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_ Olgu Sunumu

Parotis Bezinde Dermatofibrosarkoma Protuberans Olgusu

Dermatofibrosarcoma Protuberans in the Parotid Gland
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OZET

Amac: Dermatofibrosarkoma protuberans, siklikla lokal olarak infiltratif bitytiime paterni gosteren, nadiren metastatik olan, cilt veya subkutan
dokunun nadir gorulen bir fibrohistiyositik timorudur. Siklikla etkilenen bolgeler govde, ekstremiteler, kafa derisi ve boyundur. Parotis

bolgesinde nadir gorulur.

Olgu: 58 yasinda bir kadin hastanin parotis lojunda gortlen dev bir dermatofibrosarkoma protuberans olgusu sunuldu.

Sonuc: Olgu ve olasi patogenez tartistlmistir.

Anahtar Sozciikler: Dermatofibrosarkoma protuberans, Parotis, Nadir, Immunohistokimya

ABSTRACT

Aim: Dermatofibrosarcoma Protuberance is a rare fibrohistiocytic tumor of the skin or subcutaneous tissue.It has locally infiltrative growth
pattern that is rarely metastatic. Frequently affected areas are the trunk, limbs, head skin and neck. It is rare in the parotid region.

Case: A giant dermatofibrosarcoma protuberance case in the parotid region of a 58-year-old female patient was presented.

Conclusion: The case and the possible pathogenesis are discussed.
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GIRIS

Tukuriuk bezi kokenli non-lenfoid mezenkimal neoplazmlar
nadir goralar ve major tukirik bezi tamorlerinin %1.9-5'ini
olusturur (1). Tum mezenkimal timorlerin%901 parotis
bezinde ve %10u submandibular bezde yer alir. Bunlarn ise
%90’ 1 benign mezenkimal tamorler, %10’ u sarkomlardir.
lyi huylu tumorlerin %47.5’1 anjiyom, %22.5 lipom, %16’s1
norojenik timor ve %40 benign tumorlerdir. Sarkomlar
ise malign fibroz histiyositomalar, malign schwannomlar,
embriyonal rabdomiyosarkomlar ve diger nadir sarkomlar
(dermatofibrosarkoma protuberans, miksoid liposarkom,
leiomyosarkom, malign hemanjioendotelyoma) olarak
smiflanirlar (2).

Sitogenetik olarak dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP),
kromozom 22 tuzerindeki PDGFB geni ile kromozom 17
uzerindeki COL1Al geninin fiizyonu ile bir patognomonik

translokasyon t (17; 22) (22; ql3) ile karakterize edilir
(3). Klinik olarak, genellikle genc yetiskinlerde uzun
yillar boyunca yavas yavas buyuyen bir sekilde gorulur
(4). Immunohistokimyada CD34 icin pozitif boyanma da
patognomiktir (5). Genis ve derin lokal eksizyon tercih
edilen tedavi seklidir. Yaygin olarak etkilenen alanlar, govde,
ekstremiteler, kafa derisi ve boyundur (6). DFPS, parotis
bolgesinde nadir goriilen bir durumdur. Parotis bolgesini tutan
dev bir dermatofibrosarkoma protuberans olgusu sunuldu.

