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A Rare Orbital Pathology: A Large Orbital Dermatofibrosarcoma
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Oz

Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP); dermis takasindan kaynaklanan nadir goriilen bir sarkomdur. Niiks oran:i oldukea sik olan
malign, lokal agresif, infiltratif bir tiimordiir. Bizim olgumuz sag gézde yasarmaya neden olan ve medial kantusta 15 yildir sigligi
olan 44 yasinda kadin hastaydi. Yapilan farkl: goriintiilemelerde kitlenin yumusak doku dansiteli ve septali oldugu, orbita mediyal
duvarda kemigi destriikte ettigi izlendi. Numunenin makroskopik incelemesinde 45x35x22 mm boyutlarinda elastik, gri-kahverengi,
kapstillenmis, yiizeyi diizensiz kitle izlendi. Cerrahi sinir pozitif oldugu i¢in adjuvan radyoterapi baslandi. Hasta 2 yil niiks olmadan
takip edildi. Bu kitle literatiire gore glob korunarak primer ¢ikarilmig en biiyiik orbital DFSP’dir.

Anahtar Kelimeler: Dermatofibrosarkom protuberans, orbita tiimérii, orbital radyoterapi, mediyal kantus tiimorii, géz yasarmasi

Abstract

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare sarcoma of the dermis. It is a malignant, locally aggressive, and infiltrative tumor with
frequent recurrence. In this case, a 44-year-old woman presented with a 15-year history of a swelling in the medial canthus of the right
eye that caused tearing. Imaging revealed a septated mass isodense to soft tissue that had eroded the medial wall of the orbit. Macroscopic
examination showed an elastic, gray-brown, encapsulated, irregular mass measuring 45x35x22 mm. The surgical margins were positive,
so adjuvant radiotherapy was started. The patient was followed for 2 years without recurrence. According to the literature, this mass is
the largest orbital DFSP treated by globe-sparing primary resection.
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Giris tiimordiir.” Tedavisi genis glivenlik marj1 ile eksizyondur. Niiks

S o ve metastaz varliginda veya cerrahi tedavi yapilamayan olgularda
Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP) dermisin primer, iyi radyoterapi ve kemoterapi alternatif yontemlerdir. Literatiirde

diferansiye mezenkimal bir tiimoriidiir ve insidans: bir milyonda 14 orbital DFSP olgusu bildirilmistir ve burada sunulan kitle

0,8-5'tir. Bag boyun bblgesindeki —malignitelerin %0,1"ini, glob koruyucu primer rezeksiyon ile tedavi edilen en biiyiik
yumusak doku sarkomlarinin ise %1’ini olugturmaktadir.' Lokal DFESP’dir. Ayni zamanda Tiirkiye’de bildirilen ilk orbital DFSP
agresif, lokal niiks orani yiiksek, metastaz orani diigiik bir olgusudur.
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Olgu Sunumu

Kirk dért yasinda kadin hasta, 15 yildir sag mediyal kantus
bolgesi tizerinde gozde sulanmaya neden olan ilerleyici siglik
sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Yirmi yil 6nce ayn: alandan
daha once eksize edilmis bir kitle dykiisii vardi ancak buna
ait patoloji raporu mevcut degildi. Yapilan g6z muayenesinde
en iyi diizeltilmis gorme keskinlikleri sag gozde 20/25, sol
gozde 20/20 idi. Sag mediyal kantusta hassas olmayan, kauguk
kivamli, hareketsiz bir kitle palpe edildi (Sekil 1A). Sag bulbus,
motilitede herhangi bir kisitlama olmaksizin lateral olarak yer
degistirmigti. Sagda belirgin sulanma diginda 6n ve arka segment
muayenesi olagand:.

