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Maksilla Sarkomlan

Ragip ONAT’, Sinan NURKESIM? . Bedrettin GORGUN?

OZET

1983-1991 yillan arasinda Istanbul Tip Fakiltesi Plastik ve Rekonstriiktif Cerrahi Kliniginde tedavi géren 12
maksilla sarkomlu olgu histopatolojik tiplerine gére simflandinlarak incelendi. Olgulann itk bagvurudaki semptomlan,

Jizik muayene bulgulart ve radyolojik incelemeleri ile, timorin lokalizasyon ve yayilma sekilleni aragunidi. Tam ve
tedavi olanaklar literatir verileriyle karsilagrarak 5 yillik sirvileri saptand:.

Anahtar Kelimeler: Maksilla Sarkom.

SUMMARY

SARCOMAS OF THE MAXILILA

12 cases with maxillary sarcoma are presented. There were 10 males and 2 females and ages varied from 11 to 67
years. Age of 8 patients were between 19-30 years. 6 of them were chondrosarcoma, 3 fibrosarcoma, 2 malignant
fibrous histiositoma and | patient was angiosarcoma. Clinical, histopathologic, therapeutic and prognostic

considerations of these tumors are discussed.
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Paranazal siniislerin malign tiimérleri nadirdir,
ust aerodigestif sistem malignitelennin % 3 uni
olugtururiar. Osteojenik sarkom, kondrosarkom,
fibrosarkom,  angiosarkom, rabdomiosarkom,
malign histiositom, lenfosarkom ve retikulum
hiicreli sarkom maksillamin mezodermal orijinls
kanserlert olup, tiim maksilla malignitelennin
% 5’ini kapsarlar (1,2,3).

Maksilla sarkomlaninim etiyolojisi kesin olarak
bilinmemektedir. Bu hastaligin genel populasyonda
¢ok nadir gonilmesi ve latent peryoda sahip
olmasindan dolayr belirli risk faktériennin
saptanmasi zordur. Predispozan faktorler arasinda
onceki radyasyon alhimi, paget hastalify, fibroz
displazi, ameloblastik fibroma, miksoma, dev
hiicreli timér, kronik osteomiyelit saylabilir. Ust
solunum yollannin potansiyel karsinojenlere maruz
kalmasi, oOzellikle buna titin kullaniminin
cklenmesinin etiyolojik faktorler arasinda oldugu
digiiniilmektedir (1,2,3,4). Maksilla sarkomlannda

——inl

erken belirtiler karaktenstik degildir; sikhikia st
solunum yollanrnin  allerjtk ve  inflamatuar
hastaliklanyla kansir. Belirtiler tiimonin sints
stnirfann asip, gevre dokulara yayilmasiyla, hasta
ve hekimin dikkatinu ceker. Bu belirtiler yayilmanin
yonune gore degismektedir.

MATERYAL VE METOD

Istanbul Tip Fakiiltesi Plastik ve Rekonstriiktif
Cerrali  Kliniginde 1983-1991 willan arasinda
maksilla sarkomu nedeniyle ccrralu tedavisi
vapilan, yaglan 11-67 arasinda degisen, {0’u erkek
2’si kadin, 12 hastamin incelemesi yapilarak,
postoperatif takiplenyle 3 yillik siirvilen arastinldi.

Tiim olgulara aynntuh fizik muayene vapilarak,
paranazal siniis grafilen (Water’s, Caldwell, lateral)
cekildi. 1987 yilindarn bent tiim olgulara gerek
cerrahi girisimden Once, gerek amelivat sonrasi
takiplerinde koronal ve aksivel bilgisayarh
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TABLO . Olgutann yag ve cinse gére daguimi

