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Nadir Goriilen Malign Odontojenik Tumor: Ameloblastik Fibrosarkom

A Rare Malignant Odontogenic Tumor: Ameloblastic Fibrosarcoma
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OZET

Amac: Malign odontojenik tumorler, tim odontojenik timorlerin yaklasik olarak %5’ini olusturmaktadir. Bu tumorlerin icerisinde yer alan

ameloblastik fibrosarkoma ise nadir bir ttumordur.

Olgu: 68 yasinda kadin hasta sag ust gingivada yaklasik 5 aydir olan sislik sikayeti ile basvurmustur. Yapilan biyopsi sonrasi olguya ameloblastik

fibrosarkoma tanisi verilmistir.

Sonuc: Nadir gorulen bir olgu olmasi nedeniyle klinik ve histopatolojik ozellikleri ile birlikte sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Ameloblastik fibrosarkoma, Odontojenik sarkoma, Odontojenik timor

ABSTRACT

Aim: Malign odontogenic tumors constitute approximately 5% of all odontogenic tumors. Ameloblastic fibrosarcoma is a rare one among them.

Case: A 68-year-old female patient presented with a complaint of swelling in the upper right gingiva, ongoing for about 5 months. The patient

was diagnosed with ameloblastic fibrosarcoma after biopsy.

Conclusion: Since it is a rare tumor, the case is presented with its clinical and histopathological features.
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GIRIS
Ameloblastik fibrosarkoma (AFS), ilk defa 1887 yilinda

tanimlanmis  oldukca ender goralen  bir odontojenik
neoplazidir (1).

Insanlarda tespit edilen tumorlerin yaklasik olarak 9%5’ini
oral kavite malign neoplazileri olusturmaktadir. Oral kavite
timorleri icerisinde en sik gortlen skuamoz htcreli karsinom
iken, bunu tukruk bezi kokenli tumorler takip etmektedir.
Odontojenik tumorler ise tim oral kavite tumorlerinin
%1’inden azini olusturmaktadir (2).

Odontojenik malign neoplaziler icerisinde yer alan
ameloblastik fibrosarkom her yasta gortlebilmekle birlikte,
ortalama gorilme yasi 27.3'tar (2). Erkeklerde kadinlara
oranla daha fazla gorulmektedir (3). Timorun en sik yerlesim
yeri mandibuladir (2,3).

Ameloblastik fibrosarkoma daha onceden bulunan bir
ameloblastik fibromun mezenkimal komponentindeki malign
transformasyon sonucu gelisebilecegi gibi, de novo olarak da
saptanabilmektedir (4,5).

OLGU

68 yasinda kadin hasta, Eylil 2007’de sag tst cenede yaklasik
5 ay once baslayan sislik yakinmasi ile kulak burun bogaz
klinigine basvurmustur. Yapilan muayene ve radyolojik
incelemeler sonucunda sag maksiller sintis, sag nazal kavite
ve sag etmoid sinus dtizeylerini i¢ine alan, yaklastk 90x90x60
mm boyutlarinda solid neoplastik lezyon saptanmustir.
Lezyonun sag maksiller sints, maksiller kemigin sag kesimi ve
dental yapilarda destruktif degisikliklere yol actig1 izlenmistir.

Bulgular dogrultusunda olguya oncelikle eksizyonel biyopsi
yapilmis, biyopsi sonucunda ameloblastik fibrosarkoma olarak
raporlanmasi uzerine total maksillektomi uygulanmistir,

(J Curr Pathol. 2017; 3:72-4.)
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Total maksillektomi materyali; tizerinde 3 adet dis bulunan
9x6x6 cm boyutlarinda gri-kahve renginde, kesit yuzeyleri gri-
beyaz renkte, solid yapidaydi. Maksilla on duvar, sag gingiva
ve sert damaktan olusan rezeksiyon materyalinin hemen
tamami tamor ile infiltreydi ve timor tim cerrahi sinirlara
bitisikti. Histopatolojik inceleme sonucunda, kesitlerde kemik
ve fibroz dokular icinde gelisim gosteren mezenkimal ve
epitelyal komponentten olusan bifazik karakterde bir tamor
tespit edildi (Sekil 1). Tumoriin mezenkimal komponenti
oldukea selltler olup storiform patern yapmis, hiperkromatik
nukleuslu pleomorfik htcrelerden olusmaktayd: (Sekil
2). Epitelyal komponentin ise mezenkimal komponentin
icerisinde degisik caplarda adalar-kordonlar yapan benign
karakterdeki odontojenik epitelden olustugu izlendi (Sekil

3). 10 buytik buyutme alaninda 12 adet mitoz saptanirken,
nekroz gozlenmedi. Tumor mikroskobik olarak da tum
cerrahi smirlarda devam ediyordu. Immunohistokimyasal
boyama sonucunda, timortn epitelyal ve mezenkimal
komponentleri pansitokeratin (PAN-CK), epitelyal membran
antijen (EMA) ve vimentin ile daha belirgin olarak izlendi.
Ki-67 proliferasyon indeksinin mezenkimal komponentte
yiksek, epitelyal komponentte ise dusik oldugu tespit edildi
(Sekil 4).

