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Memede Dermatofibrosarkomaprotuberans

Kazim GEMICit

Dermatofibrosarkomaprotuberans (DFSP) ilk olarak 1924de Darier ve Fer-
rand tarafindan tanimlanmis ve daha sonra 1925’te Hoffmann tarafindan adlan-
dirilmistir(1). DESP, nadir, lokal olarak agresif bir deri tiimoériidiir. Yavas, infilt-
ratif bilylimesi ve cerrahi rezeksiyon sonrasi belirgin lokal rekiirrens egilimi ile
karakterizedir(2). Bu tiimor bir fibrosarkomdur, daha dogrusu kutanoz bir yumu-
sak doku sarkomudur. Pek ¢ok agidan DFSP, iyi huylu bir tiimor gibi davranmasi-
na ragmen vakalarin %2-5inde metastaz yapabildiginden malign potansiyele sa-
hip oldugu diisiiniilmelidir(3). DFSP insidans yilda bir milyonda 0,8-5 arasinda
olup, tiim malignitelerin% 0,1ni olusturdugu tahmin edilmektedir(4). Molekiiler
galismalar, kromozo-mal translokasyonun vakalarin %90indan fazlasinda oldu-
gunu ortaya koyar, bunlar 17q22 ve 22q13’ii igerir. Translokasyon, COL1A1 gen-
lerini trombosit kaynakli bityiime faktori beta (PDGEFP) ile, genellikle bir halka
kromozomunun olusumuyla birlestirir. Bu gen, yapisal olarak ifade edilen PDGF
reseptoriine baglanan ve DFSP hiicrelerinin biiyiimesini uyarmak i¢in bir otokrin
faktor gorevi goren bir fiizyon proteinini kodlar(5). DFSP, CD34’iin giiglii ve yay-
gin expresyonunu gosterir; ayrica vimentin, nestin ve apolipoprotein D pozitifti-
ligi gosterirken ve sitokeratinler, diiz kas aktin (SMA), S100, CD56 Faktor XIIIa,
Stromelysin 3, and Cathepsin K negatiftir (13-4). Hastaligin %10-20’sinden lokal
travmanin sorumlu oldugu bildirilmektedir(6). Cogu govdede (% 42), ardindan
tist ekstremitelerde (% 23), alt ekstremitelerde (% 18) ve bas ve boyunda (% 16)
goriliir (7). En sik 30 yasin iizerindeki yetiskinlerde goriiliir ve tiim yumusak
doku sarkomlarinin% 2-6’sin1 olusturur. Erkek:Kadin orani 1:1dir. Tedavinin te-
mel dayanag1 genis lokal eksizyondur, ancak Mohs mikrografik cerrahi (MMS)
alternatif bir yaklagim olarak ortaya ¢ikmaktadir(8).

DPES genellikle kemoterapi ve radyoterapiye direnglidir, bu nedenle tam
cerrahi rezeksiyon veya genis rezeksiyon tedavinin altin standarti olarak kabul
edilmektedir(9). Son yillarda (MMS) ile niiks oranlarinin% 0,6 ile % 6 arasinda
oldugu soylenmektedir(10). Yetersiz rezeksiyon olgularinda lokal niiks orani %20
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nisligi sinirlanmaktadir. Bu cerrahi dezavantaj, dogal olarak erken niikslere yol
acan giivenli cerrahi sinir1 daraltir. Cerrahi tedavi 6ncesi ve sonrasi daha etkili
bir yontem olmadikga, biz cerrahlarin gerekirse kaburga rezeksiyonu yapmak i¢in
agresif cerrahiyi tercih etmek zorunda kalacag bir gergektir.

Cikar Catismasi: Yazarin herhangi bir ¢ikar ¢atismasi yoktur.

Finansal Destek: Yazar bu ¢aligma i¢in herhangi bir finansal destek almamustir.
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