromatin yapisina sahip, genelde sitoplazmalan secileme-
yen hiicreler; bazilarinda ise ince ve uzantili pembe sitop-
lazmalan olan hiicreler gorilmus, lezyonun nérofibrom ola-
bilecegi yorumu yapilmistir (Resim 2).

Daha once histolojik olarak norofibrom tanisi almis olan
lezyona, memenin blyik boéliinia kaplamasi ve ¢ok agrih
olmasi nedeniyle Ocak 1993'de, gogiis duvarindaki lezyonu
da eksize edecek sekilde bir ensizyon kullanilarak simple
mastektomi uygulandi.

Histolojik incelemede (Resim 3): Storiform pattern sergi-
leyen, nodiler timoral yapida fibrohistiositik elemanlarin
olusturdugu demet yapilari gértlmastir. Arada miksoid
alanlar mevcut olup sik mitotik figiir (10HPF icin 8 mitotik fi-
giir) dikkati gekmektedir; cerrahi sinirlar intakitir. Flow cyto-
metric DNA analizinde DNA indeksi 1.0 olan diploid yapida

Resim 1: Lezyonun makroskopilk gériintimii.

Resim 2: Lezyonun ince igne aspirasyon sitolojisi gériiniimii (HE.
x 200).

Resim 3: Lezyonun bistopatolojike gininiinni (H.E. x 100).

hiicre popiilasyonu saptanmis olup S fazi fraksiyonu %
3.5'ur.

Postperatuar donemi olagan seyreden hastanin yedinci
aydaki kontroliinde ensizyon yerinde 0.5, 0.5 ve 1 cm'lik (¢
adet niks nodiil saptanmigtir. Yapilan ikinci cerrahi girisim-
de lezyonlarnn 3'er cm uzagindan gegen bir ensizyonla alt-
taki fasyay! da ¢ikaracak sekilde genis eksizyon uygulan-
mig; defekt serbest deri greftile kapatilmigtir. Bu girisim
sonrasinin altinci ay kontroliinde 6zellik yoktur.

TARTISMA

DFSP g¢ogunlukla 20-40 yaslar arasinda gorilir, erkek-
lerde kadinlara oranla daha siktir (5,9). Bu tGmérin olugu-
muna yol acan nedenlerin travma, cerrahi ya da yanik skar,
akantozis nigrikans, akrodermatitis enteropatika (5); arse-
nige maruz kalma (12); in situ skuaméz hicreli karsinomun
tedavisinde intralezyonal kullanilan interferon a-2b (14) ola-
bilecegi belirtilmistir. Olgumuzda herhangi bir etyolojik fak-
torle iliski kurulamamigtir.

Viicudun hemen her bélgesinde goérilebilmekle birlikie
en gok govde ve proksimal ekstremitelerde yerlesir. 853 ol-
guluk bir seride (5) lezyonlarin % 47.4'0 gbévde, % 19.9'u alt
ektreite, % 18.2'si Ust ekstremite, % 14.5'i bas ve boyun-
dadir.

Klinik olarak lezyonlarnn ¢ogu sert plak seklinde deri ka-
linlagmasi olarak baslar, uzun bir siire sabit kalir ya da ya-
vas biylr ve sonugta hizli bilydme dénemine girer (9,13).
Lezyonun olagan klinik gériniimi Gstiindeki deriye fikse,
derindeki dokular tzerinde hareketli, kabarik, sert, multino-
duler timordar; olgularin yaklasik dértte birinde nodilde ag-
i ya da duyarhk gelisir (9,13). Tedavi edilmezse asgin bi-
yukliklere erigebilir ve estetik nodiller geligir; bu durumda
bile hastalarin genel durumu iyidir (4).

Patolojik muayenede; makroskopik olarak subkutis ve
deriyi tutan lezyon biyik ve niiks olgularda kaslara yayihm
gdsterebilir (5). Bir seride (13) cerrahi sirasindaki ortalama
bayukligi yaklasik 5 cm bulunmustur. Uzerindeki deri go-
gunlukla soluk gri, bazen kirmizimsi renkte olup gergin ve
bazen de llseredir (5,13). Bazen miksoid degigiklige uyan
jelatinéz bir gérinim olabilir; hemoraji ve kistik degisiklikler
gorilebilir, fakat nekroz nadirdir (5,13).

Histopatolojik olarak (5), timoér diffiz sekilde dermis ve
subkutisi enfilire ederek yag dokusunu lobiillere ayirir. Asil
olarak, damarlar ¢evresinde storiform bigimde dizilmis fib-
roblastlardan olugsmustur. Nuklear pleomorfizm az, mitotik
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aktivite diisik ya da orta derecededir. Bazen miksoid, sey-
rek olarak fibrosarkomu andiran alanlar kapsayabilir.

