KBB ve BBC Dergisi 19 (2):111-4, 2011 11

Mandibulada Malign Schwannom: Olgu Sunumu
Malignant Schwannoma of the Mandible: Case Report
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OZET

Periferik sinir kilifindan kéken alan malign schwannomlar, norofibrosarkom ya da malign ndrilemmoma olarak da bilinirler. Bag ve boyun malign schwan-
nomlari olduke¢a nadir goriiliir ve tiim viicut schwannomlarin %8-16’sin1 teskil eder. Oral malign schwannomlar en sik mandibula, dudaklar ve bukkal mu-
kozadan kaynaklanirlar. Lokal rekiirrrens radikal cerrahi tedavi sonrasinda bile sik goriilmektedir. Bu nedenle radikal cerrahi tedaviyle birlikte kemoterapili
veya kemoterapisiz adjuvan radyoterapi uygulanmasi onerilmektedir. Uzak metastazlar olgularin %50’sinden fazlasinda orta ¢ikmakta ve en sik subkutan
doku, kemik, akciger ve karacigerde goriilmektedir. Bu ¢alismada mandibulada malign schwannomu olan 56 yasinda kadin hasta sunuldu. Hastaliga ait kli-
nik, radyolojik ve histopatolojik bulgular ile tedavi secenekleri konuyla ilgili literatiir esliginde tartisildi.
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ABSTRACT

Malignant schwannomas, deriving from the peripheral nerve sheet, are also known as neurofibrosarcomas or malignant neurilemmomas. Malignant schwan-
nomas of the head and neck are extremely rare and constitute 8-16% of total body schwannomas. Malignant schwannomas of the oral cavity arise most
commonly in the mandible, lips and buccal mucosal membranes. Local recurrence is frequent even after radical surgical treatment. Hence, radical resec-
tion with adjuvant irradiation with or without chemotherapy is recommended. Distant metastasis may appear in the subcutaneous tissue, bone, lungs and
liver and are seen in more than 50% of cases. In this study, a 56-year-old female with mandibular malignant schwannoma is presented. The clinical, radi-
ological and histopathological findings and treatment options are discussed in the light of the literature.
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GiRiS

orofibroma ya da malign nérilemma olarak da

adlandirilan malign schwannomlar periferik sinir

kilifindan koken alan nadir tiimorlerdir.!> Bag
boyun yerlesimli malign schwannomlarinin tipik bulgusu
agrisiz sislik olmasidir.'? Olgularin yarist tip 1 ndrofib-
romatozisli ve nadiren de tip 2 ndrofibromatozisli hasta-
larda goriiliir.>* Histolojik incelemesinde genellikle hafif
uzamius siskin fuziform sitoplazmalar gosteren timor hiic-
releri vezikiiler ince granuler kromatinli hiperkromatik
oval nukleuslara sahip olup, pleomorfik ve atipik formlar
dahil olmak tizere cok yliksek mitotik aktivite igerir, yer
yer poligonal hiicreler ve yer yer biiyiik gruplar halinde
dev boyutlu multiniikleer tiimor dev hiicre topluluklart
icerir.* Bas ve boyun malign schwannomlari oldukg¢a
nadir goriiliir ve tiim viicut schwannomlarin %8-16’smn1
teskil eder.! Oral malign schwannomlar en sik mandibula,
dudaklar ve bukkal mukozadan kaynaklanirlar. Metastaz
orani yiiksek oldugu i¢in kotii prognozludur.*® Uzak me-
tastazlar perinoral veya hematojen yayilim ile olmakta ve
olgularin %50’sinden fazlasinda ortaya ¢ikmakta; en sik
subkutan doku, kemik, akciger ve karacigerde goriil-
mektedir. Sag kalim siirecinde hastalar mandibula direkt
grafisi, abdominal ultrasonografi (USG), kemik sintigra-
fisi ile takip edilmelidirler. Lokal rekiirrrens lenfatik ya-
yilim ile olmakta ve radikal cerrahi tedavi sonrasinda bile
sik goriilmektedir. Bu nedenle radikal cerrahi tedaviyle
birlikte kemoterapili veya kemoterapisiz adjuvan radyo-
terapi uygulanmasi Onerilmektedir. Bu ¢alismada sol
mandibulada malign schwannom tanistyla cerrahi tedavi
uygulanan 56 yasinda kadin hasta sunuldu. Bu nadir olgu
nedeniyle hastaligin konuyla ilgili literatiir esliginde tar-
tisilmas1 amaglandi.

OLGU SUNUMU

Elli alt1 yasinda kadin hasta klinigimize basvur-
madan bes ay dnce dis ¢ekiminden sonra sol alt cenede
iyilesmeyen lezyon ve sislik sikayeti ile dig merkezde
¢ene cerrahisi tarafindan degerlendirilmis. Yaklagik 1
aydir submental bolgede parestezi sikayeti vardi. Has-
tanin agri, kanama sikayetleri olmamis. Lezyondan ali-
nan insizyonel biyopsi sonucu yiiksek grade malign
mezenkimal tiimor olarak rapor edilmesi lizerine hasta
klinigimize bagvurdu. Fizik muayenede sol 2. dis hiza-
sindan 8. dis hizasina kadar premolar-molar dis gingi-
vasinda diizensizlik izlendi. Sol 4. ve 5. disler izlenmedi
(di1s merkezde sol 4. ve 5. disler ¢ekilmis). Belirgin kitle

lezyonu izlenmedi. Ug boyutlu bilgisayarli tomografide
(BT) mandibulanin sol yarisinda premolar ve molar
bolge yerlesimli, vestibiiler ve lingual kortikal yapilarda
destriiksiyona neden olan, agiz tabanina dogru ekspan-
siyon gosteren 3.5 x 2 cm boyutunda yumusak doku lez-
yonu izlendi (Resim la). Kontrastli boyun BT’ de
boyunda birkag adet, 1cm’den kiigiik benign gériiniimli
lenf nodlar1 raporlandi. Solda mandibulada genis bo-
yutlu destriiktif kitle izlendi (Resim 1b). Tiim viicut
PET-BT’ de boyunda ve uzak organlarda metastazla
uyumlu bulgu yoktu, yalnizca mandibula sol tarafta
patolojik tutulum rapor edildi (SUVmax: 21.2). Dis
merkezde incelenen preparatlar hastanemiz patoloji bo-

Resim 1a. Ug boyutlu dental voliimetrik BT’de mandibularin sol tarafinda
lezyon.

