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OZET

Dermatofibrosarkoma protuberans diisiik dereceli, yavas biiylime egilimli, lokal rekiirrens oram yiiksek, cildin dermis tabakasindan
kaynaklanan malign mezensimal bir tiimordiir. Siklikla govde cildini tutar, bas-boyun bolgesinin tutulumu c¢ok nadirdir. ki yildir sol
preaurikuler bolgede yaklasik 1x2 cm ebatinda iizeri kurutlu, sert, fikse, agrisiz iilseratif kitle nedeniyle 65 yasinda erkek hasta klinigimize
basvurdu. Kitleden alman biyopsinin histopatolojik inceleme sonucunda dermatofibrosarkoma protuberans tanisi konuldu. Kitle etrafinda 3
cm'lik giivenlik siniri birakilarak, siiperfisyel parotidektomi ile birlikte total olarak ¢ikarildi. Postoperatif histopatolojik incelemede derin
planda invazyon tespit edilmesi iizerine hastaya bir kiir radyoterapi uygulandi. Hastanin 18 aylik klinik takibinde, herhangi bir lokal niiksle
yada uzak organ metastaziyla karsilasiimadi. Bu c¢aligmada, cerrahi tedavisi Ozellik gosteren ve nadir olarak karsilagilan
dermatofibrosarkoma protuberans olgusu literatiirler gézden gegirilerek sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Dermatofibrosarkoma protuberans, preaurikiiler bolge, yumusak doku sarkomu

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS OF PREAURICULAR REGION: A CASE REPORT

SUMMARY

Dermatofibrosarcoma protuberans is characterized as a low grade, slow infiltrative growth, rate of high recurrence if it's not adequately
treated, malignant mesenchymal tumor that arises in dermis. The most common sites of origin are the skin of trunk, but it is rare in the head
and neck area. A 65 year old male patient admitted to our department due to a mass in the left preauricular region of growing for two years. It
was an ulcerative mass with non-tender, firm, motionless, about the diameter of 1x2 c¢cm and crust of the surface. Dermatofibrosarcoma
protuberans is diagnosed histopathologically and tumor resected of total in 3 cm negative radial surgical margin and superficial
parotidectomy. Postoperative radiotherapy applied to patient because of the involment of deep margin. No evidence of local recurrences or
distant metastasis was detected during a follow-up period of 18 months. The present study is presented considering literature patient with
dermatofibrosarcoma protuberans due to its special treatment and rare tumor.
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GIRIS OLGU SUNUSU

Dermatofibrosarkoma  protuberans  (DP) On yil Once parsiyel larenjektomi ve
cildin nadir bir tiimorii olup, bag ve boyun bdlgesi postoperarif radyoterapi uygulanan 65 yasinda, erkek
yumusak  doku  sarkomalarnmm  %l1'ini,  tim hasta 2 yildir sol kulak 6niinde, agrisiz, zaman zaman
malignensilerin ise %0.1'inden azin1 olusturmak- kanayan ve tlizeri kabuklanma gdsteren yara
tadir'. Cildin dermis tabakasindan kaynaklanan sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Hastanin yapilan
malign mezengimal bir timdrdiir. Yavas biiyiime kulak burun bogaz muayenesinde, sol preaurikiiler
egilimli, disiik dereceli, lokal olarak agresif bir bolgede yaklagik 1x2 cm ebadinda iizeri kurutlu, sert,
timor olup nadiren bolgesel lenf nodu yada uzak fikse, agrisiz, iilseratif bir kitle tespit edildi (Sekil 1).
organ metastazi yapar. Fakat lokal rekiirrens orani Ultrasonografi  incelemesinde sol parotis bezi
yiiksektir’. Tam lezyondan alan  biyopsinin inferiorunda 16x9 mm ebatinda, c¢evre dokular
histopatolojik incelemesiyle konulur. Ug ile 5 cm infiltre eden, diizensiz konturlu heterojen hipoekoik
kadar yeterli giivenlik marj1 birakilarak total olarak lezyon izlendi. Bu seviyedeki cilt, cilt alt1 dokularda
cikarilan lezyonlarda miikemmel bir prognoz elde kalinlasma ve heterojenite tespit edildi. Magnetik
edilmistir’. Bu calismada cerrahi tedavisi dzellik rezonans incelemesinde sol parotis yiizeyel lobunda
gosteren ve nadir olarak karsilasilan DP'li bir hasta 1.5 c¢cm ebatinda TI1A'da ve T2A'da hipointens,
literatiir gézden gegirilerek sunulmustur. homojen kontrast tutan kitle ve komsu cilt altinda

heterojenite gozlendi. Mevcut lezyondan insizyonel

i biyopsi alindi. Preperatlarin histopatolojik
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S-100 (-), vimentin ve CD34 (+) tespit edildi. radyoterapi uygulandi. Hastanin 18 aylik takibinde

Hastaya histopatolojik ve immunhistokimyasal lokal rekiirrense ve wuzak organ metastazina

bulgular esliginde DP tanisi konuldu (Sekil 2). rastlanilmadi.

