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ΠΕΡΙΛΗΨΗ: O Μονήρης Ινώδης Όγκος (ΜΙΟ), αποτελεί

ένα σπάνιο όγκο των μαλακών μορίων, ο οποίος συχνό-

τερα απαντάται στην υπεζωκοτική κοιλότητα. Παρά το

γεγονός αυτό, οι συγκεκριμένοι όγκοι έχουν περιγραφεί

και σε άλλες θέσεις, ελάχιστες όμως περιπτώσεις ΜΙΟ

έχουν αναφερθεί στη στοματική κοιλότητα. Αν και η διά-

γνωση τίθεται με μικροσκοπικά και ανοσοϊστοχημικά κρι-

τήρια, η ακτινολογική εικόνα μπορεί να συνεπικουρήσει.

Από τη στιγμή που τα χαρακτηριστικά του όγκου είναι

παρεμφερή με άλλους μεσεγχυματογενείς όγκους, η

ιστολογική διάγνωση  μπορεί να παρουσιάζει δυσκολίες.

Η επίγνωση της πιθανότητας εμφάνισης ΜΙΟ στη στο-

ματική κοιλότητα είναι σημαντική, ώστε να αποφευχθεί

σύγχυση με άλλα μεσεγχυματογενή νεοπλάσματα. Συ-

χνή επανεξέταση για αρκετά χρόνια είναι σημαντική

ώστε να διαγνωσθεί έγκαιρα πιθανή τοπική υποτροπή.

Παρουσιάζουμε την πρώτη, όπως προκύπτει από την

ανασκόπηση της αγγλικής βιβλιογραφίας, περίπτωση

ΜΙΟ εξορμώμενου από το οστούν της κάτω γνάθου.

ΛΕΞΕΙΣ ΚΛΕΙΔΙΑ: Μονήρης ινώδης όγκος, μεσεγχυματο-

γενή νεοπλάσματα, στοματική κοιλότητα, κάτω γνάθος

SUMMARY: The solitary fibrous tumor (SFT) is a rare soft

tissue tumor that most commonly occurs in the pleural

cavity. However, it has also been described in other sites

of the body, but only a limited number of SFTs cases

have been reported in the oral cavity. Diagnosis depends

mainly on microscopic and immunohistochemical fea-

tures, although imaging may help. Since this tumor shares

a number of similar features with other mesenchymal le-

sions, the histological diagnosis of SFT might be difficult.

Awareness of its occurrence in the oral cavity is impor-

tant in order to avoid confusion with other spindle cell

neoplasms. Close follow-up for several years is recom-

mended due to potential late local recurrence. We pres-

ent, as we believe, the first case of an endosseous SFT,

arising in the mandibular bone.

