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Dermatofibrosarcoma protuberans
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En 33-4rig tidligere rask mand udviklede et subku- frie resektionsrande fraset overgangen til periost, KASUISTIK

tant element i panden. Han havde bemeerket langsom
veaekst af elementet gennem ca. to ar og valgte at sgge
vurdering hos praktiserende leege, da leesionen var
vokset til to cm i diameter og var blevet kosmetisk
generende. Leegen vurderede, at den kliniske foran-
dring var forenelig med et lipom og viderehenviste til
en kirurg med henblik pé ekscision. Kirurgen bemaer-
kede atypisk hard vaevskonsistens af praeparatet og vi-
deresendte derfor til haste-mikroskopisk undersg-
gelse. De histopatologiske forandringer viste
overraskende dermatofibrosarcoma protuberans
(DFSP). Patienten blev viderehenvist til Plastikkirur-
gisk Afdeling, hvor der blev foretaget resektion (en
bloc) tre cm omkring den primere defekt ned til peri-
ost. Svarende til periost var tumor usedvanlig adhee-
rent i det tidligere resektionsomrade. Tumorrande og
periost svarende til tumorbund blev sendt til frysemi-
kroskopi. Den histopatologiske undersggelse viste

hvorfor der blev foretaget yderligere ekscision. Den
kirurgiske defekt efter indgrebet malte 8 X 8 cm. Der
blev foretaget tidlig rekonstruktion med supraperi-
ostal underminering af den resterende pandehud til
begge sider efterfulgt af intraoperativ vavsekspan-
sion med hematurikatetre (Figur 1), hvilket kan
mindske den kirurgiske defekt med op til 50%. Sva-
rende til den resterende defekt blev der foretaget
huddekke med fuldhudsgraft pd den blottede fron-
talknogle. Der er planlagt hyppig opfelgende kontrol
hver tredje maned i de kommende tre &r. Hvis der

ikke herefter er tegn pa recidiv af tumor, kan der fore-

tages yderligere rekonstruktion med vavsekspansion
og lokal advancement eller rotationslapper.

DISKUSSION
DFSP er et lavmalignt sarkom. Blgddelssarkomer er
sjeeldne med en incidens p& omkring en pr. 100.000.
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Den kirurgiske defekt pa 8 x 8 cm blev
reduceret med 50% med intraoperativ
vaevsekspansion med haematurikatetre
af den resterende pandehud til begge
sider. Den resterende defekt blev daek-
ket med fuldhudsgraft.
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Incidensen af DFSP er estimeret til 0,8-5 pr.
1.000.000. Omkring 50% af DFSP er lokaliseret til
thorax, 40% er lokaliseret til ekstremiteterne, mens
hoved- og halsomrédet kun udggr 10% [1].

Typisk vil de kutane manifestationer ved DFSP
ses som en rgdlig til sort nodulus, mens en subkutan
nodulus er meget mere sjaelden, som det var tilfaeldet
hos denne patient [2]. Den atypiske, asymptomatiske
Kkliniske praesentation betgd, at tumor i dette tilfaelde
kun blev opdaget og fjernet, fordi patienten selv bad
om ekscision pa kosmetisk indikation. DFSP vokser
lokalt aggressivt og har en hgj recidivirekvens pa 50-
75% [1,3]. Der ses kun sjeldent metastasering (1-
4%) [1] og oftest med heematogen spredning til lun-
ger og knogler [2]. Ved metastasering er mortaliteten
hgj, og de fleste vil vaere dgde inden for to &r [1].

Da lymfeknudeinvolvering ses i under 1% af
tilfeeldene, er det ikke anbefalet at lave sentinel node-
biopsi. Prognosen er god for DFSP, safremt der er
udfert tilstreekkelig kirurgisk fjernelse [1-4]. Der er
en femars overlevelsesrate pa 93-100%. Mortalitet
ved DFSP er oftest beskrevet efter gentagne lokale
recidiver, hvor metastasering er hyppigere, eller efter
aggressiv invasiv vaekst gennem knogle og hjerne [4].
De fleste tilfeelde af recidiv af DFSP sker inden for tre
ar, selv om der foreligger kasuistisk meddelelse om
recidiv efter 36 ar [3]. Der skal foretages stor resek-
tionsafstand fra den primere tumor (3-4 cm er anbe-
falet [1-4]). Adjuverende strélehandling tilbydes
sedvanligvis ikke, selv om der er rapporteret mulig
effekt i tilfaelde, hvor resektionsranden ikke er tumor-
fri eller ikke er kirurgisk tilgaeengelig. Der kan opsta
aggressivt fibrosarkom i et tidligere bestrélet omréde,
hvorfor stralebehandling almindeligvis ikke anbefales
som standardbehandling [1].

Denne kasuistiks forlgb viser vigtigheden af solid
kirurgisk vurdering samt understreger, at alt veev, der
fiernes kirurgisk, bgr videresendes til histopatologisk
vurdering.
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