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Vulvada kitle ile bagvuran primer Ewing sarkomu olgusu

A case of primary Ewing sarcoma presenting with a vulvar mass

Ezgi Ada Kaya1®, Ayse Ozkan'®

1Cukurova Universitesi, Adana

Abstract

Ewing sarcoma/Primitive Neuroectodermal —Tumor
(ES/PNET) is a high-grade malignant neoplasm that often
arises from the skeletal system. Primary extraosseous
ES/PNET is a condition that rarely affects the female
genital system. Few cases of primary vulvar and vaginal ES
have been published to date. In this article, an 11-year-old
case of primary ES, one of the youngest cases in the
literature, originating from the labium majus and treated
successfully with multidisciplinary treatment, is presented.

Keywords: Extraosseous Ewing sarcoma, PNET, vulvar
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GIRIS

Ewing sarkomu (ES), ilk kez 1921 yilinda Ewing tarafindan
tanimlanmustir!. Ewing sarkomu ve primitif
noéroektodermal  timérler  (PNET), siklikla  iskelet

sisteminden gelisen yiiksek dereceli malign bir neoplazmdir.
ES olgularinin yaklastk %20’sini olusturan ekstraosseéz ES
(EES), tipik olarak gévde ve ckstremitelerin yumusak
dokulatindan kaynaklanir?.

Bazt caligmalar, ergenlerde ve geng yetiskinlerde yagsh
bireylere kiyasla daha fazla EES gérildigini bildirmistir3.
Ote yandan, prospektif bir calismada EESnin ortaya
cikistnin yagh hastalarda (>40 yas) daha fazla oldugu da
gOsterilmistir4.  Ayrica, yuritilen epidemiyolojik  bir
calismada, EES’de gériilme yasi olarak, ¢ocuklar (>5 yas)
ve yetiskinler (=35 vyas) olarak iki insidans zirvesi
sergilendigi de gosterilmistird.

EESnin tedavisi, rezektable tumotlerde cerrahi ve
kemoterapidir. Lokal kontroli saglamak i¢in radyoterapi de
tedaviye eklenebilir®. Prognoz agisindan bakildiginda,
guncel bir ¢aligmada, EES'li ¢ocuklarin 5 yillik genel sag
kaliminin %69 oldugu bildirilmistir”. Ozellikle genitoiiriner
sistemden ortaya ¢tkan EES oldukea nadirdir8?. Literatiirde
bugtine kadar c¢ok az sayida primer vulvar ES olgusu

Oz

Ewing  sarkomu/Primitif ~ Noroektodermal — timor
(ES/PNET), siklikla iskelet sisteminden gelisen, yiksek
dereceli malign bir neoplazmdir. Primer ckstraossedz
ES/PNET, kadin genital sistemini nadiren etkileyen bir
durumdur. Bugiine kadar az sayida primer vulvar ve vajinal
ES vakast yayinlanmustir. Bu  yazida, labium majus
bélgesinden kaynaklanan ve multidisipliner tedavi ile
basarih bir sekilde tedavi edilen literatirin en geng
vakalarindan biri olan 11 yasinda bir primer ES olgusu
sunulmugtur.

Anahtar kelimeler: Ekstraosseéz Ewing sarkomu,
PNET, vulvar kitle.
bildirilmistir. Bu yazida, labium majus bdlgesinden

kaynaklanan primer ES olgusunu sunuyoruz.
OLGU

11 yasinda, 6ncesinde saglikli oldugu belirtilen olgu,
basvurudan 4 ay 6nce sol labium majusta fark edilen
ve hizla biytyen kitle sikayeti ile basvurdu. Fizik
muayenede sol labium majusta bulunan 4 cm’lik sert,
agrisiz kitle saptandi. Inguinal bélgede ve diger
bolgelerde lenfadenopati  saptanmadi.  Pubertal
gelisimi meme acisindan Tanner evre 111, pubik ve
aksiller killanma agisindan evre 11 idi. Muayenesinde

ek ozellik yok idi.

Kitlenin durumunu karakterize etmek icin lezyona
yapilan ytzeyel doku ultrasonografide orta derecede
vaskiler akima sahip 4,5 x 3 cm’lik solid kitle
saptandt. Bakilan kan sayimi, biyokimyasal tetkikleri,
timor belirtegleri (beta HCG, alfa fetoprotein, néron
spesifik enolaz ve idrarda valin mandelik asit) normal
sturlarda olarak degerlendirildi. Manyetik rezonans
gorintilemede (MRG) 4,6 X 2,7 cm, T1°de izointens,
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T2de hiperintens, kontrast tutulumu olan solid
kitlesel lezyon saptandi Kitle ¢ocuk cerrahisi
tarafindan eksize edildi. Eksize edilen gti-pembe
renkteki solid Ozellikteki kitle 4,5 x 2,5 x 1,2 cm
Slctistindeydi. Histolojik incelemede kicik yuvarlak
mavi hiicrelerden olusan monomorfik bir goériinim
saptandi. Imminohistokimyasal calismada timér
htcrelerinde CD99 ve FLI1 pozitif, LCA ve desmin
ile negatif reaksiyon gézlendi. Ki-67 proliferasyon
indeksi %80 olarak belitlendi. Cerrahi sinir temiz idi.
Histomorfolojik ve immiinohistokimyasal bulgular ile
olguda Ewing satkomu/PNET tanist kesinlestirildi.
Teknik ve maddi nedenlerden dolay1 ileri genetik
incelemeler yaptirilamadi.