KEY WORDS: Solitary fibrous tumor, Oral cavity,

Mandible
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ΕΙΣΑΓΩΓΗ 

Ο Μονήρης Ινώδης Όγκος (ΜΙΟ), περιεγράφη πρώτη

φορά από τους Klemperer και Rabin στην υπεζωκοτική

κοιλότητα (Klemperer και Rabin, 1931). Είναι σπάνιος,

όγκος που συχνότερα εμφανίζεται στη θωρακική κοιλό-

τητα (Gold και συν. 2002). Παρουσιάζεται σαν βραδέως

αναπτυσσόμενη, ανώδυνη διόγκωση. Σπανιότερα, μεγά-

λοι όγκοι μπορεί να αποτελέσουν πηγή παρανεοπλασμα-

τικών συνδρόμων, όπως υπογλυκαιμία οφειλόμενη στη

παραγωγή ινσουλινοειδούς αυξητικού παράγοντα (In-

sulin-like Growth Factor) (England και συν.,1989, Perros

και συν.,1996). Αποτελεί καλόηθες μεσυγχυματογενές

νεόπλασμα το οποίο στο παρελθόν είχε λάβει διάφορες

ονομασίες όπως εντοπισμένο καλόηθες μεσοθηλίωμα,

υπομεσοθηλίωμα ή εντοπισμένος ινώδης όγκος του υπε-

ζωκότα (Alawi και συν., 2001). Σήμερα αναγνωρίζεται

ότι ο συγκεκριμένος όγκος μπορεί να αναπτυχθεί και σε

θέσεις εκτός υπεζωκοτικής κοιλότητας. Πρόσφατα έχει

καταδειχθεί η προέλευση του όγκου από αδιαφοροποί-

ητα διάμεσα αρχέγονα κύτταρα, με αποτέλεσμα η ιστο-

λογική διάγνωση να στηρίζεται στις ανοσοϊστοχημικές

χρώσεις (Hanau και Miettinen, 1995). Εντόπιση του όγ-

κου στους μαλακούς ιστούς της κεφαλής και του τρα-

χήλου παρατηρείται στο 10% των περιπτώσεων (Brun-

nemann και συν., 1999). Εξ αυτών μόνο το 3% εμφανί-

ζεται στη στοματική κοιλότητα (Alawi και συν., 2001).

Στην παρούσα εργασία παρουσιάζουμε την εμφάνιση

του όγκου στη γωνία της κάτω γνάθου. Από την ανασκό-

πηση της αγγλικής βιβλιογραφίας προκύπτει ότι η πα-

ρούσα περίπτωση αφορά στην πρώτη αναφορά ενδοο-

στικής εντόπισης του όγκου. 

ΑΝΑΦΟΡΑ ΠΕΡΙΠΤΩΣΗΣ

Ένας καυκάσιος άνδρας ασθενής, 71 ετών, προσήλθε

στα εξωτερικά ιατρεία αιτιούμενος ανώδυνη διόγκωση

στην περιοχή της κάτω γνάθου αριστερά, από πενταμή-

νου. Η εξωστοματική εξέταση έδειξε ήπια διόγκωση στο

αριστερό κατώτερο ημιμόριο του προσώπου. Κλινικά, ο

τράχηλος ήταν αρνητικός στη ψηλάφηση. Παρατηρήθη-

κε όμως υπαισθησία στην περιοχή κατανομής του αρι-

στερού κάτω φατνιακού νεύρου. Ενδοστοματικά, η διόγ-

κωση, σκληροελαστικής συστάσεως, κατελάμβανε την

κάτω γνάθο από το ύψος του 36 έως τον σύστοιχο κλά-

δο και προκαλούσε διόγκωση τόσο παρειακά όσο και

γλωσσικά. Η βλάβη καλυπτόταν από φυσιολογικό βλεν-

νογόνο. Η πανοραμική ακτινογραφία έδειξε μία διάχυτη,

πτωχά αφοριζόμενη οστεολυτική βλάβη στην περιοχή

της αριστερής γωνίας της κάτω γνάθου (Εικ.1). Η αξονι-

κή τομογραφία αποκάλυψε μία ενδοοστική καταστρεπτι-

κή βλάβη διαστάσεων 4,4 x 3,4 εκατ., που προκαλούσε

έκπτυξη της κάτω γνάθου προς όλες τις κατευθύνσεις,

καταστροφή των συμπαγών οστικών πετάλων και εξωο-

στική επέκταση γλωσσικά (Εικ. 2, 3). Η βιοψία της βλάβης

δια λεπτής βελόνης ανέδειξε κακοήθεια, χωρίς να κατα-

INTRODUCTION

Solitary Fibrous Tumor (SFT) was first described as a

pleural cavity neoplasm by Klemperer and Rabin (Klem-

perer and Rabin, 1931). It is a rare tumor that usually

arises in the thoracic cavity (Gold et al. 2002). It occurs

as a slow-growing painless mass. Less frequently, larger

tumors may result in paraneoplastic syndromes, such as

hypoglycaemia arising from the production of insulin-like

growth factor (England et al., 1989, Perros et al., 1996).

It is a benign mesenchymal tumor, previously referred

to as localised benign mesothelioma, submesothelioma

or localised fibrous tumor of the pleura (Alawi et al.,

2001). Nowadays, it is understood that this tumor can

also occur in extrapleural sites. It was recently discov-

ered that SFTs originate from undifferentiated interstitial

stem cells and therefore their histological diagnosis has

been based on immunohistochemical staining (Hanau

and Miettinen, 1995).

SFTs arising in the soft tissue of the head and neck ac-

count for approximately 10% of all cases (Brunnemann

et al., 1999). Of those, just 3% involves the oral cavity

(Alawi et al., 2001). In this study, we present the case

of a SFT located in the angle of the mandible. A review

of the English-speaking literature reveals that this is the

first report of intraosseous occurrence of this type of

tumor.

