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Primer iskelet Disi Ewing Sarkoma
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Ozet

Abstract

Iskelet dis1t Ewing sarkoma nadir rastlanilan bir yumugsak doku
tiimori olup, morfolojik olarak kemige ait Ewing sarkomadan ayirt
edilemez. Biz olgu sunumumuzda, 22 yasindaki erkek hastada sag
vastus lateralis kasina ait bir iskelet dis1 Ewing sarkomay1 tanimladik.
Manyetik rezonans goriintilleme bulgulart spesifik olmadigi halde,
iskelet dist Ewing sarkomanin Ozellikle genc¢ hastalardaki non-
kalsifiye yumusak doku tiimorlerinin ayirici tanisinda daima diisii-
niilmesi gerekir.

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkoma, manyetik rezonans goriintiileme
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Extraskeletal Ewing Sarcoma is a rare soft tissue tumor that is
morphologically indistinguishable from Ewing sarcoma of the bone.
In our case report, we present an extraskeletal Ewing Sarcoma of the
right vastus lateralis muscle in a 22-year-old male patient. Although
magnetic resonance imaging findings are not specific, it should always
be included in the differential diagnosis of non-calcified soft tissue
tumors especially in young patients.
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wing sarkoma ilk defa 1921 yilinda tanim-

lanmig olup, esas olarak cocukluk cagina

ait bir malignansi tiiriidiir.' Ewing sarkoma
hayatin 2. dekatinda osteosarkomadan sonra kemi-
ge ait 2. en sik goriillen primer malign neoplazmi
olusturmaktadir.”

Iskelet dis1 Ewing sarkoma ise nadir goriilen
bir yumusak doku tiimérii olup, daha ileri yas gru-
bunda ve viicudun degisik bolgelerinde ortaya
cikma egiliminde olmasina ragmen, morfolojik ve
histolojik olarak kemige ait Ewing sarkomadan
ayirt edilemez.’

Olgularin ¢ogunda tiimoriin iskelet dis1 ori-
jinli oldugu radyolojik olarak ortaya konabildigi
halde, ¢cogu kez gene de operatif degerlendirme
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ve mikroskopik incelemeye ihtiya¢ duyulmakta-
dir.

Bu tiimoriin spesifik tedavileri olan ve biyolo-
jik davranmiglar1 daha iyi bilinen diger yuvarlak
hiicreli tiimorlerden ayriminin yapilmasi biiyiik
Onem tasimaktadir.

Olgu Sunumu
Yirmi iki yasindaki erkek hasta sag bacaginda
agr sikayeti nedeniyle hastanemize basvurdu. Ya-
pilan fizik muayenede bu bolgede biiyiik ve hassas
bir kitle tespit edilerek hasta manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) boliimiine sevkedildi.

Biz incelemede aksiyal planda SE T 1 ve FSE
yag baskilamali T 2, koronal planda SE T 1 ve FSE
“inversion recovery (IR)” ve kontrast madde ve-
rilmesini  takiben (gadolinium DTPA, 0.1
mmol/kg) aksiyal planda “fast spoiled gradient
echo (FSPGR/90)” agirlikli goriintiileri 1.5 tesla
aletimiz vasitasiyla elde ettik.

Bu goriintiilerde sag vastus lateralis kas1 ice-
risinde yerlesim gosteren 10 x 8 x 7 cm boyutla-
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rinda heterojen karakterde kitle lezyonu saptandi.
Bu lezyon T 1 agirlikli goriintiilerde diisiik ve T 2
ve FSE IR agirlikli goriintiilerde ise yiiksek sinyal
intensite Ozelligi goOsteren biiyiikk bir nekrotik
komponent icermekteydi (Resim 1, 2, 3 ve 4).
Ayrica kitle icerisinde T 1 agirlikli goriintiilerdeki
yiiksek sinyal intensitesinden sorumlu olan bazi
kan iiriinleri de bulunmaktayd: (Resim 1 ve 2).
Kontrast madde sonrasi yapilan incelemede kitle
icerdigi biiylik nekrotik komponentten dolay1
sadece periferik tarzda kontrast tutulumu gosterdi
(Resim 5). Ayrica sag posterior asetabulumda
yaklasik 2 cm capinda bir satellit lezyon saptandi.

Hastaya kesin tani icin perkiitan biyopsi uygu-
land1 ve yapilan histopatolojik incelemede timor
boyunca kiiciik kan damarlar1 ve genis bir nekrotik
bolge ile birlikte yuvarlak sekilli tiimor hiicreleri
goriildii. Sonug olarak hastaya sag uyluk bolgesine
ait iskelet dis1 Ewing sarkoma tanist konuldu.