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile kitle preoperatif
olarak goriintiilendi. T1 agirlikli MRG'de hipodens kitle
(yumusak dokuya izodens) tespit edildi (Sekil 2A). MRG’de T2
agirlikli ve STIR (“short tau inversion recovery”) sekanslarinda
heterojen kontrast artigt izlendi. Kitlenin i¢inde septalar oldugu
ve kemiklerde erozyon ve yeniden sekillenmeye neden oldugu
goriildii. Kitlenin ekstrakonal bogluktan gelistigi (Sekil 2B),
etmoidal siniislere ulagtigi ve mediyal orbita duvarini gegtigi
izlendi (Sekil 2C). Lamina papirasea ve etmoidal septada hasar,
fovea etmoidaliste 3,5 mm defekt ve kribriform plak lateral
laminasinda milimetrik defekt mevcuttu. Kitlenin nazolakrimal
olugu ortadan kaldirdigi, bulbusun laterale kaymasina neden
oldugu ve posterior olarak biiyiiyerek, neredeyse beyne kadar
ulagtigs goriildii (Sekil 2D).

Genel anestezi altinda eksizyonel biyopsi planlandi. Sag
Lynch insizyonu ($ekil 3A) ve orbikiilaris diseksiyonu ile kitle
goriildii, dikkatli bir sekilde diseke edildi (Sekil 3B) ve en-blok
cikarildi (Sekil 3C). Intraoperatif olarak lamina papiraseada 3x2
mm boyutlarinda kiigiik orbital duvar defekti goriildii ancak
altindaki mukoza saglamdi. Orbitada lakrimal keseyi olusturan
doku saptanamadi. Kitle ¢ikarildiktan sonra beyin omurilik
stvist sizintist olup olmadigint degerlendirildi ancak ek bir test
yapilmadi.

Ornegin makroskopik muayenesinde 4,5x3,5x%2,2 cm
boyutlarinda elastik, gri-kahverengi renkli, kapsiillii, diizensiz
yizeyli kitle izlendi (Sekil 3D). Kesitlerde i¢ dokular daha
yumugsak kivamda ve taba-pembe renkteydi. Ttimér hiicreleri
vimentin (Sekil 4A) ve CD34 (Sekil 4B) icin pozitif, CD31,
Faktor 8, EMA, CDG6S8, desmin ve S-100 i¢in negatifti.
Proliferasyon indeksi %5 (Ki-67) idi (Sekil 4C). Tiimdriin beyin
ve bulbusa yakin olmas: genis kenarli eksizyonu imkansiz hale
getirdigi icin doku kenarlari birden fazla yerde pozitifti.

Pozitif cerrahi sinirlar nedeniyle, ameliyattan sonra hastaya
helikal tomoterapi kullanilarak 5.400 Gy (180 Gy/fraksiyon/
glin) yogunluk ayarli radyasyon tedavisi verildi. Hasta 2 yil
boyunca niiks ve uzak metastaz olmadan takip edildi (Sekil 1B).
Ancak, ikinci yildan sonra hasta kontrole gelmedi.

Tartisma

DESP en sik 20-50 yag arasinda ve ¢ogunlukla erkeklerde
goriilmektedir. DFSP en sik olarak gévdede ve en nadir olarak
da bag ve boyun bolgesinde goriiliir. Bag ve boyun bolgesindeki

,";'»" ' . ﬁl‘ !

Sekil 1. A) Ameliyat 6ncesi mediyal kantus bélgesinde tamamen deri altindaki
kitleye bagl sislik goriilmektedir. B) Postoperatif fotografta radyasyon tedavisine
bagli kirpik kayb1, goz kapaZ1 6demi ve konjonktiva hiperemisi izlenmektedir.
Hem cerrahi hem de radyoterapinin sonucu olan persistan sulanma dikkati
cekmekeedir

Sekil 2. A) T1 agirlikli manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) hipodens
kitle (yumusak dokuya izodens) goriilmektedir. B) MRG'nin aksiyel kesitinde
ekstrakonal bogluktan kaynaklanan ve kemik yikimina neden olan septalt kitle
izlenmektedir. C) MRG'nin koronal kesitinde kitlenin etmoid siniislere ulagtig1
ve mediyal orbital duvari ittigi goriilmekeedir. D) MRG nin sagital kesitinde fovea
ethmoidalis ve posteriora uzanan ve beyne yaklagan kitlede 3,5 mm’lik defekt
izlenmektedir
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Sekil 3. Sag Lynch insizyonu (A), diseksiyon (B), kitlenin en-blok (C) eksizyonunu
gosteren intraoperatif fotoZraflar ve 4,5x3,5x2,2 cm boyutlarindaki diizensiz
yiizeyli kitle (D)