Histogenezisi hakkinda tartigmalar vardir. Fibrohistiosi-
tik tumor olarak de@erlendirenler yaninda, fibroblast ya da
parsiyel schwannian diferansiasyon gosteren fibroblast kd-
kenli oldugunu belirtenler vardir (4,5,7,13).

Benign ve malign fibréz histiositomadan, benign noral
timorlerden ayirt edilmesi zor olabilir; biyopsi DFSP plak
evresinde iken ya da lezyonun periferinden yapilmig ise n6-
rofibrom ile karigabilir (5). Olgumuzun ikinci biyopsisinde ve
tarafimizdan yapilan ince igne aspirasyon sitolojisinde tani
norofibromdur. Ayrnica DFSP'in miksoid tipleri miksoid lipo-
sarkom ile karigabilir (5).

DFSP lokal olarak agressiv bir timér olup olgulann yak-
lagik yarisinda nikseder (3,9). Niks oraninin yiksekligi
yaygin infiltrasyon 6zelligine bagh olmakla birlikte, cerrahi
sirasinda timori degerlendirme yetersizligi de s6z konusu-
dur. Nitekim erken genis lokal eksizyon yapildiginda niiks
oranlan belirgin sekilde dismektedir (5). Bir galismada (11)
timortn bayoklGaga, mitoz orani ve invazyonun diger histo-
lojik 6zellikleri ile niks arasinda bir iligki bulunamazken, re-
zeksiyonun minimal sinin genigledikge niks oraninin distu-
gu gozlenmistir. Bu sinir 2 3 cm oldugunda niiks orami % 20,
= 2 cm oldugunda % 24, < 2 cm oldugunda % 41'dir. Niksler
¢ogunlukla ilk cerrahi girisimden sonraki Gg¢ yil icinde gelig-
mekle birlikte birgok yil sonra gelisenler de vardir (9). Multipl
nilks gelisen hastalarda niksler arasindaki zaman giderek
kisalmaktadir (13).

DFSP lokal olarak agressiv davranmasina kargin metas-
tazlari seyrektir. Literatirden toplanan verilerin degerlendi-
rilmesiyle % 5.7'lik bir metastaz orani (27/475 olgu) elde
edilmigtir (3). Metastazlarin yaklasik Ggte ikisi hematojen
yolla akcigere, dortte biri lenfatik yayihimla rejyonel lenf
nodlarinadir (5).

Metastaz yapan lezyonlar helen her zaman niiks lez-
yonlardir ve tani ile metastaz olusumu arasinda uzun bir si-
re gegmistir (5,9). Fibrosarkomatdz alanlar kapsayan lez-
yonlarda metastaz olasilig! yiksektir (4,5). Mitoz oran1 me-
tastaz olup olmayacagini éngérmede tam glvenilir bir kis-
tas degildir (9).

Ideal tedavi genis lokal eksizyondur. En azindan 3
cm'lik normal gérinimii doku ve alttaki derin fasya rezek-
siyona katilmalidir (9). Oldukga biiyik ya da klinik olarak
daha agressiv bazi olgularda amputasyon gibi cerrahi bir gi-
risim yapilabilir (13). Rejyonel lenf nodlarina yayilim seyrek
oldugundan ve lenf nodu disseksiyonu yapilanlarla yapiima-
yanlar arasinda niks agisindan anlamli bir fark olmadigin-
dan rutin nod disseksiyonu gereksizdir (9,13). Timoérin low
grade davranigi nedeniyle izole akciger metastaziarinin re-
zeke edilmesi savunulmustur (1). Radyoterapinin tedavide-
ki yerine iliskin kanit olmadigimi belirtenler (13) yaninda, ba-

z1 yazarlar (8), simirh sayida ve kisa sire izlemli de olsa, de-
neyimlerine dayanarak nonrezektabl lezyonlarda RT'nin ge-

cerli bir tedavi segenegi olabilecegini belirtmektedirler.

Mohs mikrografik cerrahi ile lezyonlarin rezeksiyonu hak-
kinda deneyim azdir (6,10).

Olgumuzda birinci girisimde lezyon sag memede biyiik
bir bélima ve gégis duvarini tuttugundan ve siddetli agrila-
ra yol actgindan nérofibrom 6n tanisi aimasina kargin mas-
tektomi yapilmistir. On tani yaninda yara iyilesmesinde ger-
ginlige bagh sorun gikmamasi da disinuilerek gégiis duvar
bdlgesinde lezyonun birer cm'lik saglam deriyle birlikte ¢i-
kariimasi yeterli gorilmustir. Ancak niiks geligmis ve ikinci
ameliyatta genis eksizyon uygulanmistir.

Seyrek gorilen, intermediat malignansili bir timér olan
DFSP'da erken tani konularak yapilacak genis lokal eksiz-
yon yeterli tedavidir.
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