Taniy1 takiben hastaya cerrahi tedavi uygula-
narak lokal rezeksiyon yapildi ve tiimoriin ¢ikaril-
masindan sonra miiltiajan kemoterapi tedavisi uy-
gulandi. Takip eden 18 ay igerisinde kontrol

Resim 1. Koronal SE T 1 agurlikli goriintii, Sag vastus lateralis
kasi icerisinde santralinde diisiik sinyal intensitesinde nekrotik
bolgesi ve kanamaya bagli yiiksek sinyal intensitesinde de
periferi izlenen lobiile sekilli kitlesel lezyon goriiliiyor.
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Resim 2. Aksiyal kontrast 6ncesi FSPGR/90 agirlikli goriintii,
kitlenin santralinde nekroz, periferinde ise yiiksek sinyalde
kanama alanlari izleniyor.

MRG’lerle izlenen hastada lokal rekiirrense ve
uzak metastaza ait bulguya rastlanmadi.

Tartisma
Iskelet dis1t Ewing sarkoma nadir goriilen bir
yumusgak doku tiimérii olup, histolojik ve morfolo-
jik olarak ossedz formundan ayirt edilebilmesi
miimkiin degildir. Tan1 ancak histolojik bulgularin
varliginda ve kemik tutulumunun olmadiginin
gosterilmesiyle konabilir.

Bu tiimorler arasindaki histolojik benzerlik
muhtemelen her ikisinin de primitif mezenkimal
neoplazmlar olmasi ger¢eginin bir yansimasidir.

Her iki form i¢in genetik predispozisyon da
benzer olup, 22 no’lu kromozomun q 12 bandin
ihtiva eden aymi translokasyonlar1 kapsamaktadir.®

Ossedz formunun aksine belirgin bir cinsiyet
tercihi s6z konusu olmayip, bu tiimoérler i¢in erkek/
kadin oram yaklagik 1.5:1 olarak bildirilmektedir.

Tiimoriin goriildiigli yas araliginin 4 ile 47
yaslar arasinda degistigi bildirilmektedir.*

Bu tiimoriin 5 yasindan 6nce ortaya c¢ikmasi
stk rastlanilan bir durum degildir.’
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Resim 3. Aksiyal FSE yag baskilamali T2 agirlikli goriintii,
kitle lezyonu santralinde nekrozdan dolay1 yiiksek sinyal
intensitesinde ve periferinde ise kanamay1 temsil eden hetero-
jen yiiksek sinyal intensitesinde alanlar igeriyor.

Resim 4. Koronal planda FSE IR agirlikli goriintii, heterojen
yiiksek sinyal intensitedeki kitlenin femur diyafizi ile yakin
komsuluk gosterdigi izleniyor.

Hastalarin tiimoriin ortaya ¢iktigi anda genel-

likle ortalama 20 yas civarinda olduklar ve sik

olarak govdenin tutuldugu bildirilmektedir.
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Tiimorler ekstremite lezyonu olan hastalarda
genellikle agrisiz bir kitle ile ortaya ciktig1 halde,
diger viicut boliimlerinden kaynaklananlar agrili
olabilmektedir.

Siklikla akcigere olmak tizere, uzak metastaz-
lara timoriin ilk ortaya ¢ikist aninda sik olarak
rastlanilmaktadir.

Iskelet dis1 Ewing sarkomanin viicutta degisik
yerlerden koken alabilecegi bildirilmektedir, bu
bolgeler arasinda skalp, larenks, nazal fossa, bo-
yun, gogiis duvari, akcigerler, paravertebral yumu-
sak dokular, pelvis, perine, kol, bacak, el ve ayak
parmaklar1 sayilabilir. Ancak bu tiimorlerin en fazla
goriildiigi bolgelerin paravertebral yumusak doku-
lar ve alt ekstremiteler oldugu bildirilmektedir.

Literatiirde son yillarda Li ve ark. orbitaya ait
bir primer iskelet disi Ewing sarkoma olgusunu
tanimlamuslardir.® Eroglu ve ark. ise daha énce 3
kez tamimlanmis olan ve hemotoraks ile ortaya
cikan diyafragma ait bir primer iskelet dis1 Ewing
sarkoma olgusunu bildirmislerdir.”

Resim 5. Aksiyal kontrast sonrast FSPGR/90 agirlikli goriintii,
kitle genis nekrotik alan igermesinden dolay: sadece periferik
tazda kontrast madde tutulumu gosteriyor.
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Konvansiyonel rontgen filmlerinde tiimore ait
bulgu saptanmayabilir. Ancak mevcut oldugunda
genellikle biiyiikliigii, bilyiik olciide degiskenlik gos-
terebilen non-spesifik bir kitle seklinde ortaya cikar.

Tiimore ait kalsifikasyon goriilmez ve bugiine
kadar tedavi edilmemis hastalarda kalsifikasyon
bildirilmemistir.

Komsu kemikte lezyon saptandigi takdirde
ossedz formdan ayrimin yapilabilmesi i¢in, histolo-
jik inceleme yapilmasi zorunludur.