Histopatolojik Ti - Y Cins
Kondrosarkom 11 Erkek
Kondrosarkom 19 Erkek
Kondrosarkom 23 Erkek
Kondrosarkom 27 Erkek
Kondrosarkom 41 - Erkek
Kondrosarkom 27 Kadin
Fibrosarkom 30 Kadin
Fibrosarkom 24 Erkek
Fibrosarkom 26 Erkek
Malign Fibrdz Histiositom 67 Erkek
Malign Fibréz Histiositom 26 Erkek
Angiosarkom 45 Erkek

tomografi incelemesi yapildi. Histopatolojik tam
i¢in tiim olgulardan biopsi alindi. Dighekimligi ile
konsiiltasyon yapilarak, maksillektomi uygulanacak
hastalann ameliyattan 6nce gerekli Sigiilen alinda
ve ameliyattan sonra uygun protez ve epitezler
(obturatorlar) yapunldi. Uyguladigimiz ameliyat
vontemleri Tablo IV'de gérilmektedir.
Olgulanmian 1'inde preoperatif,

postoperatif ddnemde radyoterapi uyguland:.

8'inde

BULGULAR

Olgularimtzin 10'u erkek 2'st kadin olup.
vaslan 11-67 arasinda defismektedir  (yas
ortalamas1=30,58). Serimizde, hastalik ¢n fazla 19-
30 yaslan arasinda gériilmiigtiir (n=8), bunlann 2 si
kadindir. Olgulanmizain histopatojik tiplerine gore
vas ve cins dagilimlan Tablo I'de venlmagtir.

Hastalanmizda lezyonun fark edilmesi ile
kiimigimize bagvurulan .arasinda gegen siire, en
erken 30 giin, en geg ise 6 aydir (ortalama=3.5 ay).
Baslangi¢ semptomlan Tablo II’de gonilmektedir.

Biitiin olgulanmiza ameliyat 6ncest donemde
biopsi yapilarak histopatolojik tamlan konmugtur,
sonuclar Tablo H{I'tedr.

Ameliyat o6ncesi yapilan  konvansiyonel
radvografik incelemelerde kemik destriiksiyonu
olgulann  timiinde  saptanmug,  bilgisayarli
tomografik 1ncelemeler 1le kemik harabiyeti,

TABLO Il. Baglangi¢c semptomianntn dadilim:

Baglangic Semptomlian Olgu Gorlime
- Sayist  orani (%

Damak ve gingivada sislik 8 66

Diglerde sallanma 8 66

Yanakta sislik 7 o8

Agri 5 41

Burunda tikaniklik veya 4 33
akint) (purtian-kanli)

(G6Z bulgutari 2 16
(ekzoftalmi-hiperemi)

Fasiyal parestez: - 1 8 _
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TABLO . Olgutanin histopatolojik tiplerine gére

daglhml

Histopatolojik Tip " Olgu  Gbrilime

'. Sayis)  Orani (%)

Kondrosarkom | 6 50
Fibrosarkom 3 25
Malign Fibréz Histiositom 2 16
Angiosarkom -1 8

tiim6riin yayihm derecesi ve lokalizasyonu daha net
saptanabilmustir.

Tim olgularda operasyon sahasim klasik
Weber-Fergusson-Longmire insizyonu ile genisge
actik. Yaptugimiz rezeksiyon sekilleri Tablo IV'te
verilmistir.

Olusan defektler split thickness deni grefti ile
aymi seansta kapauldi. Hastalann konugma ve
beslenme fonksiyonlanmn iyilegtinlmesi, derinin
kollabe olmamas: ve goriiniimiin diizeltilmesi amacs
ile gegici ve kalici protez ve epitezler (obturatorlar)
kullamiimastir,

Niiksler ameliyattan sonra, en erken 2 ay ve en
ge¢ 3 yil sonra meydana gelmistir (ortalama=8 ay).

4 olguda bu niiksler re-eksize edildi.

