25 Yasindaki kadin hastada meme derisi altinda
Dermatofibrosarkoma Protuberans Bir Olgu Sunumu

Nermin KARAHAN, Nilgiin KAPUCUOGLU, Metin CIRIS, Ozden CANDIR

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji AD, Isparta

Ozet

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) deri alt1 yumusak dokunun, yavas biiyiiyen ancak lokal agresivite-
si ytiksek olan intermediet malignensiye sahip bir fibroz tiimoriidiir. Dermatofibrosarkoma protuberans en
¢ok proksimal ekstremitelerde ve govdede gortiliir. Olgu, dermatofibrosarkoma protuberansin meme derisi
altindaki yerlesimi nedeniyle ¢ok nadir goriilen bir durum olarak degerlendirildi. Bu yazida; meme derisi
altindaki dokudan ¢ikan, klinik olarak primer meme tiimoriint taklit eden bir DFSP olgusu tartisild.

Anahtar kelimeler: Dermatofibrosarkoma protuberans, meme derisi, kitle

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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Girig

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) subkutan
dokunun nadir goriilen bir tiimoriidiir. Tanis1 sadece
klinik olarak degil bazen histopatolojik olarak da zor
konulabilir. Tk kez 1924 yilinda Darier ve arkadaslar
tarafindan igsi hiicrelerden olusan belirgin storiform
biiylime paternine sahip nodiiler kutandz tiiméor olarak
tanimlanmistir. Klinik olarak erigkinlerde nodiiler
kutandz kitle seklinde kargimiza ¢ikar. Ancak ¢ocuk-
luk ¢aginda ve hatta dogumdan itibaren varligi tespit
edilmistir. Her iki cinste de goriiliir. En ¢ok proksimal
ekstremiteler ve gévdede yerlesir. Tiimor yillar i¢inde
yavas yavag biyir. Lokal rekiirrens siktir, ancak
metastazlar nadirdir. Metastazlar daha ¢ok akciger ve
lenf nodlarindadir.Tedavisi genis lokal eksizyon-
dur(1-5).

Olgu

25 yasindaki kadin hastada, sol meme {ist dis kadran-
da, deri altinda lokalize, kirmizimsi mor renkte,
agrisiz kitle saptandi. Kitlenin 5 yil icinde yavas
yavas biiyiidiigi 6grenildi. Mamografi yapilmamis ve
fibroadenom 6n tanisi ile sadece lezyon eksize edil-
erek incelenmek iizere hastanemizin patoloji anabilim
dalina gonderilmistir. Lezyon makroskopik olarak;
3cm ¢apinda nodiiler yapida, kesit yiizii gri beyaz
renkte idi. Parafin bloklarin H?E boyali kesitleri
mikroskopik incelendiginde; kollajendz stroma i¢inde
igsi sekilli hiicrelerin storiform paternde dizelendigi
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goriildii (Resim1). Tiumoériin ¢evre yag dokusuna
infiltre oldugu dikkati c¢ekti (Resim2). Nekroz
goriilmedi. 2-3 mitoz/10HPF izlendi. Immiinhis-
tokimyasal olarak tiimér hiicrelerinde vimentin(+),
CD34(+)(Resim3), S100(-), HMB45(-), SMA(-)
boyandi (Resim4). Histopatolojik ve immiinhis-
tokimyasal olarak olgu dermatofibrosarkoma protu-
berans olarak tanimlandi.

Tartigma

Dermatofibrosarkoma protuberans ilk kez 1924 yilin-
da Darier ve Ferran tarafindan tanimlanmigtir. DFSP,
subkutan dokunun yillar igerisinde yavas bilyliyen,
agrisiz, lokal agresivitesi yliksek, intermediet malig-
nensiye sahip, sik goriilmeyen, fibroz bir timoriidiir.
Makroskopik goriintiisii hastaligin stage'i ile iligkili
olup, baslangigta kutanéz plak olarak gelisir, daha
sonra noduler yada multinodiiler olabilir. Sirasiyla en
¢ok govdede (%62), proksimal ekstremitelerde
(%25), bas boyun bolgesinde (%13) goriiliir.
T{imoriin ¢apt 0.5-14cm arasinda degisir. Ancak
birkag mm den 20cm'e kadar ulasabildigi literatiirde
tespit edilmistir. Lokal rekiirrens siktir. Metastazlar
nadirdir. Metastazlarin %75'1 hematojen yolla
akcigerlere %25'i lenfojen yolla lenf nodlarindadir.
Bununla birlikte ¢ok nadir olarak beyin, kemik ve
kalbe metastaz bildirilmistir (1,2,5,6).

Tiimor her iki cinste de goriiliir. Taylor, Mc Peak ve
Hajdu'nun biiyiik serilerinde kadinlara nazaran,
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Resim 1: Storiform Patern (200XHE)

erkeklerde daha sik oldugu gorilmiistiir (6).
Hastalarm yas1 20-50 arasindadir. Bununla birlikte,
cocukluk caginda ve dogumdan itibaren goriilen nadir
vakalarda vardir. Tiimor, siklikla tizerini Orten deride
kirmizims1 mor bir renk verir. Tiimoriin kesit ytizii gri
beyaz renktedir (2,7,8).

