
Özet

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) deri altý yumuþak dokunun, yavaþ büyüyen ancak lokal agresivite-
si yüksek olan intermediet malignensiye sahip bir fibröz tümörüdür.  Dermatofibrosarkoma protuberans en
çok proksimal ekstremitelerde ve gövdede görülür. Olgu, dermatofibrosarkoma protuberansýn meme derisi
altýndaki yerleþimi nedeniyle çok nadir görülen bir durum olarak deðerlendirildi. Bu yazýda; meme derisi
altýndaki dokudan çýkan, klinik olarak primer meme tümörünü taklit eden bir DFSP olgusu tartýþýldý.

Anahtar  kelimeler: Dermatofibrosarkoma protuberans, meme derisi, kitle
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Abstract

Dermatofibrosarcoma  protuberans  under  the  breast  skin  in  a  25  years  old  women:  A  case  report
Dermatofibrosarkoma protuberansis a slow growing fibrous tumor of subcutaneous sotf  tissue but interme-
diate malignancy which is high local  aggressiveness. DFSP is encountered in proximal ekstremites and trunk
most. Due to location of DFSP under breast skin , this case  is evaluated as very rarely encountered.In our
paper, clinically imitating a primer  breast tumor and arising from cutaneous tissue under breast skin is dis-
cussed.
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GGiirriiþþ
Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) subkutan
dokunun nadir görülen bir tümörüdür.Tanýsý  sadece
klinik olarak deðil bazen histopatolojik olarak da zor
konulabilir. Ýlk kez 1924 yýlýnda Darier ve arkadaþlarý
tarafýndan  iðsi hücrelerden oluþan belirgin storiform
büyüme paternine sahip nodüler kutanöz tümör olarak
tanýmlanmýþtýr. Klinik olarak eriþkinlerde nodüler
kutanöz kitle þeklinde karþýmýza çýkar. Ancak çocuk-
luk çaðýnda ve hatta doðumdan itibaren varlýðý tespit
edilmiþtir. Her iki cinste de görülür. En çok proksimal
ekstremiteler ve gövdede yerleþir. Tümör yýllar içinde
yavaþ yavaþ  büyür. Lokal rekürrens sýktýr, ancak
metastazlar nadirdir. Metastazlar daha çok akciðer ve
lenf nodlarýndadýr.Tedavisi geniþ lokal eksizyon-
dur(1-5).

OOllgguu
25 yaþýndaki kadýn hastada, sol meme üst dýþ kadran-
da, deri  altýnda lokalize,  kýrmýzýmsý mor renkte,
aðrýsýz kitle saptandý. Kitlenin 5 yýl içinde yavaþ
yavaþ büyüdüðü öðrenildi. Mamografi yapýlmamýþ ve
fibroadenom ön tanýsý ile sadece lezyon eksize edil-
erek incelenmek üzere hastanemizin patoloji anabilim
dalýna gönderilmiþtir. Lezyon  makroskopik olarak;
3cm çapýnda nodüler yapýda,  kesit yüzü gri beyaz
renkte idi. Parafin bloklarýn H?E boyalý kesitleri
mikroskopik incelendiðinde; kollajenöz stroma içinde
iðsi þekilli hücrelerin storiform paternde dizelendiði

görüldü (Resim1). Tümörün çevre yað dokusuna
infiltre olduðu dikkati çekti (Resim2). Nekroz
görülmedi. 2-3 mitoz/10HPF izlendi. Ýmmünhis-
tokimyasal olarak tümör hücrelerinde vimentin(+),
CD34(+)(Resim3), S100(-), HMB45(-), SMA(-)
boyandý (Resim4). Histopatolojik ve  immünhis-
tokimyasal olarak olgu dermatofibrosarkoma protu-
berans olarak tanýmlandý.  

TTaarrttýýþþmmaa
Dermatofibrosarkoma protuberans ilk kez 1924 yýlýn-
da Darier ve Ferran tarafýndan tanýmlanmýþtýr.DFSP,
subkutan dokunun yýllar içerisinde yavaþ büyüyen,
aðrýsýz, lokal agresivitesi yüksek, intermediet malig-
nensiye sahip, sýk görülmeyen, fibröz bir tümörüdür.
Makroskopik görüntüsü hastalýðýn stage'i ile iliþkili
olup, baþlangýçta kutanöz plak olarak geliþir, daha
sonra noduler yada multinodüler olabilir. Sýrasýyla en
çok gövdede (%62), proksimal ekstremitelerde
(%25), baþ boyun bölgesinde (%13) görülür.
Tümörün çapý 0.5-14cm arasýnda deðiþir. Ancak
birkaç mm den 20cm'e kadar ulaþabildiði literatürde
tespit edilmiþtir. Lokal rekürrens sýktýr. Metastazlar
nadirdir. Metastazlarýn %75'i hematojen yolla
akciðerlere %25'i lenfojen yolla lenf nodlarýndadýr.
Bununla birlikte çok nadir olarak beyin, kemik ve
kalbe metastaz bildirilmiþtir (1,2,5,6).
Tümör her iki cinste de görülür.Taylor, Mc Peak ve
Hajdu'nun büyük serilerinde kadýnlara nazaran,
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erkeklerde daha sýk olduðu görülmüþtür (6).
Hastalarýn yaþý 20-50 arasýndadýr. Bununla birlikte,
çocukluk çaðýnda ve doðumdan itibaren görülen nadir
vakalarda vardýr. Tümör, sýklýkla üzerini örten deride
kýrmýzýmsý mor bir renk verir. Tümörün kesit yüzü gri
beyaz renktedir (2,7,8). 