Resim 1b. Kontrastli boyun BT.



limiinde tekrar degerlendirildi ve immiinhistokimya in-
celeme sonucu malign periferik sinir kilifi timorii ola-
rak rapor edildi.

Hastaya genel anestezi altinda mandibula ikinci dis
hizasindan arkada sekizinci dis hizasina kadar (yakla-
sik 5 cm) tiimor rezeksiyonu, iliak krestten alinan kemik
kompozit greft ve titanyum rekonstriiksiyon plagi ile
mandibula rekonstriiksiyonu, siiperior tabanli sterno-
kleidomastoid kas flebi ile agiz tabani defekt onarimi ve
modifiye radikal tip III boyun diseksiyonu uygulandi
(seviye 1, 2, 3, 4) (Resim 2). Operasyon esnasinda fro-
zen ¢alisilarak cerrahi sinir giivenlik saglandi. Patoloji
spesmeni olarak iizerinde 4.5 x 2 cm boyutlarinda gin-
gival mukoza bulunan topluca 6 x 4.5 x 2 cm boyutla-
rinda yumusak dokulardan olugan operasyon materyali
gonderildi.Patoloji spesmeni immiinhistokimyasal ola-
rak incelendi: Pan sitokeratin- (panCK), S100, glial fib-
riler asidik protein (GFAP), CD 99 negatif; Ki-67
pozitifligi ile yiiksek proliferasyon goriildii, en yogun
ve siddetli diizeyde vimentin ile olmak {izere néron spe-
sifik enolaz (NSE), CD68, glial fibriler asidik protein
(GFAP) ile sitoplazmik pozitiflik tespit edildi ve malign
sinir kilifi tiimori olarak raporlandi (Patoloji numarast:
P.01971.10) (Resim 3).

Postoperatif kemoradyoterapi alan ve dordiincii ay
kontroliinde yapilan fizik muayenesinde lokorejyonel
rekkiirens ya da uzak metastaz tespit edilmeyen hasta,
aylik diizenli takibe alind1.

TARTISMA

Bas ve boyun malign schwannomlar1 olduk¢a nadir
goriiliir ve tiim viicut schwannomlarin %8-16’sin1 olus-

Resim 2. intraoperatif goriint.
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b
Resim 3. Olgumuzun histopatolojik incelemesi a)S-100 X40 b)HE X40.

tururlar. Malign schwannomlarin yaklasik %1°1 inferior
alveoler sinirden kaynaklanir ve mandibula yerlesimli-
dir. Baglangi¢ semptomu genellikle agrisiz sisliktir.!
Genellikle besinci dekattaki erkekleri etkiler. Bu yerle-
simde daha ¢ok dental hastaliklar ve yassi hiicreli kar-
sinom ile karigabilir. Baslangi¢ semptomu genellikle
agrisiz sisliktir.'? Ancak agr1 ve ek olarak parestezi de
olabilir. Malign schwannom erigkinlerde sporadik ola-
rak veya ndrofibromatozis ile birlikte goriilebilir. Noro-
fibromatdzis ile birlikte goriilen malign schwannomlarin
prognozu daha kétii oldugu bildirilmistir.!*> Ancak sag-
kalim agisindan istatiksel olarak fark olmadig: bildiril-
mistir.* Sunulan hastada nérofibromatozis saptanmadi.

Malign schwannomlarin histolojik incelemesinde
genellikle hafif uzamis siskin fuziform sitoplazmalar
gosteren timor hiicreleri vezikiiler ince granuler kro-
matinli hiperkromatik oval nukleuslara sahip olup, pleo-
morfik ve atipik formlar dahil olmak iizere ¢ok yiiksek
mitotik aktivite igerir, yer yer poligonal hiicreler ve yer
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yer biiyiik gruplar halinde dev boyutlu multiniikleer
timor dev hiicre topluluklart i¢erir (Resim 3). Histopa-
tolojik goriiniimi fibrosarkom, leiomyosarkom ve mo-
nofazik sinovial sarkom ile benzerlik gostermektedir.
S100 protein ile boyanma malign schwannom tanisi
koymada yardimcidir.'3#

Bas ve boyun bolgesi malign schwannomlari ile
ilgili yaymnlar daha ¢ok olgu sunumu seklinde oldu-
gundan literaturde genis seriler bulunmamaktadir. Bu
nedenle de hastaligin gerek tedavisi gerek takibi ile

ilgili yorumlar genellikle tavsiye niteligindedir.
Ancak ortak kani, malign schwannomlarin yiiksek
rekkiirens ve diislik sagkalim oranlariyla oldukga ag-
resif seyirli bir timor oldugu ve tedavisinde radikal
rezeksiyon uygulanmasi gerektigi yoniindedir. Genis
rezeksiyon nordvaskiiler olusumlari, subkutanéz do-
kuyu, kemik dokuyu, yakin ¢evredeki bag dokuyu
icermelidir.!? Radikal cerrahi tedaviye kemoterapili
veya kemoterapisiz adjuvan radyoterapi eklenmesi
onerilmektedir.??
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