CASE REPORT 

A 71-year-old Caucasian male patient presented at the

outpatient clinic with a painless mass in his left

mandible, which had been there for the past five

months. The extraoral examination revealed a mild

swelling in the left lower half of the face. Clinically, the

neck was normal upon palpation. However, hypaesthe-

sia was evident in the area of distribution of the left in-

ferior alveolar nerve. Intraorally, the mass was firm and

elastic and occupied the mandible from the left first

molar to the ascending ramus, expanding the buccal

and lingual bone plates. The lesion was covered by

healthy mucosa. The panoramic x-ray revealed a diffuse

poorly defined osteolytic lesion in the area of the left

mandibular angle (Fig. 1). The CT scan revealed an en-

dosseous destructive lesion that measured 4.4 x 3.4 cm

and caused an expansion of the mandible in all direc-

tions, damaging the compact bone plates and resulting

into extraosseous lingual extension (Fig. 2, 3). Fine nee-

dle aspiration biopsy of the lesion revealed malignant

features, however it was not possible to identify the le-

sion in full. An incisional biopsy followed. The histo -
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στεί δυνατή η ταυτοποίηση της βλάβης. Ακολούθησε

βιοψία του όγκου. Η ιστοπαθολογική εξέταση ανέδειξε

κακοήθεια θέτοντας την διαφορική διάγνωση μεταξύ

οστεοσαρκώματος χαμηλής κακοήθειας και μονήρους

ινώδους όγκου με κακοήθη στοιχεία. Ο έλεγχος για πε-

ριοχικές και απομακρυσμένες μεταστάσεις απέβη αρνη-

τικός. Στην συνέχεια, ο ασθενής υπεβλήθη υπό γενική

αναισθησία σε τμηματική γναθεκτομή με υπογνάθια προ-

σπέλαση. Ιδιαίτερη προσοχή καταβλήθηκε ώστε η χει-

ρουργική εκτομή των μαλακών μορίων να περιλαμβάνει

μακροσκοπικά υγιή όρια. Η συνέχεια της κάτω γνάθου

αποκαταστάθηκε με πλάκα γεφύρωσης 13 οπών (Εικ. 4).

H τελική ιστολογική διάγνωση ήταν μονήρης ινώδης όγ-

κος με στοιχεία κακοήθειας. Η μετεγχειρητική πορεία

pathological examination revealed malignancy and en-

abled the differential diagnosis of either a low-grade os-

teosarcoma or a solitary fibrous tumor with a malignant

component. The search for regional and distal metas-

tases was negative. Under general anaesthesia, the pa-

tient underwent segmental mandibulectomy via a sub-

mandibular approach. Extra care was taken in order to

ensure that the adjacent soft tissues were resected in

macroscopically healthy margins. The continuity of the

mandible was restored by means of a bridging plate

with 13 holes (Fig. 4). The final histological diagnosis

was that of a solitary fibrous tumor with a malignant

component. The patient’s postoperative course was un-

eventful and he was examined regularly on an outpa-

Εικ. 1: Πανοραμική ακτινογραφία. Οστεολυτική βλάβη έμπροσθεν

της αριστερής γωνίας της κάτω γνάθου.

Fig. 1: Panoramic x-ray. Osteolytic lesion in front to the left

mandibular angle.

Εικ. 2: Αξονική τομογραφία. Μετωπιαίες τομές.

Fig. 2: CT scan. Coronal sections.

Εικ. 5: Αξονική τομογραφία

18 μήνες μετεγχειρητικά.

Fig. 5: CT scan 18 months

post-operatively.

Εικ. 3: Αξονική τομογραφία της οστικής βλάβης στην αριστερή

γωνία της κάτω γνάθου.

Fig. 3: CT scan of the osseous lesion in the left mandibular angle.

Εικ. 4: Άμεση μετεγχειρητική πανοραμική ακτινογραφία.

Fig. 4: Immediate post-operative panoramic x-ray. 
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του ασθενούς ήταν ανεπίπλεκτη και ο ασθενής τέθηκε

σε πρόγραμμα μετεγχειρητικής παρακολούθησης. Στους

επόμενους 18 μήνες δεν υπήρχαν κλινικά σημεία και

απεικονιστικά ευρήματα τοπικής, περιοχικής ή/και απο-

μακρυσμένης διασποράς (Εικ. 5). Δυστυχώς, μετά το

διάστημα αυτό, ο ασθενής δεν συμμορφώθηκε στο

πρωτόκολλο παρακολούθησης και επανεξέτασης.

