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Ameloblastik Fibrosarkom: Nadir Bir Olgu Sunumu
Ameloblastic fibrosarcoma: A Rare Case Report
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Ozet

Ameloblastik fibrosarkom (AFS) benign odontojenik epitel ve malign mezenkimal stromal komponentlerden olusan nadir bir tiimérdiir. Hastaligin ortalama
goriilme yas1 27.3’tiir. On y1llik sagkalim oranlarina bakildiginda %21.8 ile 83 arasinda degisebilmektedir. Klinik evre, histolojik grade ve lokal rekiirrens en
onemli prognostik faktdrlerdir. Sunulan hastanin bagvuru sikayetleri cenede giderek artan sislik ve agr1 idi. Hastaligin optimal tedavisi genis cerrahi sinirlarla
eksizyon ve uzun siireli takiptir. Adjuvan tedaviler ve boyun diseksiyonu tartigmalidir. Hastaya hemimandibulektomi yapilarak kitle genis sinirlarla eksize
edilip post-operatif donemde KRT verilmistir. Bu yazida nadir bir tiimor olan mandibula kaynakli AFS olgusu literatiir esliginde sunulmustur.
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Abstract

Ameloblastic fibrosarcoma (AFS) is a rare tumor of benign odontogenic epithelium and malignant mesenchymal stromal components. The mean age of
the disease is 27.3 years. The 10-year survival rates can vary from 21.8-83%. Clinical stage, histological grade and local recurrence are the most important
prognostic factors. Optimal treatment of the disease is excision with wide surgical margins and long-term follow-up. Adjuvant therapies and neck dissection
are controversial. The patient underwent hemimandibulectomy and the mass was excised with wide margins and CRT was given in the post-operative period.
In this article, a case of mandibular AFS which is a rare tumor is presented in the light of the literature.
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GIRIS

Fibrosarkom; intraossedz tiimorler i¢cinde nadir bir grup
olup siklig1 %5’tir ve siklikla uzun kemiklerden koken almak-
tadir. Vakalarin %10’u bag boyun bélgesinde izlenmekte olup
en sik etkilenen kemik mandibuladir (1). Ameloblastik fibro-
sarkom (AFS) nadir goriilen bir tiimor olup atipik sitoloji,
azalmis epitelyal komponent ile beraber artmis seliilarite ve
agresif davranis ile karekterizedir (2). Hastalarin bagvuru si-
kayetleri oral kavitede agry, sislik, bazen dis kaybi, uyusukluk
ve tizerindeki mukozada tlserasyondur (3). AFS low grade
bir sarkom olup erkeklerde goriilme siklig1 hafifce yiiksek-
tir ve ortalama goriilme yas1 27.3’tiir (4). Bu yazida nadir bir
tiimor olan AFS nedeniyle opere edilen 29 yas kadin hasta
sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Bir yildir sag cenede agr1 ve giderek bitytiyen kitle sikayeti
ile bagvuran 29 yas kadin hastanin yapilan fizik muayenesin-
de sag temporal bolgeden baslayip mandibula angulusuna
kadar uzanan sert, bastirmakla hafif agrili, agiz agikliginda
kisitliliga neden olan Kkitle tespit edildi. Oral kavite muaye-
nesinde etkilenen bolgeye komsu mukoza saglikli goriiniim-
deydi fakat kitle bukkal mukozada itilmeye sebep olmustu ve
sert palpe edildi.

Hastanin 6zge¢misinden 7 yil 6nce dis merkez dis he-
kimligi kliniginde gomiili 20 yas disi ile iligkili lezyonundan
eksizyonel biyopsi yapildig1 ve patolojisinin ameloblastoma
olarak raporlandigi 6grenildi. Hastanin yine ayni bolgesin-

de sisligi olmasi iizerine tekrar bagvurdugu dis hekimligi
kliniginde 'mandibula yerlesimli kitle' nedeniyle biyopsi ya-
pilmistir.Hastanin patoloji sonucunun’ameloblastik fibrom
zemininde gelismis sarkamatoz degisiklik” seklinde rapor-
lanmas: {izerine hasta klinigimize yonlendirilmistir. Hasta-
nin ¢ekilen panoramik mandibula grafisinde sag premolar
disler bolgesinden baglayip kondil bolgesine kadar uzanan,
diizensiz sinurly, icerisinde sklerotik septalarin izlendigi rad-
yoliisent lezyon izlendi (Resim 1). Maksillofasyal MRda
sag mandibula koronoid progesten baslayip ramus mandibu-
laya uzanan, kemigi belirgin ekspanse eden ve genis alanda
kortikal perforasyona neden olan 62x43x31 mm boyutlarin-
da Kkitle lezyonu izlendi. Lezyon anteromedialde mastikator
boslugu dordurmus olup santral kesiminde septasyonlar
mevcuttu. Kitle T2 kesitlerde kasa gore hiperintens, T1Ada
kasa gore hipointens, intravenéz kontrast madde sonrasi
diffiiz belirgin kontrastlanma gosteriyordu (Resim 2-3).
Maksillofasyal BT'de ayni lokalizasyonda hiperdens kitle
lezyonu izlendi (Resim 4). PET BT'de uzak metastaz sap-
tanmadi. Hastaya sag hemimandibulektomi ve sag 2.bolge
boyun diseksiyonu yapildi (Resim 5). Ayni seansta plastik
cerrahi ekibi tarafindan da serbest fibula grefti ile mabdibula
rekonstriiksiyonu yapildi. Patoloji sonucu “ameloblastom ze-
mininde gelismis fibrosarkom” seklinde raporlandi (Resim
6). Boyun diseksiyonu materyalinde patolojik lenf nodu sap-
tanmadi. Hastaya post-operatif kemoradyoterapi (KRT) uy-
guland: (RT 30 fraksiyon 60 Gy, KT 4 kiir Ifosfamid, Mesna
ve Doksorubisin). Hasta post-operatif 32.ayda olup takiple-
rinde niiks ve uzak metastaz bulgusu yoktur. (Hastadan yazili