Sekil 4: Yaygin giiclii vimentin (A) ve CD34 (B) boyamasi (x40) ve vorteks
benzeri monoton iZsi tiimdr hiicreleri dizisi (C) (hematoksilen ve eozin, x100)

DFESP’lerin sadece 9%3,5’i periokiiler bolgeyi tutmaktadir.'
Orbital olgularin yarisi 60 yasin tizerinde olup cinsiyet orant
esittir. Orbital tutulumu en stk mediyal kantus bolgesinde
goriiliir ve bunu alt ve iist g6z kapag: tutulumu izler.?

Tiumér genellikle baslangicta tek odakta, derin dokular:
icermeyen hareketli, pembe, fibrotik bir deri nodiilii seklinde
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ortaya ¢ikar. Soliter nodiil diginda diiz sklerotik ve atrofik
plak formlari da mevcuttur.® Diga ¢ikintili yapisindan dolay:
protuberans olarak adlandirilmigtir. Travma veya agilamaya
sekonder skar alanlarinda, iyonlagtirici radyasyona maruz kalan
alanlarda veya kendiliginden olugabilir.

Cevresindeki deri, deri alt1, kas ve kemik dokular: infiltre
ederek biiytime egilimindedir. Bu nedenle MRG ve bilgisayarli
tomografi tani, takip ve tedavi sirasinda lokal tutulumu
gostermede oldukga faydalidir.

DFSP’nin tiimérigenezinde t(17;22)(q22:13) resiprokal
translokasyon rol oynamaktadir.” CD34 ve vimentin ekspresyonu
DFSP tanssint giiglii bir sekilde desteklemektedir. Bazi tiimérler
fokal alanlarda SMA pozitif olabilir ancak S100 pozitifligi
gozlenmez. Bizim olgumuzda CD34 ve vimentin pozitifken
SMA ve S100 negatifti.

DESP tedavisinde temel prensip genis giivenlik marj1 ile
eksizyondur. Frozen kesit analizi ve Mohs cerrahisi, lokal
niiks olasiliginin yiiksek olmasi nedeniyle tartigmalidir.®
Tiimériin periferinde bulunan yogun bag dokusu, ¢evre dokular:
tutan diizensiz parmak benzeri hiicresel ¢ikintilara sahip bir
psodokapsiil olarak karsimiza ¢tkmaktadir. Bu tiimér ¢ogunlukla
govde ve ekstremitelerde goriildiigiinden, niiksleri 6nlemek icin
tutulan bolgenin 3-5 ¢cm normal doku ile birlikte ¢ikarilmast
onerilir. Ancak, bu orbita bolgesinde imkansizdir. Lokal niiks
%20-50 civarindadir ve ¢ogunlukla ii¢ yil iginde ortaya ¢ikar.
Orbital DFSP’ler igin bildirilen en erken lokal niiks eksizyondan
1 hafta sonra gozlenmigtir.” Daha once bildirilen bir orbital
DFSP olgusunda cerrahi sinirlarin pozitif bulunmasi nedeniyle
tiimdor eksizyonuna ek olarak ekzenterasyon yapilmigtir.® Yeterli
giivenlik payt ile yapilan eksizyonlarda 5 yillik sagkalim oraninin
%93-100 oldugu bildirilmigtir.”

Radyoterapi ve doniistiiriicii biiytime fakeorii-beta (TGF-
Beta) inhibitorleri, DFSP i¢in umut verici diger tedavi
secenekleridir, ancak rutin kullanimlari hala tartigmalidir.’
Adjuvan radyoterapinin cerrahi siniri pozitif olan, lokal
invazyon goriilen veya niiks gelisen olgularda 10 yillik lokal
kontrol ve sagkalim oranlarini iyilestirdigi bildirilmigtir.” Bu
nedenle, ekzenterasyondan kaginmak icin adjuvan radyoterapi
ve kemoterapi akilda bulundurulmalidir. Uzun yillar sonra lokal
niiks goriilebildigi icin bu hastalar miir boyu takip edilmelidir.
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