ΙΣΤΟΠΑΘΟΛΟΓΙΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ

Κατά την ιστολογική εξέταση η βλάβη αποτελείτο από

ατρακτοειδή κύτταρα με δοκιδωτή, στροβιλοειδή ή διά-

χυτη διαμόρφωση. Τα κύτταρα παρουσίαζαν μέτρια ατυ-

πία με μιτωτική δραστηριότητα που έφτανε τις 4 μιτώσεις

ανά 10 υψηλής μεγέθυνσης οπτικά πεδία (Ηigh-Power

Field, HPF). Σε ορισμένες περιοχές τα κύτταρα αναπτύσ-

σονταν γύρω από διατεταμένους αγγειακούς σχηματι-

σμούς προσλαμβάνοντας χαρακτηριστικά αιμαγγειοπε-

ρικυτώματος (Εικ. 6). Νεκρωτικές περιοχές δεν παρατη-

ρήθηκαν. Επιπρόσθετα, παρατηρήθηκε παραγωγή αντι-

δραστικού οστίτη ιστού, ιδιαίτερα στην περιφέρεια της

βλάβης. Η βλάβη διηθούσε το υποκείμενο οστό της κά-

τω γνάθου με επέκταση στους πέριξ ιστούς. Ανοσοϊστο-

χημικά τα νεοπλασματικά κύτταρα παρουσίαζαν έντονη

θετικότητα στις χρώσεις έναντι των βιμεντίνη, CD34,

CD99 και Bcl-2 (Εικ. 7). 

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Ο μονήρης ινώδης όγκος αποτελεί σπάνιο νεόπλασμα

μεσεγχυματογενούς αρχής (Enzinger και Weiss, 1995).

Πάνω από to 50% των περιπτώσεων εντοπίζονται στη

θωρακική κοιλότητα, αλλά εξωθωρακικές εντοπίσεις

έχουν αναφερθεί σε διάφορες θέσεις, συμπεριλαμβανο-

μένου του ήπατος, των επινεφριδίων, του δέρματος, της

κεφαλής και του τραχήλου κ.λπ. (Gold και συν., 2002).

Στην στοματική κοιλότητα, η συνηθέστερη θέση εντόπι-

σης είναι στον βλεννογόνο της παρειάς και ακολούθως

στην γλώσσα και το κάτω χείλος (Alawi και συν., 2001).

Εντοπίσεις επίσης έχουν αναφερθεί στον οφθαλμικό

κόγχο, στη μύτη, στους παραρρίνιους κόλπους, στο πλα-

γιοφαρυγγικό διάστημα, στο λάρυγγα, στους μείζονες

tient basis. Over the next 18 months, there were no

clinical signs or imaging findings of any local, regional

and/or distal metastases (Fig. 5). Unfortunately, after

that, the patient failed to adhere to the follow-up and

re-examination protocol. 

HISTOPATHOLOGICAL FINDINGS

During the histological examination, the lesion was found

to consist of spindle cells arranged in fascicles, short

whorls or diffusely. These cells showed moderate atypia

with an intermediate mitotic activity of up to 4 mitoses

per 10 Ηigh-Power Fields (HPFs). In some areas, the cells

were arranged around dilated capillary formations that

resembled haemangiopericytomas (Fig. 6). No necrotic

areas were observed. Reactive bone production was also

noted, especially in the periphery of the lesion. The lesion

infiltrated the underlying mandibular bone and expanded

into the surrounding tissues. Immunohistochemically, the

neoplastic cells showed strong positive staining for Vi-

mentin, CD34, CD99 and Bcl-2 (Fig. 7). 

DISCUSSION

Solitary Fibrous Tumor is a rare neoplasm of mesenchy-

mal origin (Enzinger and Weiss, 1995). More than 50%

of these tumors are located in the thoracic cavity, how-

ever extra-thoracic tumors have been reported in vari-

ous sites, including the liver, adrenal glands, skin, head

and neck area etc. (Gold et al., 2002). In the oral cavity,

the most common site is the buccal mucosa, followed

by the tongue and lower lip (Alawi et al., 2001). SFTs

have also been reported in the orbit, nose, paranasal si-

nuses, parapharyngeal space, larynx, major salivary glands

and thyroid grand. The identification of SFTs in the oral

cavity, especially in the buccal area, has resulted in the

assumption they may be associated with trauma (Ganly

Εικ. 6: Α/Ε 100× και 2OO× αντίστοιχα. Α. Κυτταροβριθές ατρακτόμορφο νεόπλασμα σε δεσμιδοειδή διάταξη ορμώμενο ενδοοστικά (κεφαλή

βέλους). B. Αιμαγγειοπερικυτωματοειδής μορφολογία, μέτρια πυρηνική ατυπία.

