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DESMOID TÜMÖRLER VE 
DERMATOFIBROSARKOMA PROTUBERANS

Anıl YILDIZ1

GİRİŞ

Desmoid tümörler metastaz yapmadığı düşünülen lokal agresif tümörlerdir. Ope-
re edildikten sonra dahi yüksek rekürrens oranlarına sahiptir. Aynı zamanda ag-
resif fibromatozis olarak da bilinirler. 

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) nadir görülen bir lokal agresif kü-
tanöz tümördür. Bu tümörlerin büyük çoğunluğu düşük gradlı olmakla birlikte az 
bir kısmı agresif seyredebilir. (1)

DESMOİD TÜMÖR

Desmoid tümörler nadiren metastaz yapan ve lokal agresif seyri sebebiyle geniş 
cerrahi müdahaleler gerektirdiğinden ciddi morbiditeye yol açan tümörlerdir. (2) 
Etyolojisi tam bilinmemekle beraber kadınlarda daha sık görülmektedir. Metas-
taz yapma ihtimali düşük olduğundan genellikle düşük gradlı sarkomlar olarak 
sınıflandırılırlar. Tabiatı gereği bu tümörlerin büyüme paternini tahmin etmek 
zordur. Yapılan bir Faz III çalışmada bu vakaların %33’ünün kendiliğinden regre-
se olduğu saptanmıştır (2) 

Desmoid tümör için tanımlanan risk faktörleri; ailede desmoid tümör öyküsü, 
gebelik ve APC genindeki spesifik (3’ of codon 1444) bir mutasyondur. (3)

Familyal Adenomatöz Polipozis (FAP) vakalarının %7.5-%16’sında desmoid 
tümör geliştiği bildirilmiştir. FAP’a sebep olduğu bilinen APC genindeki mutas-
yonun desmoid tümör ile ilişkili olduğu saptanmıştır. (4)

Desmoid tümörler yüksek östrojen seviyeleriyle ilişkilidir. Bu sebeple gebe-
lik sırasında ve gebeliği takiben görülme sıklığı artmıştır. Fiore ve arkadaşlarının 
yaptığı bir çalışmada desmoid tümörlerin progresyon ihtimalinin gebelik sıra-
sında ve sonrasında arttığı fakat gebelikle ilgili kötü sonlanım noktalarına sebep 
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Sarkom tedavisinde de kullanılan ifosfamid ve doksorubisin tedavi için kulla-
nılabilecek konvansiyonel kemoterapilerdir. (20)

SONUÇ

Desmoid tümör ve Dermatofibrosarkoma Protuberans nadir bulunan tümörler-
dir. Fakat lokal rekürrens ihtimalinin yüksek olması sebebiyle ciddi morbiditeye 
yol açma ihtimalleri vardır. Öncelikli tedavisi cerrahi olan bu malignitelerin teda-
visinde ayrıca hedefe yönelik tedaviler, radyoterapi ve konvansiyonel kemoterapi 
ajanları kullanılabilmektedir.
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