Resim 1. Sag premolar disler bélgesinden baglayip kondil bélgesine kadar uzanan,
diizensiz sinirly, igerisinde sklerotik septalarin izlendigi radyoliisent lezyon izlen-
mektedir (beyaz ok kemikteki defekti gostermektedir).
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Resim 2. TIA MR kesitlerinde hipointens lezyon izlen-
mektedir (ok kitle lezyonunu gostermektedir).

Resim 3. T2 MR kesitlerinde kasa gore hiperintens lezyon
izlenmektedir (ok kitle lezyonunu gostermektedir).

Resim 4. BT'de sag mandibula kaynakl hiperdens kitlelez-
yonu izlenmektedir (ok kitle lezyonunu gostermektedir).

onam formu alinmustir).

TARTISMA

AFS; benign odontojenik epitel ve malign mezenkimal
komponentlerden olusan nadir bir timérdir (5). Hasta-
ligin optimal tedavisi genis cerrahi sinirlarla eksizyon ve
uzun streli takiptir (6). Sunulan hastaya hemimandibulek-
tomi yapilarak timor genisce eksize edilmistir. Eger hasta-
lik yeterli genislikte cerrahi sinirla eksize edilmezse yiiksek

Resim 5. Sag mandibula kaynakli tiiméral kitleye ait gorii-
nim(ok kitleyi gostermektedir).

rekiirrens oranlariyla beraberdir ve lokal rekiirrens varligin-
da prognoz kétii olmaktadir (7). Hastalik bolgesel ve uzak
metastazdan ziyade lokal invazyon yapmaya meyillidir (8).
Bu hastalarda uzak metastaz nadir olarak izlenmektedir (9).
Pre-operatif PET BT'de herhangi bir uzak metastaz bulgusu
saptanmamustir. Hastaligin tedavisinde proflaktik boyun di-
seksiyonu tartismali bir konudur (10). Hastaya sag 2.bolge
boyun diseksiyonu yapilmis ve patoloji sonucunda herhangi
bir metastatik lenf nodu saptanmamustir. Adjuvan RT/KRT
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Resim 6. Cevresinde palizatlanma gosteren epitelyal ada-
lardan olusan ameloblastik komponent ve eglik eden seliiler
igsi hiicreli sarkomatoid komponent gériilmektedir.

konusunda da net bir goriis yoktur (8). Ciinkii hastaligin na-
dir gortlmesi ve uzun dénem takipleriyle ilgili yeterli bilgi
olmamasi nedeniyle kesin kararlar vermek zordur (9). Fakat
AFSnin ytiksek grade bir tiimor olmasi nedeniyle tani anin-
da subklinik veya mikroskobik metastaz ihtimaline kargilik
adjuvan tedavi endikasyonu vardir (10). Bu vakada hastanin
patoloji raporu hastaligin fibrosarkom komponentinin high
grade oldugu seklinde raporlanmisti. Geng hastalarda RT
karar1 verirken RT nin lokal rekiirrensi azaltmaktaki faydas:
ile yillar sonra gelisebilecek sekonder malignite riski arasin-
daki denge dikkate alinmalidir (9). Hu ve ark. (8) sunduklar1
vakada cerrahi sonrasi hastaya 50 Gy RT verilmis ve hastanin
6 yildir takiplerinde niikse rastlanmamigtir. Toplam sagkalim
oranlarina bakildiginda 10 yillik sagkalim %21.8-83 arasin-
da degisebilmektedir, klinik evre, histolojik grade ve lokal
rekiirrens en 6nemli prognostik faktorlerdir (11). Sunulan
vakada hastanin yasinin geng, hastaligin prognozunun kéti
olmasi nedeniyle post-operatif KRT uygulanmistir.

Sonug olarak; nadir goriilen bu hastalikta cerrahi tedavi
ilk secenek olup adjuvan tedaviler konusunda net bir goriis
yoktur. Sunulan vakada hastaya genis cerrahi eksizyon ya-
pilmis lokal niiks ve uzak metastaz ihtimaline kars1 adjuvan
KRT uygulanmigstir.

Cikar Catismasi Beyani

Makale yazarlari aralarinda herhangi bir ¢ikar ¢atigmasi-
n1 olmadigini beyan ederler.

Arastirmacilarin Katki Oran1 Beyan Ozeti

Yazarlar makaleye esit katki saglamis olduklarini beyan
ederler.
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