Iskelet dist Ewing sarkoma siklikla ultrasono-
grafik incelemede hipoekoik karakterdedir ve bil-
gisayarl tomografide ise diisiik atteniiasyon ozelli-
§i gosterir. Bu bulgulara ¢ogu yumusak doku sar-
komlarinda rastlanmakta olup, siklikla kist formas-
yonunun da eslik edebilecegi nekroza ait mik-
roskopik bulgular1 yansitmaktadir.**’

Tiimorde spontan hemorajinin ortaya ¢ikmasi
gorlintiileme modalitelerindeki bulgularin degise-
bilmesine neden olmaktadir.

Bu tiimorlerin anjiyografik goriiniimleri ayirt
ettirici olmayip, hemanjioperisitoma gibi diger
yumusak doku tiimérlerinin aksine her zaman
hipervaskiiler 6zellikte degildir ve bu bazen histo-
lojik olarak karisikliga neden olabilir."” Bu durum,
kismen, tomografik incelemelerde goriilen degise-
bilen 1limh derecelerdeki kontrast tutulumundan
sorumlu olabilir.

Iskelet dis1 Ewing sarkoma tanisi esas olarak
151k ve elektron mikroskopisinde tiimoriin goster-
digi ozelliklere dayanilarak konur ve bu sayede
cogu olguda diger yuvarlak hiicreli yumusak doku
timorlerinden, malign lenfoma ve hemanjioperisi-
tomadan ayrimi saglanir.

Belirli klinik ve radyolojik 6zellikleri iskelet di-
st Ewing sarkomay1 diger daha sik rastlamlan yumu-
sak doku tiimérlerinden ayirmaya yardimci olabil-
mektedir. Bunlar arasinda malign fibréz histiositom,
liposarkom ve sinoviyal sarkomu sayabiliriz.

Yumusak dokuya ait malign fibréz histiositom
genellikle 45 yasindan sonra ortaya cikar ve kalsi-
fikasyon icerebilir.""

Liposarkoma da 30 yasindan once nadirdir ve
eger iyi differansiye ise yag icerir.
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Sinoviyal sarkoma ve nadir alveolar yumusak
kistmli sarkoma benzer yas grubunda ve siklikla
uyluk bolgesinde ortaya ¢ikar ve karakteristik ola-
rak hipervaskiilerdir.'>" laveten, sinoviyal sar-
komlu hastalarin %30 kadarinda kalsifikasyon
goriilebilir.

Son yillarda oldukga iyi sayilabilecek hastalik-
s1z survi dénemlerinin bildirilmesine karsin iskelet
dist Ewing sarkoma olgularinda halen survi oranla-
11 diisiiktiir. Hem lokal niiksler hem de uzak metas-
tazlar siklikla goriilmektedir. Burada da diger yu-
musak doku sarkomlar1 gibi metastatik yayilim
biiylik 6lciide akcigerlere olmaktadir.

Yumusak doku sarkomlarmin esas tedavisi
cerrahi rezeksiyondur. Cerrahi tedaviyi takiben
uygulanan kemoterapi tedavisinde daktinomisin,
vinkristin ile siklofosfamid ve ifosfamid gibi
alkilizan ajanlarin ve doksorubisin (adriamisin) ve
epi-doksorubisin gibi antrasiklinlerin faydali ol-
duklar1 kanmitlanmustr.

Radyoterapi tedavisinin uygulanmasi tiimoriin
primer yerlesim yeri ve biiyiikliigii, histolojisi, has-
tanin yas1 ve cerrahi rezeksiyon oncesi ve sonrasin-
da hastaligin yayginlik derecesine bagl olarak one-
rilmektedir. Genellikle konvansiyonel radyoterapide
40 ile 50 Gy arasinda dozlar uygulanmaktadir.

Bu tiimoérlerin tedavisinde lokal cerrahi rezek-
siyon ile kemoterapi kombine olarak kullanildigin-
da %70 oraninda 5 yillik siirvi oranlar1 elde edildi-
gi bildirilmektedir.

Yeni tan1 konulan hastalarin yaklasik 1/5’inde
metastatik hastalik goriilmektedir. Bu hastalarda 5
yullik siirvi oran1 diisiik olup, %20 ile 30 arasinda
degismektedir."*

Ozet olarak olgu bildirimizde, oldukga nadir
goriilen bir tiimor olan, sag vastus lateralis kasina
ait bir iskelet dis1 Ewing sarkoma olgusunu tanim-
ladik. Bu tiimorlerde MRG bulgular: tani igin spe-
sifik olmamakla beraber, tanida MRG 06nemli bir
degere sahiptir, ciinkii hem tiimoriin uzanimini
gosterir hem de komsu kas, kemik ve nérovaskiiler
yapilarin tutulumunu biiyiik bir dogrulukla ortaya
koyar."

Sonug olarak, iskelet dis1 Ewing sarkoma 6zel-
likle genc hasta popiilasyonunda, bir ekstremitede
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veya paravertebral yumusak dokuda yerlesim gos-
teren ve kalsifikasyon gostermeyen yumusak doku
tiimorlerinin ayirici tanisinda her zaman goz 6niin-
de bulundurulmalidir.
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