Mikroskobik olarak {iniform fibroblastlarin
klasik storiform yada chartwell paternde dizelendigi
timoral doku, hafif niikleer pleomorfizm ve diisiik
mitotik aktivite (2-3 mitoz/10HPF) gosterir. Timor
cevre yag dokusunu infiltre edebilir ve timdriin bu
alanlarda bal petegi seklinde goriinmesine neden olur.
Timor igerisinde sekonder elementler olan inflamatu-
ar hiicreler, ksantoma hiicreleri, dev hiicreler ya ¢ok
az sayidadir yada yoktur. Bazi vakalarda tiimorde
miksoid alanlar goriilmiistiir. DFSP fibrosarkomatoz
alanlar icerebilir. Bu alanlar fokaldir ve bdyle
vakalarda niiks oranmin arttifi tespit edilmistir(1-
3,5,6,8).Bizim olgumuzda miksoid ve fibrosarko-
matdz alanlar yoktu.

CD34 antijeni DSFP'in tanisinda kullanilan bir belir-
leyicidir. CD34 myeloid progenitdr hiicre antijenidir.
Endotel hiicrelerinde bulunur. Bu nedenle tiim
vaskiiler lezyonlarda (+)dir. Bununla birlikte ¢ok
sayida fibroblast benzeri hiicredede tanimlandi ve
mezenkimal tiimorlerde varligi arastirildi (1,6,9-11).
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bt :
Resim 2: Tiimoriin genel goriiniimii ve yag dokusuna infil-
trasyon (100XHE)

Sonugta; ilk kez 1990 yilinda Ramani Bradley ve
Fletcher DFSP'de CD34 immiinreaktivitesini bul-
muslardir (6).
DFSP'nin baglica ayirimi dermatofibrom ile yapil-
malidir. Belirgin stariform patern ,mitoz, timor
hiicrelerinde CD34(+)'ligi dermatofibromda yoktur.
Dermatofibrom nadiren dermis disimna ¢ikar, oysa
DFSP siklikla subkutan yag dokusunu infiltre eder.
Olgumuz adip6 dokuyu infiltre etmesi, 2-3
mitoz/10HPF varligi, belirgin stariform patern ve iH
olarak CD34(+)'ligi ile dermatofibromdan ayirt edil-
di(1,5,9).

DFSP'in pigmentli varyant1 olarak bilinen ve
%35 DFSP'li vakada goriilen Bednar tiimorde histopa-
tolojik olarak DFSPile ayn1 morfolojiye sahip olup
tek fark Bednar tiimorde;timdr icerisinde melanin
iceren dendritik hiicrelerin varligidir. Bu hiicreler
immiinohistokimyasal olarak HMB45(+ ), S100(+)
boyanir. Olgumuzda HMB45 (-), S100 (-)
boyandi(5,6,9,13).
DFSP ile aymric1 tanm1 yapilmasi gereken bir bagka
tiimor malign fibréz histiyositom'dur. MFH'de tiimor
hiicrelerinde  belirgin pleomorfizm,mitoz igerir.
Nekroz vardir. Timor hiicrelerinde CD34 negat-
ifdir(5).
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Resim 3: Tiimor hiicrelerinde CD34(+) pozitifligi (100XCD34)

DFSP igsi hiicre komponentli primer meme timdr-
lerinden ayirt edilmelidir. Bunlar; inflamatuar myofi-
broblastik tiimor, fibromatozis, fibrosarkom, myofi-
broblastoma, leiomyom, leiomyosarkom, igsi hiicreli
sarkom, myoepiteliomadir.

Tiimorde igsi hiicrelerin yani sira beraberinde yaygin
polimorfik iltihab1 iltihabi hiicre infiltrasyonunun
olmayis1 inflamatuar psédotiimoérden uzaklastirdi.
Fibromatozisde iiniform fibroblastlar fasikiiller
halinde dizelenir. Bu hiicrelerde CD34 (-)dir.
Olgumuzda stariform paternin varligi ve CD34(+)'ligi
fibromatozisi diigiindiirmedi. Yine ayni sekilde mor-
folojik ve IH olarak fibrosarkomdan ayirimlandi.

Olgu leiomyom ve leiomyosarkomdan mor-

folojik ve TH SMA(-), CD34(+)'ligi ile ayirimlandi.
Sadece tiimor icerisinde kapillerlerin duvarinda
SMA(+)'ligi goriildii.
Myofibroblastomadan tiimoériin diizensiz sinirli olusu
,yag dokusunu infiltre etmesi, mitozun 2-3/10HPF
olmasi, SMA(-)'ligi ve stariform paternin varligi,
CD34(+)'ligi ile ayirimlandi.

Igsi hiicreli sarkomda gériilen pleomorfizm,
atipi, bol mitoz ve nekrozun yoklugu, CD34(+ )'ligi
ile ayrimlandi.

Myoepiteliomadan morfolojik ve IH SMA(-
), CD34(+ ) ile ayirimlandi (3,4, 14).
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Resim 4 : Damar duvarlarinda SMA(+) pozitif tiimér hiicre-
lerinde negatif (100XSMA)

Bir arastirmada DFSP'li olgularin kromozomal anom-
aliler gosterdigini saptamislardir. Bu olgularda
t(2;17), t(x;7), t(17;22)(q22;13.1) translokasyonu
tespit edilmistir (15).

DFSP'de en 6nemli prognostik faktor yeterli rezek-
siyondur ve tiimdriin 3cm periferini icerecek sekilde
genis lokal eksizyondur. Haycox ve arkadaslari
3cemlik genis lokal eksizyonlu olgularda lokal niiks
oranint %11 olarak bulmuslardir (12). DFSP'de lokal
fibrosarkomat6z alanlarin varligi lokal niiks oranim
arttiran bir faktdr olsada genis lokal eksizyon ile niiks
orani azalir (1,2,8,9,10,12).
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