Sekil 3. Hastanin postoperatif goriintiisii

TARTISMA

DP yumusak doku sarkomlarinin %5'ini, bas
boyun sarkomlarinin ise yaklasik %7'sini olusturan
olduk¢a nadir goriilen bir tiimordir’. DP ilk kez
Hoffmann tarafindan tanimlanmusti”. Al ile
altmigbes yas gibi genis bir yas araliginda goriilmekle
beraber, siklikla 2.-3. dekadlarda rastlanilmaktadir’.
En sik olarak govde cildinden (%50-60) kaynaklanir,
bunu proksimal ekstremiteler (%20-30) ve bas boyun
bolgesi (%10-15) takip eder’. Tiimor genellikle
baslangigta tek bir odakta, pembe renkte, derin
dokulara yapigiklik gostermeyen, mobil ve fibrotik
bir cilt nodiilii seklinde goriiliir. Cevresindeki cildi ve
ciltalti dokular1 infiltre ederek biiyiir. Uzerini
kaplayan ciltte birka¢ yil igerisinde incelme ve
iilserlesme meydana gelir. Travmaya maruz kalirsa
siiperfisyel iilserasyon ve kanama ortaya c¢ikar.
Mikroskopik incelemede %71 oraninda subepidermal

: : - fibrotik plak gozlenmektedir. I§ hiicrelerinden
Sekil 2. Kas dokusu i¢ine infiltre olmus igsi hiicre demetleri olusup, degisken sayida damar ve kollejen doku

(H&E X40) igerir. Yiikksek mitotik oran DP i¢in olumsuz bir
Kitle etrafinda 3 cm'lik guvenhk sInirt bulgudur. Fakat dU$Ilk mitotik oran ise metastaz
birakilarak, siiperfisyel parotidektomi ile birlikte total olasihgini azaltmamaktadir’,

olarak eksize edildi. Olusan cilt defekti lokal cilt flebi
ile rekonstrukte edildi (Sekil 3). Fizik muayenede ve
radyolojik incelemede (ultrasonografi, MR) servikal
lenfadenopatiye (LAP) rastlanilmadigi icin boyun
diseksiyonu uygulanmadi. Cikarilan total kitlenin
histopatolojik incelmesinde derin planda invazyon
tespit edildi. Hastaya total parotidektomi oOnerildi.
Hastanin kabul etmemesi iizerine postoperatif bir kiir

DP lokal niiks egilimi olan bir tiimdordiir.
Taylor ve arkadaslari® %49, Mc Peak ve arkadaslari®
ise %80 oraninda basit eksizyon sonrasi lokal niiks
ile karsilasmiglardir. Bunun yani sira yapilan bazi
calismalarda ise, 2 cm'den fazla giivenlik smir ile
¢ikarilan tiimorlerde, 2 cm'den kii¢iik sinirda
cikarilan tiimorlere gore lokal rekiirrens oraninin,
istatistiksel olarak anlamli derecede az oldugu
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gosterilmistir*’. Lokal rekiirrens tiimériin infiltratif
kapasitesine bagli olabilir. Timoériin periferindeki
yogun konnektif doku yalanci bir kapsiil goriintiisii
vermekle beraber tiimoriin gergek bir kapsiilii yoktur.
Timor mikroskopik sinirin disma yayilmig olabilir.
Bundan dolayi tiimoér etrafinda 3-5 cm normal doku,
subkutandz yag dokusu ve fasia ile birlikte
cikarilmalidir®. Yeterli giivenlik marji birakilarak
yapilan eksizyon sonrasi bes yillik sag kalim orani
%93-100 arasinda oldugu bildirilmistir’.