Fig. 6: Α/Ε 100× and 2OO× respectively. Α. Hypercellular neoplasm with spindle morphology arranged in a fascicular pattern arising within the

bone (arrowhead). B. Hemangiopericytomatous morphology, moderate nuclear atypia.
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σιελογόνους αδένες και το θυρεοειδή αδένα. Η εντόπιση

του όγκου στη στοματική κοιλότητα και ιδιαίτερα στην

παρειά, οδήγησε στην υπόθεση ότι η εμφάνισή του εν-

δεχομένως να σχετίζεται με τραύμα (Ganly και συν.,

2006). Αν και τέτοιοι όγκοι μπορούν να εμφανίζουν συ-

στηματική συμπωματολογία, σε μερικές περιπτώσεις

αποτελούν τυχαία ακτινολογικά ευρήματα (Ganly και

συν., 2006). Δεν υπάρχουν χαρακτηριστικά παθογνωμο-

νικά ευρήματα στον ακτινολογικό έλεγχο. Κάποια όμως

συγκεκριμένα χαρακτηριστικά του όγκου θα πρέπει να

θέτουν υψηλά τον δείκτη υποψίας, ώστε να συμπεριλαμ-

βάνεται ο ΜΙΟ στη διαφορική διάγνωση. Το πιο ενδει-

κτικό σημείο στην αξονική και μαγνητική τομογραφία εί-

ναι αυτό του σαφώς περιγεγραμμένου όγκου με έντονη

και ομοιογενή πρόσληψη. Η οστική αναδιαμόρφωση του

γειτνιάζοντος της βλάβης οστού είναι το πιο συχνό ακτι-

νολογικό σημείο καθώς οι ΜΙΟ είναι καλοήθεις, αργά

αναπτυσσόμενες μάζες. Η παρουσία εμφανούς οστικής

καταστροφής σχετίζεται με πιο επιθετικούς όγκους ή με

την πιθανότητα κακοήθειας, παρότι αυτό δεν είναι πάντα

ο κανόνας (Ganly και συν., 2006). Έχει αναφερθεί ότι η

διάγνωση της βλάβης μπορεί να υποβοηθηθεί με τη βιο-

ψία δια λεπτής βελόνης, αλλά αυτό δεν υποστηρίζεται

βιβλιογραφικά.

Η ιστοπαθογένεση του ΜΙΟ αποτελεί ακόμη αντικείμενο

διχογνωμίας. Πρόσφατες έρευνες έδειξαν ότι πρόκειται

μάλλον για νεόπλασμα μεσεγχυματικής παρά μεσοθη-

et al., 2006). Despite the fact that these tumors can dis-

play systemic symptoms, in some cases they are inciden-

tal radiographic findings (Ganly et al., 2006). There are

no typical pathognomonic findings in the radiographic ex-

amination. Some of the tumor's characteristics should

however widen our suspicion to include SFT in the dif-

ferential diagnosis. The most indicative sign on the CT

and MRI scans is that of a well-defined tumor with a

sharp and homogeneous uptake. The reshaping of the

bone around the lesion is the most common radi-

ographic sign, as SFTs are slow-growing benign masses.

The presence of visible bone damage is associated with

more aggressive or possibly malignant tumors, however

this is not always the case (Ganly et al., 2006). It has been

reported that lesion diagnosis can be facilitated by the

use of fine needle aspiration biopsy, but there is no liter-

ature supporting that. 

SFT histopathogenesis is still a subject of debate. Recent

studies have pointed out that SFT is probably a neoplasm

of mesenchymal rather than mesothelial origin (Sawada

et al., 2002, Gold et al., 2002). If SFTs originate from im-

mature mesenchymal stem cells with pluripotential dif-

ferentiation, then they can arise from any mesenchymal

tissue of the human body, including the oral cavity

(Sawada et al., 2002). 