Kondrosarkomiu 3, fibrosarkomlu |, malign

fibroz histiositomlu 1 olmak iizere toplam 5 hasta,

postoperatif birinci yil iginde niiks ve lokal yayilim
nedeniyle kaybedildi. 1 kondrosarkomiu, |

angiosarkomlu ve 1 fibrosarkomlu olmak iizere

toplam 3 hasta da, postoperatif ikinci yil iginde
niikks, lokal yaytlim yada uzak metastaz nedeniyle
kaybedildi. kondrosarkomlu 1 ve malign fibroz
histiositomly 1, toplam 2 hasta da nikks ve lokal
vayihm nedeniyle postoperatif igiinci wil iginde
kaybedilmistir. Kondrosarkomtu 1, fibrosarkomlu 1
olmak iizere toplam 2 hastamiz ise 5 yillik
sirvilerini tamamlamiglardir.

Serimizde § yihk sirvi 2/12( % 16,66)
olarak saptandi. § yillik siirviler; kondrosarkom
icin  1/6 (% 16,66), fibrosarkom icin 1/3
(% 33,33), malign fibréz histiositom ve
angiosarkom icin % 0 olarak bulundu.

TARTISMA

Maksilla sarkomlanmin disik bir insidense
sahip olmasi, insanlik agisindan bilyiik bir sans
olarak kabul edilmchdir. Klinigimizde 8 wil
icersinde toplam 12 hasta gorditk. Sayilann kiigilk
olusu, istatistik analizin yapilmasimi  zorlag-
ttrmaktadir. Serimizde, siklif1 en fazla 19-30 (n=8)
yaslar arasinda bulduk. Yas ortalamasi=305 ve
crkek/kadin=10/2 1di. Aym tarihler arasinda
yaptigimiz bagka bir g¢alismaya goOre, maksilla
sarkomlars, tiim maksilla maligniteleri iginde
% 18,75’lik bir oran isgal etmekte idi (5).
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TABLO (V. Ya

\lan ameliyat tipleri

Ameliyat Tipleri Olgu
_ ) Sayisi

Parsiyet Maksillektomi 2

Total Maksillektomi 4

Total Maksillektomi 4
+QOrbita Ekzanterasyonu

Totai Maksillektomi | 1
+Parsiyel Mandibulektomi

Total Maksitlektomi 1

+Y0z Cildi ve Zigoma Eksizyonu

Lederman ve Sisson’un serilerinde bu oran % 4.5 ve
%S5 olarak Dbildinlmistir (6,7). Karsinomlar
yasamun S. ve 6. dekatlaninda, sarkomlann ise 2. ve
3. dekatlannda daha fazla goOrilmektedir.
Calismamiz bu agidan, diinya literatiirii ile uyum
gostermektedir (1,2,3).

Calismamizda, hastalifin etiyolojik faktérien
ydniinden, mesiekle iligkisini tesbit edemedik.

Serimizdeki tdmorler iginde en sik gorilen
histopatolojik yapi, kondrosarkom idi; n=6 ve % 50.
Osteosarkomdan daha az sikhkla gonildigi
literatiirde bildirilmis olmakla birlikte (8,9,10),
bizim serimizde % 50 kondrosarkoma karsithik % 0
osteosarkom gtzlenmigtir.

Mayo Klini#i’'nde (1960), 50 yilda 10 maksilla
kondrosarkom olgusu bildinlmgtir (8). Yine
literatiirde cogu olgulanin 40-70 yas arasinda oldugu
ve 30 yas alunda nadir rastlandigi bildinlmekle
birlikte (8,9), serimizdeki olgulann 11-41 yas
arasinda (ort=24,66) oldugu gdézlenmistir