Mikroskobik olarak üniform fibroblastlarýn
klasik storiform yada chartwell paternde dizelendiði
tümöral doku,  hafif nükleer pleomorfizm ve düþük
mitotik aktivite (2-3 mitoz/10HPF) gösterir. Tümör
çevre yað dokusunu infiltre edebilir ve tümörün  bu
alanlarda bal peteði þeklinde görünmesine neden olur.
Tümör içerisinde sekonder elementler olan inflamatu-
ar hücreler, ksantoma hücreleri, dev hücreler ya çok
az sayýdadýr yada yoktur. Bazý vakalarda tümörde
miksoid alanlar görülmüþtür. DFSP fibrosarkomatöz
alanlar içerebilir. Bu alanlar fokaldir ve böyle
vakalarda nüks oranýnýn arttýðý tespit edilmiþtir(1-
3,5,6,8).Bizim olgumuzda miksoid ve fibrosarko-
matöz alanlar yoktu. 
CD34 antijeni DSFP'in tanýsýnda kullanýlan bir belir-
leyicidir. CD34 myeloid progenitör hücre antijenidir.
Endotel hücrelerinde bulunur. Bu nedenle tüm
vasküler lezyonlarda (+)dir. Bununla birlikte çok
sayýda fibroblast benzeri hücredede tanýmlandý ve
mezenkimal tümörlerde varlýðý araþtýrýldý (1,6,9-11).

Sonuçta; ilk kez 1990 yýlýnda Ramani  Bradley ve
Fletcher DFSP'de CD34 immünreaktivitesini bul-
muþlardýr (6). 
DFSP'nin baþlýca ayýrýmý dermatofibrom ile yapýl-
malýdýr. Belirgin stariform patern ,mitoz, tümör
hücrelerinde CD34(+)'liði dermatofibromda yoktur.
Dermatofibrom nadiren dermis dýþýna çýkar, oysa
DFSP  sýklýkla subkutan yað dokusunu infiltre eder.
Olgumuz adipö dokuyu infiltre etmesi, 2-3
mitoz/10HPF varlýðý, belirgin stariform patern ve ÝH
olarak CD34(+)'liði ile  dermatofibromdan ayýrt edil-
di(1,5,9).

DFSP'in pigmentli varyantý olarak bilinen ve
%5 DFSP'li vakada görülen Bednar tümörde histopa-
tolojik olarak DFSPile ayný morfolojiye sahip olup
tek fark Bednar tümörde;tümör içerisinde melanin
içeren dendritik hücrelerin varlýðýdýr. Bu hücreler
immünohistokimyasal olarak HMB45(+ ), S100(+)
boyanýr. Olgumuzda HMB45 (-), S100 (-)
boyandý(5,6,9,13). 
DFSP ile ayýrýcý taný yapýlmasý gereken bir baþka
tümör malign fibröz histiyositom'dur. MFH'de tümör
hücrelerinde  belirgin pleomorfizm,mitoz içerir.
Nekroz vardýr.Tümör hücrelerinde CD34 negat-
ifdir(5). 
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Resim  1:    Storiform Patern (200XHE) Resim  2:    Tümörün genel görünümü ve  yað dokusuna infil-
trasyon (100XHE)
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DFSP iðsi hücre komponentli primer meme tümör-
lerinden ayýrt edilmelidir. Bunlar; inflamatuar myofi-
broblastik tümör, fibromatozis, fibrosarkom, myofi-
broblastoma, leiomyom, leiomyosarkom, iðsi hücreli
sarkom, myoepiteliomadýr.
Tümörde iðsi hücrelerin yaný sýra beraberinde yaygýn
polimorfik iltihabý iltihabi hücre infiltrasyonunun
olmayýþý inflamatuar psödotümörden uzaklaþtýrdý.
Fibromatozisde üniform fibroblastlar fasiküller
halinde dizelenir. Bu hücrelerde CD34 (-)dir.
Olgumuzda stariform paternin varlýðý ve CD34(+)'liði
fibromatozisi düþündürmedi. Yine ayný þekilde mor-
folojik ve IH olarak fibrosarkomdan ayýrýmlandý.

Olgu leiomyom ve leiomyosarkomdan mor-
folojik ve ÝH SMA(-), CD34(+)'liði ile  ayýrýmlandý.
Sadece tümör içerisinde kapillerlerin duvarýnda
SMA(+)'liði  görüldü.
Myofibroblastomadan tümörün düzensiz sýnýrlý oluþu
,yað dokusunu infiltre etmesi, mitozun 2-3/10HPF
olmasý, SMA(-)'liði ve stariform paternin varlýðý,
CD34(+)'liði ile ayýrýmlandý.

Ýðsi hücreli sarkomda görülen pleomorfizm,
atipi, bol mitoz ve nekrozun yokluðu, CD34(+ )'liði
ile ayrýmlandý.

Myoepiteliomadan morfolojik ve ÝH  SMA(-
), CD34(+ ) ile ayýrýmlandý (3,4, 14).

Bir araþtýrmada DFSP'li olgularýn kromozomal anom-
aliler gösterdiðini saptamýþlardýr. Bu olgularda
t(2;17), t(x;7), t(17;22)(q22;13.1) translokasyonu
tespit edilmiþtir (15).
DFSP'de en önemli prognostik faktör yeterli rezek-
siyondur ve tümörün 3cm periferini içerecek þekilde
geniþ lokal eksizyondur. Haycox ve arkadaþlarý
3cmlik geniþ lokal eksizyonlu olgularda lokal nüks
oranýný %11 olarak bulmuþlardýr (12). DFSP'de lokal
fibrosarkomatöz alanlarýn varlýðý lokal nüks oranýný
arttýran bir faktör olsada geniþ lokal eksizyon ile nüks
oraný azalýr (1,2,8,9,10,12).
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