Postoperatif donemde gelisen komplikasyonlar nedeniyle
reanimasyon yogun bakim tnitesinde takibine devam edilen
olgu, operasyondan 21 giin sonra gelisen kardiyak arrest
nedeniyle eksitus oldu.

Sekil 1: Tumorun morfolojik gorunumi (x40).
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Sekil 3: Storiform patern yapmus, hiperkromatik nukleuslu
pleomorfik hucrelerden olusan mezenkimal komponent (x100).
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Sekil 2: Mezenkimal komponentin icerisinde adalar yapan benign
karakterdeki odontojenik epitel (x100).

Sekil 4: Mezenkimal komponentte yiiksek, epitelyal komponentte
dusuk Ki-67 proliferasyon indeksi (x100).
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Giincel Patoloji Dergisi

TARTISMA

Malign odontojenik ttimorler tim odontojenik timorlerin
%5'inden daha azimi olusturmaktadir ve Dunya Saglk
Orguttnun  simflamasinda  odontojenik  karsinom,
odontojenik karsinosarkom ve odontojenik sarkom olarak ti¢
gruba ayrlmaktadir (2,6).

Odontojenik sarkom simiflamasinda yer alan ameloblastik fib-
rosarkom erkeklerde kadinlara oranla 1.6 kat daha sik gorul-
mekle birlikte yas araligi 3 ile 89 arasinda degismektedir (7).

Olgular siklikla klinige agr1 ve sislik sikayeti ile basvurmakta
olup hizla progresyon gosteren tumor kisa stre icerisinde
yuzde asimetri meydana getirebilir. Mandibulay: infiltre
ederek dislerde dokulmelere yol acabilir (8).

Makroskobik olarak timor beyazdan sariya varan renklerde,
kistik veya solid yapida karsimiza cikabilmektedir (8).

Ameloblastik fibrosarkom mezenkimal ve epitelyal olmak
uzere iki komponentten olusan mikst bir timordir.
Histopatolojik olarak degerlendirildiginde, hiperkromatik
ve pleomorfik nikleuslu, hiperseluler, storiform veya balik
sirtt patern yapan malign mezenkimal komponent icerisinde,
gevsekce gorunen igsi sekilli stellat retikulumu andiran
hticrelerden olusan, adalar ve kordonlar yapan benign
odontojenik epitel izlenir. Epitel adalarinin cevresinde bant
olusturan hiperkromatik nukleuslu kolumnar htcreler yer
alir. Mezenkimal komponentte mitoz orani yiiksek iken,
epitelyal komponentte dustik olarak saptanir (2,8,9,10).

Yuan-Yuan Hu ve ark.nin yayinladigi bir olguda mezenkimal
komponentin immunohistokimyasal olarak p53, Ki-67, CD34
ve vimentin pozitif; SMA, S-100, CD68 ve desmin negatif
boyandig1 bildirilmistir (11). Bizim olgumuzda da vimentin
ve Ki-67 mezenkimal komponentte, PAN-CK ise epitelyal
komponentte pozitif saptanmustir.

Tedavi secenekleri icerisinde kuretaj, entkleasyon ve lokal
eksizyon yer alsa da, bu tedavilerden sonra lokal ntiks
gelisme olasihgmin yuksek olmasi nedeniyle en etkin tedavi
primer boyun diseksiyonu yapilmaksizin saglam cerrahi
sinirlarla birlikte timoéran radikal rezeksizyonudur. Adjuvan
radyoterapi ve kemoterapi postoperatif dénemde yer
alabilmektedir (6,11).

Ameloblastik fibrosarkom lokal agresif seyirli tumorlerdir
ancak literattirde anaplastik varyantlar, kafa kemiklerine,
orbitaya ve intrakranial bolgeye invazyon yapan olgular
bildirilmistir (9,12).

Olgularn yaklasik ticte birinde ntiks saptanir. Uzak metastaz
orant %5 iken genel mortalite orami yaklasik %25'tir.
Jonathan Lai ve ark.min yaymlamis olduklar bir calismada
AFS olgularinin niiks yapma yonundeki egilimlerinin guclu
(%23,9) fakat metastaz yapma olasiliklarmimn diisik oldugu
(%4,5), ameloblastik fibrosarkoma bagh olumlerin ise
oldukea nadir oldugu (%25,4) bildirilmistir (2,7,13). Bizim
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olgumuz timor nedeniyle degil postoperatif donemde gelisen
komplikasyonlar nedeniyle eksitus olmustur.

Ameloblastik fibrosarkom oldukea nadir gorulmesine ragmen
lokal agresif davranis sergilemesi, uzak metastaz yapabilmesi
ve cok hizli seyretmesi nedeniyle akilda tutulmasi gereken bir
tamordur.
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