Kondrosarkomiar radyorezistan tiimorlerdir.
Akciger metastazlan osteosarkomlar kadar sk
degildir. Hiicreleri dagitk biyolojik gereksinim
gosterdigi icin, operasyon sirasinda ekim (seeding)
nedeniyle yumusak dokularda yayihma neden
olunabilir. Bdyle durumlarda hastahg kontrol
aluna almak giiclegebilir. Bu nedenle gerek biopsi,
gerekse operasyon sirasinda bu &zelhk dikkate
alinmahdir. Biopsi, tiimorin biiyilyen tarafindan
yapilmahdir, Histolojik olarak kondrom ile digiik
grade kondrosarkomu ayirmak gigchik gosterir.
Onceleri literatirde yapilan bu ayinm, niks
kondromlarda kondrosarkom gelisimi  gdézlen-
diginden arttk dikkate ahnmamaktadir (8).
Chandhry, kondrosarkom olgulanmn baslangicta
% 20’sine kondrom tamis1 kondugunu bildirmistir
Yetersiz rezeksiyon sonrasi yavag Dbilyume
ozelliginden dolay1 20 yil sonra bile nikslere
rastlandign bildirilmigtir (8). Nitekim 1 olgumuzda
3 yil sonra nikks gbzlendi. Osteojemik sarkom ve
kondrosarkom yiiz kemikleri iginde maksilladan cok
mandibulay: tutar ve erkeklerde daha sik gériliirler.
Radyolojik incelemede kortikal destriikstyon, sunray
periostal reaksiyon dikkat ¢ekici olabilir. Bununla
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beraber kalsifiye yumugak doku kitlesi iginde
osteolitik, osteoblastik ya da mikst defigiklikler
gortlebilir (8,9).

Kondrosarkomda genis en bloc rezeksiyon ile 5
ylik siirvi % 10-20 arasinda defismektedir. Bu
tiimbrlerin  radyorezistan  dzelligi  bilinmekle
beraber, genis rezeksiyon ve radyoterapinin
kombine uygulandifs olgularda 5 yillik sirvimn
% 30’a kadar ytkseldifi, literatiirde bildinimigtir
(8,9). Serimizdeki kondrosarkomilu 6 olgudan 2’sine
parsiyel maksillektomi, 1’ine total maksillektomi,
orbita invazyonu bulunan 2 olguya total
maksillektomi + orbita ekzanterasyonu ve ramus
mandibula invazyonu bulunan 1 olguda total
maksillektomi + parsiyel mandibulektomi yapilds. 1
olguya preoperatif, diper 5 olguya postoperatif
radyoterapi uygulandi. Bu kombine tedavi modeli
ile 6 kondrosarkomlu olgudan ancak 1't 5 yillk
siirviyl tamamlayabildi (% 16,66).

Kemigin medilller  baj dokusundan
kaynaklanan fibrosarkomlar, kollajen lifler ireten
yeni kemik veya kartilay yapim: olmayan
neoplazmlardir. Normal kemikten kaynaklanan
tirine primer fibrosarkom, predispozan lezyon-
lardan gelisenine ise sekonder fibrosarkom demir.
Bu predispozan lezyonlar arasinda fibréz displan,
ameloblastik fibroma, miksoma, Paget hastalipy ve
dev hiicreli tiimor sayilabilir. Bunun yaninda kronik
osteomiyelit ve irradiasyon, fibrosarkoma doni-
siimde etkili olabilen iki faktordiir (4). Serimizdeki
3 fibrosarkomlu olgudan 2’si pnmer fibrosarkom,
1't sekonder fibrosarkomdu. Sekonder fibrosar-
komlu olguda 2 y1l 6nce gegirilmig adenomatoid
odontojenik tdmdr Sykiisi mevcuttu.

Fibrosarsarkomlar, tiim malign kemik
timorlerinin % 3.5-12’sinden sorumiudur. Uzun
kemiklerde daha sik olup, tim kemik fibrosarkom-
lannin % 11-14’4 ¢ene kemiklennden ¢ikar. Her
yasta gorilebilir. 3 olgumuzun yaslan 24, 26, 30
olup, vas ortalamasi=26,66 idi. Son wllarda
histiositik ozelliklerinin fazila olmasindan dolay
histiositik fibrosarkom, fibrosarkomdan ayn olarak
incelenmektedir. Fakat bunun klinik bir &nemi
yoktur. Fibrosarkomlar simirian belirgin olmayan
radyolusen lezyonlar olup, alveolar kemigin
destrilksiyonuna bagh tutulan diste “yizen dig’
manzarast gonilebilir. Radyoterapi ve kemote-
rapinin tedavide yeri yoktur. Baglica 6liim nedeni;
lokal niiks, akciger, beyin ve iskelet metastazdir.
Komsu yumusak doku  fibrosarkomlarinin
invazyonu sonucu sekonder tutulum da s6z konusu
olabilir. Kemik ve yumusak doku fibrosarkomlan
arasindaki ayinm prognoz agisindan dnemlidir.
Yumusak doku fibrosarkomunda 5 yilhk yasam
% 60, kemik fibrosarkomunda ise % 4-30 arasinda
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degismektedir (4). Serimizdeki Fibrosarkomlu 3
olgudan 2’sine total maksillektomi, orbita invaz-
vonu bulunan 1 olguya total maksiflektomi + orbita
ckzanterasyonu yapildi. Bu olgulara radyoterapi
uvgulanmadi. 3 olgudan ancak 1'i 5 yillik siirviyl
tamamjayabildi (% 33.33),