It should be noted here that other than SFTs, haeman-

giopericytomas also have a positive reaction for CD 34.

Εικ. 7: C,D,E,F. Ισχυρή θετικότητα έναντι των Vimentin, CD34, CD99 και Bcl-2, αντίστοιχα.  

Fig. 7: C, D, E, F. Strong positivity for Vimentin, CD34, CD99 and Bcl-2 respectively.
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λιακής αρχής (Sawada και συν., 2002), Gold και συν.,

2002). Εάν οι ΜΙΟ ξεκινούν από ανώριμα μεσεγχυματικά

κύτταρα με δυνατότητα ποικίλης διαφοροποίησης, τότε

μπορούν να εξορμώνται από κάθε μεσεγχυματογενή

ιστό του ανθρωπίνου σώματος, συμπεριλαμβανομένης

και της στοματικής κοιλότητας (Sawada και συν., 2002). 

Να σημειωθεί ότι εκτός από τους ΜΙΟ και τα αιμαγγει-

οπερικυτώματα επίσης ανταποκρίνονται θετικά στη CD

34. Kάποιοι συγγραφείς (Enzinger και Smith, 1976, En-

zinger and Weiss, 1995) θεωρούν ότι η παρουσία βασι-

κής μεμβράνης στα αιμαγγειοπερικυτώματα επιτρέπει

την διαφορική διάγνωση από τους ΜΙΟ. Σήμερα είναι

γενικά αποδεκτό ότι η διάκριση του αιμαγγειοπερικυτώ-

ματος ως ξεχωριστής κλινικής οντότητας με βάση μόνο

τα ιστολογικά του χαρακτηριστικά θεωρείται παρωχημέ-

νη, καθώς τα ιστολογικά χαρακτηριστικά του ομοιάζουν

σε μέγιστο βαθμό με κυτταροβριθείς περιοχές των ΜΙΟ.

Η 4η έκδοση της WHO για τους όγκους μαλακών μο-

ρίων και οστών που δημοσιεύτηκε το 2013, ταξινομεί

τους ΜΙΟ και τους κακοήθεις ΜΙΟ ως ενδιάμεσης κα-

κοήθειας όγκους που σπανίως μεθίστανται. Ο όρος αι-

μαγγειοπερικύτωμα εγκαταλείπεται και χρησιμοποιείται

μόνο για την μορφολογική περιγραφή ιστοπαθολογικών

μοτίβων (Al Saanna και συν., WHO, 4th Edition, 2013).