Intraoperatif frozen kullanilmasi tartismali
bir konudur. Frozen cerrahi siir hakkinda %80 dogru
bilgi vermekle beraber, %57'sinde yanlis negatiflik
verebilmektedir. Ozellikle lateral ve derin sinirlar igin
frozen kullanilmasi onerilmekle birlikte DP i¢in hala
frozen analizi tam olarak tamimlanmamustir’.
Frederick Mohs 1941 yilinda cilt kanserleri
tedavisinde yeni bir yontem tammlamistir®. Mohs
mikrografik cerrahi tekniginde; yaklagik 2 mm'lik
giivenlik sinin ile timor rezeke edilir ve ¢ikarilan
kitlenin alt ylizeyinden horizantal planda kesit alinir.
Horizantal kesitin frozen incelemesinde negatif sinir
elde edilinceye kadar rezeksiyona devam edilir. Bu
teknigin amaci genis rezeksiyonu onleyerek daha iyi
estetik ve fonksiyonel sonuglar elde etmektir.
Literatiirler gbdzden gegirildiginde, bu teknigin
cogunlukla periorbital, perioral, burun ve kulak
bolgesinde yerlesmis bazal hiicreli yada skuaméz
hiicreli kanserlerde kullamldigini gérmekteyiz’. DP'li
olgularda da bu teknigin uygulandig1 c¢aligmalar
olmakla beraber, DP'nin frozen oOzelliklerinin tam
olarak belirlenmemis olmasi, tiimoriin mikroskobik
smirmin  digina  yayilmig olma ihtimali ve lokal
rekiirrens  oranmmin  yiiksek  olmasi  nedeniyle
olgumuza bu teknik yerine 3 cm'lik giivenlik sinirli
genis rezeksiyonu tercih ettik .

Lenf nodu metastazi rapor edilse de, NO

boyunlar i¢in profilaktik boyun diseksiyonu
onerilmemektedir’. Patolojik boyutta LAP tespit
edilen olgularda radikal boyun diseksiyonu
yapilmaktadir. Hastamizda klinik ve radyolojik

olarak boyunda patolojik boyutta LAP tespit
edilmedigi i¢in boyun diseksiyonu uygulanmadi.
Onsekiz aylik takibimizde de herhangi bir patolojik
boyutta LAP saptanmadi.

Radyoterapinin tedavideki roli sinirlidir. Son
yillarda yapilan ¢aligmalar radyoterapinin cerrahiye
adjuvan bir etkisi oldugu seklindedir’. Pozitif cerrahi
sinir, yakin komsulukta invazyon, rekiirrens
olgularinda adjuvan radyoterapi uygulamasinin 10
yillik lokal kontrolii ve sag kalim oranmi artirdigi
bildirilmistir''. Bu nedenle derin planda invazyon
tespit ettigimiz hastamiza postoperatif bir kiir
radyoterapi uyguladik. Bazi otorler radyoterapinin
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daha smirli bir rezeksiyon saglayabilecegini, 6zellikle
estetik ve fonksiyonel agidan bas boyun bdlgesinde
yerlesmis  olgular i¢in  kullanmigh  olacagim
savunmaktadirlar'. Fakat bunun aksine pek ¢ok otdr,
DP'nin lokal rekiirrens gosterme egilimde olmasindan
dolay1 yeterli giivenlik marji ile rezeksiyonunu
onermektedir’.

Uzak organ metastazi hematojen yada
lenfatik yolla olmaktadir. Burkhardt” ve Mc Peak®
%4-6, Brenner ve arkadaslar'* %5.7-4.2 oraninda
hematojen yolla wuzak organ metastaz1 tespit
etmislerdir. Przybora ve arkadaslar” ise %10,
Brenner ve arkadaslar'* %1.4 oraninda lenfatik yolla
uzak organ metastazi saptamiglardir. Bunlarin aksine
Taylor ve arkadaslarr’ ise 115 vakalik serilerinde hi¢
uzak organ metastazina rastlamamiglardir. Hastaligin
belirlenmis kotii prognoz isaretleri ise sunlardir;
distal organ metastazi, bolgesel lenf nodu metastazi,
pozitif cerrahi sinir, artmig seliilerite, yliksek mitotik
oran, 50 yasindan biiylk olma ve multiple
rekiirrenstir®’"".

Bas boyun bdlgesi cildinden kaynaklanan
kanserdz lezyonlar genellikle yass1 hiicreli kanser ve
bazal hiicreli kanserdir. Fakat ¢ok nadirde olsa DP'de
bunun nedeni olabilir. Bundan dolay1 bag ve boyun
bolgesinde cilt lezyonuyla Kkarsilastigimizda tani
koymak ve tedaviyi planlamak i¢in mutlaka biyopsi
almmalidir. Lokal niiks egilimli DP'nin tedavisi
ayricalik gostermektedir.
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