Malign fibrdz  histiositom; fibroblast ve
makrofaj (histiosit) benzeri hiicrelerin pleomorfik
sarkomudur. Ge¢ erigkin d6nemin en sik goriilen
vumusak doku sarkomu olup, genellikle ekstremite
ve retroperitoncal bolgede pgorilir, kemiklerde ise
nadir. ama daha agresiftir. % 3-10’u bas boyunda ve

daha ¢ok maksillada lokalize olur. Enkapsiile
degildir, siklikla komsu dokulara infiltrasyon
vaparak prognozu  kotilestirir.  Radyografide

osteolitik alanlar ve periostal reaksiyon olmadan
kortikal destriikksiyon goniliir. Lenfatik metastazin
vaninda erken ddonemde hematojen yolla akcigere
metastaz yapabilir (11). Serimizdeki 2 olgudan
’ine total maksillektomi, yiiz cildi ve zigoma
invazyonu  bulunan  diger  olguya, total
maksillektomi ile birlikte zigoma ve yiiz cildi eksize
edilip. postoperatif donemde radyoterapi uygulandi.
Bu olgulardan ilki 1., digen 3. y1l i¢inde niikks ve
uzak metastaz nedemiyle kaybedildi, 5 yillik siirvi
% 0.

Angiosarkom: vaskiiler endotelin ¢ok nadir
tumorii olup, atipik endotelial hiicre tabakasiyla

kaph diizensiz vaskiler kanallar ile karakterizedir.
En sik deride rastlamr, yomusak doku angio-
sarkomu kemik angiosarkomundan daha agresiftir.
Spontan veya basit travmalar sonrass kanamalann
meydana gelmesi, en bilinen Ozelligidir. Soliter
veya multisentrik yerlegir. Radyografide genig
periostal r‘caksiyon ile birlikte destritktif osteolitik
alanlar ve “yiizen dis" manzaras gtrillebilir.
Prognoz ¢ok kotldiir, erken dénemde hematojen
yolla akciper metastazn olabilir. 5 yillik stirvi,
Zacharides’e gbre % 25, McCarthy'e gbre %9
olarak bildirilmigtir (12). Senmizdeki angiosar-
komlu tek olguda orbita invazyonu nedeniyle total
maksiliektomi ve orbita ckzanterasyonu vyapilip,
postoperatif radyoterapi uygulandi. Bu hastamiz
nitkks ve uzak metastaz nedeniyle 2. yi iginde
kaybedildi. S yithik siitrvi % O.

Maksilla sarkomiari, cerraht tedaviden sonra
hastamn  goérinimid, konuysma ve beslenme
fonksiyonlarinin bozulmasi, stk niiks etmesi ve
prognozunun ¢ok  kdéti olmasi  nedeniyle
maksiliofasiyal cerrahide onemli bir yer tutarlar.
Bunlann tedavisinde, histolojik tam, timénin
lokalizasyonu-yayilma derecesi ve hastamin genel
durumu, 6nemli rol oynayan 3 faktérdiir. Genel
olarak maksilla sarkomlan igin giintimiizde kabul
edilen tedavi modeli, genis en blok rezeksiyon ile
birlikte radyoterapinin kombinasyonudur.
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