OLGU

58 yasinda kadin hasta, sol kulaginin altinda 4 ay once fark
ettigi, agrisiz sislik sikayeti ile klinigimize basvurdu. Fizik
muayenede parotis lojunda yaklasik 8x8 c¢cm boyutlarinda,
solid, fikse kitle izlendi (Sekil 1). Parotis loju derisi normaldi,
hiperemi, endurasyon veya tlserasyon gortlmedi ve fasiyal
sinir fonksiyonlari normaldi. Ultrasonografide kitlenin 9x8 cm
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boyutlarinda, solid, cilt altinda ve parotis bezine infiltre oldugu
bildirildi. Kontrasth MRG’ de, parotis bezinin hem yuzeyel
hem derin lobunda oldugu raporlandi. Ince igne aspirasyon
biyopsi sonucu malign mezenkimal timor olarak raporlandi.
Hastaya total parotidektomi ameliyati yapildi. Ameliyattan
sonra fasiyal sinir fonksiyonlart normaldi. Patolojide
makroskobik olarak tumoér multilobule gorunimde olup
etrafinda yer yer ince fibroz kapstl secilebilmekte idi. Kesit
yuzeyi gri renkli, parlak solid gorunumde idi. Mikroskobik
olarak cilt alinda, subkutan yag doku ve alundaki titkiirik bezi
dokularina infiltre tumoral lezyon goruldu. Tumor, miksoid
stroma icerisinde spindle hiicrelerin demetler yapmasindan
ve storiform patern olusturmasindan meydana gelmekte idi.
Tumor hucreleri arasinda multintkleer dev hticreler dikkati
cekmekte idi. Nikleer pleomorfizm mevcut olup, hemoraji ve
nekroz gortlmedi. 50 buyuk buytitme alaninda 5 adet mitoz
saptandi. Cilt alt1 igsi hticreli tumorlerin ayirict tanisina yonelik
uygulanan immunohistokimyasal boyamalarda vimentin ve
CD-34 diffiiz pozitif, CD-68 ve SMA fokal alanlarda pozitif
olup, S-100, Kaldesmon, Desmin, CD-117, Faktor XIIIA ve
CD-99 negatif olarak tespit edildi. Ki-67 proliferasyon indeksi
yaklasik %20 tespit edildi (Sekil 2). Olgu dermatofibrosarkom
protuberans olarak raporlandi ve cerrahi sinirlar negatif olarak
degerlendirildi.

Cerrahi smurlar negatif olsa da hasta adjuvan radyoterapi icin
konstilte edildi. Lokal rektirrens riski nedeniyle, postoperatif
sik araliklarla takip edildi. 12 ay sonra ntiks goralmedi.

TARTISMA

Klinik olarak, lezyon deride pembe veya menekse-kirmizi
plaklar ile kendini gosterir, capt yaklasik 1-5 cm arasinda olup
timort cevreleyen cilt telenjiektazik olabilir. Tumorler genel-
likle dermiste bulunurlar, ancak ileri evre ve rekurren vaka-
larda daha derin dokular tutulabilir. DFSP, indolent bir bu-
yume paterni sergileme egilimindedir ve genellikle 5 cm’den
kucuktar (4).
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Mentzel ve ark. tarafindan yayinlanan bir olgu serisinde,
41 DFSP olgusunun 5 tanesinin bas-boyun bolgesinde
lokalize oldugu, tam olgularm %58 inde cerrahi sonrasi
lokal rekurrens, %14.7" sinde ise uzak metastaz goraldugu
bildirilmistir (5).

Hedge ve ark. tarafindan sunulan bir olguda 42 yasinda
kadin hasta sag parotis lojunda 2x2 ¢cm boyutunda bir DFSP
nedeniyle genis cerrahi eksizyonla tedavi edilmis, postoperatif
9. ayda ise rektirrens nedeniyle tekrar opere edilmis ve hastaya
adjuvan radyoterapi verildigi bildirilmistir (7).

Bizim olgumuzda 90x80x55 mm boyutlarindaki kitle ileri
evre ve derin yerlesimlidir. Buna ragmen genis total eksizyon
ve stk takip ile 12 ay sonunda rekutirrens izlenmemistir.

DESP;  histolojik  olarak  storiform  patern  sergileyen
monomorfik igsi hucrelerden olusur. Fibroz histiyositoma,
miksoid  liposarkom, miksofibrosarkom, desmoplastik
melanom ve miksoid sinir kilifi timorleri ile ayiricr tanisi
yapilmahdir.

Dermatofibromlar; nadiren subkutan yag doku ve etraf
dokuya invazyon gosterirler, Faktor XIIIA pozitif olup CD-34
negatiftirler. Miksoid sinir kilifi tiimorlerinde tipik storiform
patern yoktur. Imminohistokimyasal S-100 pozitiftirler,
CD-34 dendritik hticrelerde pozitif olabilmekte fakat lezyon
genelinde negatiftir. Miksoid liposarkomlar da derin dokulara
invaze olabilir fakat histolojik olarak lipoblast varligi tam
koydurucudur. Bu tumorlerde de CD-34 dendritik hticrelerde
pozitif olabilmekte fakat lezyon genelinde negatiftir. Ayrica
bu tamorler S-100 porzitiftirler. Pleksiform fibrohistiositik
tamorler; nadiren yag doku invazyonu gosterirler. Kollagenez
stromaya sahip histiositik nodilleri mevcut olup bu tumorler
de CD-34 negatiftirler. Desmoplastik melanoma da igsi hticre
nodullerinden olusabilir, melanin pigment gortlebilirse
tanida degerlidir. Storiform patern gostermezler, S-100 ve
vimentin pozitiftirler. Fibrosarkom ve miksofibrosarkomlar
fasikuler patern gosterir ve CD-34 negatiftirler. Fakat

