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DESMOID TUMORLER VE
DERMATOFIBROSARKOMA PROTUBERANS

Anil YILDIZ!

GIRIS
Desmoid tiimorler metastaz yapmadig: diistiniilen lokal agresif tiimorlerdir. Ope-

re edildikten sonra dahi yiiksek rekiirrens oranlarina sahiptir. Ayn1 zamanda ag-
resif fibromatozis olarak da bilinirler.

Dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP) nadir goriilen bir lokal agresif kii-
tanoz timordiir. Bu timorlerin bityiik gogunlugu diisiik gradli olmakla birlikte az
bir kismi agresif seyredebilir. (1)

DESMOID TUMOR

Desmoid tiimorler nadiren metastaz yapan ve lokal agresif seyri sebebiyle genis
cerrahi miidahaleler gerektirdiginden ciddi morbiditeye yol agan tiimérlerdir. (2)
Etyolojisi tam bilinmemekle beraber kadinlarda daha sik goriilmektedir. Metas-
taz yapma ihtimali diisiik oldugundan genellikle diisiik gradli sarkomlar olarak
siniflandirilirlar. Tabiat1 geregi bu tiimoérlerin bityiime paternini tahmin etmek
zordur. Yapilan bir Faz III caligmada bu vakalarin %33 iiniin kendiliginden regre-
se oldugu saptanmustir (2)

Desmoid tiimor i¢in tanimlanan risk faktorleri; ailede desmoid tiimor oykiisii,
gebelik ve APC genindeki spesifik (3’ of codon 1444) bir mutasyondur. (3)

Familyal Adenomat6z Polipozis (FAP) vakalarinin %7.5-%16’sinda desmoid
timor gelistigi bildirilmistir. FAP’a sebep oldugu bilinen APC genindeki mutas-
yonun desmoid tiimor ile iligkili oldugu saptanmustir. (4)

Desmoid tiimorler yiiksek Ostrojen seviyeleriyle iligkilidir. Bu sebeple gebe-
lik sirasinda ve gebeligi takiben goriilme siklig artmstir. Fiore ve arkadaslarinin
yaptig1 bir ¢alismada desmoid tiimorlerin progresyon ihtimalinin gebelik sira-
sinda ve sonrasinda arttig1 fakat gebelikle ilgili kotii sonlanim noktalarina sebep
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Sarkom tedavisinde de kullanilan ifosfamid ve doksorubisin tedavi i¢in kulla-

nilabilecek konvansiyonel kemoterapilerdir. (20)

SONUC

Desmoid timor ve Dermatofibrosarkoma Protuberans nadir bulunan tiimorler-

dir. Fakat lokal rekiirrens ihtimalinin yiiksek olmasi sebebiyle ciddi morbiditeye

yol agma ihtimalleri vardir. Oncelikli tedavisi cerrahi olan bu malignitelerin teda-

visinde ayrica hedefe yonelik tedaviler, radyoterapi ve konvansiyonel kemoterapi

ajanlar1 kullanilabilmektedir.
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