Η κλινική και ιστολογική διαφοροδιάγνωση του ΜΙΟ από

άλλα μεσεγχυματογενή νεοπλάσματα μπορεί να παρου-

σιάζει δυσκολίες. Η ανοσοϊστοχημεία βοηθά στην διά-

κριση μεταξύ ΜΙΟ και σαρκωμάτων μαλακών μορίων

όπως το αρθρικό σάρκωμα, το καλόηθες ινώδες ιστιο-

κύτωμα, το δερματοϊνοσάρκωμα, το μυοΐνωμα, το ίνωμα,

και νευρογενών όγκων (Ganly και συν., 2006). Το CD34

είναι δείκτης υγιούς ενδοθηλίου και έχει βρεθεί να χρω-

ματίζει αρχέγονα μεσεγχυματικά στρωματικά κύτταρα

και μερικούς μεσεγχυματικούς όγκους. Σε μία μελέτη

(Flint και Weiss, 1995), όλοι οι κακοήθεις και το 77% των

καλοήθων ΜΙΟ χρωματίσθηκαν θετικά για την παρουσία

CD34. Άρα η έκφραση συμβατικών ανοσοϊστοχημικών

δεικτών όπως Vimentin, CD34, and CD99 συνεισφέρουν

στην διαφορική διάγνωση μεταξύ ΜΙΟ και άλλων ατρα-

κτόμορφων νεοπλασμάτων. Η απουσία έκφρασης πρω-

τεΐνης S-100 είναι σημαντική για τον αποκλεισμό μυογε-

νών, ινοβλαστικών, και εκ του ελύτρου των περιφερικών

νεύρων νεοπλασμάτων με ατρακτόμορφα χαρακτηριστι-

κά (Hanau και Miettinen, 1995, Alawi και συν., 2001, Jor-

dan και Regezi, 2003). Ένα 5-20% των θωρακικών ΜΙΟ

αναμένεται να έχουν κακοήθη χαρακτηριστικά. Από την

άλλη πλευρά, κακοήθεις όγκοι εκτός θώρακα είναι εξαι-

ρετικά σπάνιοι. Οι ΜΙΟ διακρίνονται σε καλοήθεις και

κακοήθεις βάσει ιστολογικών (κυτταροβρίθεια, πλειομορ-

φισμός, νέκρωση/αιμορραγία και μιτώσεις (>4 mf/10 h-

pf), και άλλων κριτηρίων όπως ηλικία, εντόπιση, μέγεθος,

ύπαρξη μίσχου κλπ (Ganly και συν., 2006). Θεραπεία

εκλογής τόσο για τους καλοήθεις, όσο και τους κακοή-

θεις ΜΙΟ είναι η ολική χειρουργική εξαίρεση του όγκου.

Σε περιπτώσεις με θετικά όρια εκτομής, συστήνεται με-

Some authors (Enzinger and Smith, 1976, Enzinger and

Weiss, 1995), believe that the presence of a basement

membrane in haemangiopericytomas allows for their dif-

ferential diagnosis from SFTs. However, it is now gen-

erally accepted that the delineation of haemangioperi-

cytomas as separate entities based solely on their histo-

logical features is obsolete because their histological fea-

tures strongly resemble cellular areas of SFTs. The

WHO 4th edition on soft-tissue and bone tumours

(2013), classifies SFTs and malignant SFTs as intermedi-

ate malignancy tumors that rarely metastasise. The term

“haemangiopericytomas” is abandoned and used only

for the morphological description of histopathological

patterns (Al Saanna et al., WHO, 4th Edition, 2013).

The clinical and histological differential diagnosis of SFTs

from other mesenchymal neoplasms can be challenging.

Immunohistochemistry helps distinguish between SFTs

and soft tissue sarcomas, such as synovial sarcomas, be-

nign fibrous histiocytomas, dermatofibrosarcomas, my-

ofibromas, fibromas and neurogenic tumours (Ganly et

al., 2006). CD34 is a marker for healthy endothelium

and has been found to stain primitive mesenchymal stro-

mal cells and several mesenchymal tumors. All malignant

SFTs and 77% of benign SFTs stained positive for the

presence of CD34 in one study (Flint and Weiss, 1995).

Thus, the expression of conventional immunohisto-

chemical markers such as Vimentin, CD34, and CD99

can contribute to the differential diagnosis of SFTs from

other spindle cell neoplasms. The absence of the S-100

protein is essential for ruling out myogenic, fibroblastic

and peripheral nerve sheath neoplasms with spindle cell

features (Hanau and Miettinen, 1995, Alawi et al., 2001,

Jordan and Regezi, 2003). An estimated 5% to 20% of

thoracic SFTs may have malignant features. However,

malignant extrathoracic tumors are very rare. SFTs are

distinguished between benign and malignant based on

histological criteria [cell-richness, pleomorphism, necro-

sis/haemorrhage and mitoses (>4 mf/10 hpf)], as well

as other criteria such as age, location, size, presence of

peduncle etc. (Ganly et al., 2006). The complete surgical

resection of the tumor is the treatment of choice for

both benign and malignant SFTs. In cases where the re-

section margins are positive, postoperative radiotherapy

is recommended (Ganly et al., 2006). Factors that pre-

dispose to local recurrence in non-head and neck SFTs

are a tumor diameter larger than 10 cm, the presence

of a malignant component to the histological findings,

and positive surgical margins. (Gold et al., 2002). Other

authors (England et al., 1989) have also reported that

the most important prognostic factor is tumor re-

sectability. In head and neck tumors, the high rates of

positive margins are more likely related to the location

rather than to the biological features of the tumor (Eng-

land et al., 1989, Langman, 2011). Previous reports high-

light that 13-37% of SFTs are associated with local re-
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τεγχειρητική ακτινοθεραπεία (Ganly και συν., 2006). Πα-