Sekil 1: A) Parotis lojunda kitle, B) Pes anserinus ve sol parotis derin loba invaze tumortn intraoperatif gortntust, C) Yaklasitk 9x8 cm’ lik
total eksize edilmis gros timor.
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yaygin infiltrasyon gosteren DFSP olgular ileri donemlerde
fibrosarkom ya da pleomorfik sarkoma transformasyon
gosterebilirler (7,8). Olgumuzda S-100 negatifligi miksoid
liposarkom, desmoplastik melanom ve miksoid sinir kilif
timorlerini dislamamizi saglamistir. Ayrica storiform patern
varligi da desmoplastik melanom ve miksoid sinir kilifi
timorlerini dislamamizi saglamistir. Olgumuzun difiiz CD34
(+) boyanmastyla fibroz histiyositoma ve miksofibrosarkom
tanilart diglanmistir. Histopatolojik ve immunohistokimyasal
olarak tum ayric tanilar gozden gecirilmis ve DESP tanist
konulmustur.

DFSP’ nin iyi tammlanmis histolojik varyantlar vardir.
En yaygin olarak, geleneksel DFSP, deri alti yag dokusuna
infiltre olan dermal ig hticrelerinin proliferasyonunu gosterir.
Bu proliferasyonlar kucuk pleomorfizm ve disik mitotik
indeksli monoton hticrelerden olusur. Dermisteki igsi hiicreler
storiform diizeninde duizenlenir. DFSP-FS, klasik diistik-
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dereceli DFSP alanlarinin, belirgin hucresel atipi ve artmis
mitoz odaklari iceren baska bir varyanudir ve timorlerin %7
ila %16’smin fibrosarkomatéz degisim alanlarina sahip oldugu
tahmin edilmektedir.

Onkolojideki NCCN Klinik Uygulama Kilavuzlarina gore,
altin standart tedavi uygun rekonstriiksiyon ile tam cerrahi
eksizyondur. Tedavi icin en az 2 ila 3 ecm’lik bir gavenlik marji
ile cerrahi eksizyon onerilmektedir, ctnkd tamamlanmamis
rezeksiyonlarda lokal ntiks oram %20 ila %50’dir (9). Ancak
bu, fasiyal sinir pozisyonundan dolay1 parotis bezinde gercekci
degildir. Bu nedenle, olgumuzda cerrahi sinir negatif olmasina
ragmen adjuvan radyoterapi verildi. Adjuvan radyoterapi,
lokal ntiks oranini guvenilir bir sekilde azaltir ve tekrarlayan
cerrahinin neden oldugu fasiyal sinir disfonksiyonlarim
onleyebilir. Son ¢alismalarda metastatik ve lokal ileri hastalikta
imatinib’ e iyi yanit alinmuistir.

Sekil 2: A) Istk mikroskobunda dermatofibrosarkoma protuberansin genel goranumu (H&E boyama, x40), B) Sart ok touton dev hucresini
gosteriyor (H&E boyama, x100), C) Sar1 ok tumor hiicreleriyle infiltre olmus normal parotis dokusunu gésteriyor, D) Immunohistokimyasal
incelemede diftiz CD34 ekspresyonu gorulmektedir.
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Sonug olarak timorun yeri ve biuytklugti nedeniyle nadir
gortlen parotis lojundaki dermatofibrosarkoma protuberans
olgusu yuksek lokal rektirrens riski nedeniyle genis eksizyon
ve adjuvan radyoterapi ile tedavi edildi. 12 aylik takipte lokal
rekurrens izlenmedi. Lokal rekirrensi onlemede ve fasiyal
sinir  fonksiyonlarmi  korumada adjuvan radyoterapinin
onemli rolinin oldugunu dustnmekteyiz.
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