ράγοντες που προδιαθέτουν σε τοπική υποτροπή για

ΜΙΟ που εντοπίζονται εκτός κεφαλής και τραχήλου είναι

η μεγαλύτερη των 10 εκ. διάμετρος του όγκου, η παρου-

σία κακοήθων ιστολογικών στοιχείων και τα θετικά εγ-

χειρητικά όρια (Gold και συν., 2002). Άλλοι συγγραφείς

(England και συν.,1989) αναφέρουν ότι τον σημαντικό-

τερο προγνωστικό παράγοντα αποτελεί η εξαιρεσιμότη-

τα του όγκου. Σε όγκους κεφαλής και τραχήλου, τα υψη-

λά ποσοστά θετικών ορίων σχετίζονται περισσότερο με

την εντόπιση, παρά με τους βιολογικούς χαρακτήρες του

όγκου (England και συν.,1989, Langman, 2011). Προ-

ηγούμενες μελέτες επισημαίνουν ότι το 13-37% των

ΜΙΟ σχετίζεται με τοπικές υποτροπές ή ιστολογική κα-

κοήθεια. Έχει αναφερθεί υποτροπή όγκου 31 έτη μετά

τη χειρουργική εκτομή αυτού. Γι αυτό το λόγο, η μακρο-

χρόνια παρακολούθηση είναι απαραίτητη ακόμα και σε

περιπτώσεις με χαρακτηριστικά καλοήθειας (England και

συν., 1989).

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ

Οστική εντόπιση του ΜΙΟ δεν έχει τεκμηριωθεί μέχρι

τώρα τουλάχιστον στην αγγλική βιβλιογραφία. Σύμφωνα

με τα στοιχεία μας, είναι η πρώτη περίπτωση μονήρους

ινώδους όγκου με κακοήθη στοιχεία που αναπτύσσεται

ενδοοστικά και συγκεκριμένα στην κάτω γνάθο. Στην

αξονική τομογραφία, τα κύρια χαρακτηριστικά ήταν η

οστεόλυση και η επέκταση στις γειτονικές δομές. Το

μοντέλο επέκτασης της βλάβης και τα ιστολογικά ευρή-

ματα καταδεικνύουν σαφώς την οστική προέλευση του

όγκου. Η βιοψία δια λεπτής βελόνας δεν προσέφερε δια-

γνωστικά. Το ανωτέρω υποστηρίζεται και βιβλιογραφικά,

παρά την διά του αντιθέτου αναφορά. Οι μονήρεις ινώ-

δεις όγκοι είναι εξαιρετικά σπάνιοι στην περιοχή της κε-

φαλής και του τραχήλου και ιδιαίτερα στην στοματική

κοιλότητα. Τα απεικονιστικά ευρήματα σε συνδυασμό με

την καλοήθη τους κλινική συμπεριφορά και την αργή

τους επέκταση, μπορούν να συμβάλλουν στη διάγνωση.

Οριστική διάγνωση τίθεται συνήθως μετά την εκτομή του

όγκου. Η πρόγνωση θεωρείται καλή όταν έχει επιτευχθεί

ολική εξαίρεση και ιστολογικά δεν παρατηρούνται στοι-

χεία κακοήθειας. Ασθενείς με θετικά όρια ή ασθενείς με

κακοήθη ΜΙΟ, μπορούν ενδεχομένως να επωφεληθούν

από επικουρική μετεγχειρητική ακτινοβολία.

currence or histological malignancy. A tumor recurrence

has been reported 31 years after surgical excision.

Therefore, long-term follow-up is necessary even in

cases with benign features (England et al., 1989).

CONCLUSIONS

SFTs originating in the bone have not been previously

documented, at least in the English-speaking literature.

To our knowledge, this is the first case of SFT with a ma-

lignant component arising intraosseously and more

specifically in the mandible. On the CT scan, the main

characteristics were the osteolysis and spread into the

adjacent sructures. The spreading pattern of the lesion

clearly indicates that the tumor had an intraosseous ori-

gin. Fine needle aspiration biopsy did not assist with the

diagnosis. This is also supported in the relevant literature,

despite some reports of the opposite. SFTs are very rare

in the head and neck area, especially in the oral cavity.

The imaging findings for these tumors, in conjunction

with their benign slow-growing clinical behaviour, can

help with the diagnosis. Definitive diagnosis is usually

made only after their resection. Patients who undergo

complete surgical resection and histologically do not have

any malignant component can expect a favourable out-

come. Patients with positive surgical margins or patients

whose tumors have a malignant component may benefit

from adjuvant postoperative radiation therapy.
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