Operasyon sonrasi, evreleme amaglt ¢ekilen Pozitron
Emisyon Tomografisi/Bilgisayatli Tomografi
(PET/BT) metastaz agisindan negatif idi. Olgu,
kemik  ve  yumusak  doku  timétlerinin
‘Musculoskeletal Tumor Society and the American
Joint Committee on Cancer (AJCC)’ kriterlerine gbte
Evre ITA (T1 NO MO G3) olarak evrelendi'’.

Olguya EURO E.W.IN.G. 99 temelli kemoterapi
uygulandi!!. Bu kemoterapi rejimine gére vinkristin,
ifosfamid, doksorubisin ve etoposidden (VIDE)
olusan, 6 kiir indiiksiyon tedavisi verildi. 3 ve 6 kiir
indiksiyon  kemoterapisinden  sonra  ¢ekilen
degerlendirme filmlerinde malignite lehine bulgu
saptanmadt. Cerrahi sinir temiz ve operasyon sonrast
gorintilemelerde malignite bulgusu olmadigindan
radyoterapi uygulanmadi. Idame tedavisi olarak 8 kiir
vinkristin, siklofosfamid ve karboplatin (VCC) igeren,
klinigimize Ozgl idame tedavisi verildi'2 Tum
tedaviler, teshisten 16 ay sonra tamamlandt
Kemoterapi kesiminin 12. ayinda olan, tant anindan
itibaren 28. ayinda izlenen ve su an 13 yas 3 aylik olan
olgumuz diizenli olarak takip edilmekte olup, aralikls
cekilen kontrol pelvik MRG ve toraks BT’de
rezidi/niks hastalik bulgusu goriilmedi.

Olgu sunumumuz, hastadan ve ebeveyninden
bilgilendirilmis s6zli ve yazili aydinlatdmis onam
formu alinarak hazirlanmustir.

TARTISMA

ES, tipik olarak ekstremitelerin uzun kemiklerinde ve
pelvis kemiklerinde ortaya ¢ikar?. Ekstraosseoz ES
nadiren yumusak dokularda ortaya ¢ikar ve genital
sistemde son derece nadir géralard?.

Kapsamlt bir literatiir ¢alismast yaptgimizda, son 30
yilda 29 vulvar ve vajinal ES olgusunun bildirildigini
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belirledik!>!*.  Bu olgularin ¢ogunlugunu geng
kadinlar olusturmaktadir ve iki olgu disinda timi 40
yasin altindadir (ortalama yas 27, aralik 10-52 yas).
Bizim olgumuz literatiirde belirtilen en geng hastadan
1 yas buyik olup tant aninda 11 yas olmast ile
literatiiriin en geng hastalarindan biridir.

Vulvar ve vajinal kitlelerin ayirict tanisinda cogunlukla
epidermal inklizyon kisti, Gartner kanal kisti, Skene
bezi kisti, Bartholin bezinin iltthabi gibi benign
lezyonlar yer alir'>. Genital herpes, donovanosis
(grantloma inguinale) gibi cinsel yol ile bulasan
enfeksiyonlar ve sankroid, Ozellikle dlsere lezyon
varliginda  dastntlmelidir.  Vulvar  ve  vajinal
lezyonlarin ayirict tanusinda primer vajinal veya vulvar
kanserler de distilmelidir. Vulvar bélgede lenfoma ve
primer meme kanseri de bildirilmigtir!617.

Vulvar kitleleri  degetlendirirken  goriintiilemeye
yonelik 6zel bir 6neri yoktur ¢inki ¢ogu lezyonun
rezeksiyon oncesinde benign oldugu
varsayllmaktadir. Ultrosonografi gibi noninvasiv,
kolay ve hizli uygulanabilen goriintilleme yontemleri,
kitlenin kistik veya solid yapisini ortaya koyarak ayirict
tantya yardimct olabilir. Bu nedenle olgumuzda ilk
olarak yuzeyel doku ultrasonografi uygulandi ve solid
kitle saptaninca pelvik MRG ileri tetkik olarak
planlandi. Pelvik MRG’de kontrast tutulumu olan
solid kitlesel lezyon saptaninca bu bélgenin
lezyonlarinin yine de benign olma potansiyeli yliksek
oldugundan biyopsi ve neoadjuvan kemoterapi
planlanmadan olgunun kitlesinin eksizyonu yapildi.

Olgumuzda; histolojik incelemede kuctk, yuvarlak
mavi hicrelerin monomorfik popiilasyonu saptandu.
ES/PNET tanist immunohistokimyasal calisma ile
timor hiicrelerinde CD99 ve FLIT pozitifligi, LCA ve
desmin negatifligi ile konuldu. ES/PNET icin
immiinohistokimyasal bulgular ve belirtecler spesifik
olmasina ragmen sensitif degildir. ES/PNET tanist
icin tipik translokasyonlardan birini gOsteren
molekiler inceleme altin standart olarak kabul edilir.
En yaygin kromozomal translokasyon, olgularin
%90’indan fazlasinda saptanan t(11;22)
(924;q12)°dir'8. Bizim olgumuzda teknik ve maddi
nedenlerden  dolayt ileri molekiler inceleme
yapilamadi.

Tant konulduktan sonra, ES tedavisi multidisipliner
bir yaklasim gerektirir. Cerrahi rezeksiyona ek olarak
hastalara ¢ok ajanli kemoterapi ve bazen de lokal
kontroli saglamak amaciyla radyoterapi verilmelidir?.
Olgumuza, cerrahi sinir temiz oldugundan ve cerrahi
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sonrast gorintilemelerde rezidiv kitle

saptanmadigindan radyoterapi verilmedi.

ES’ de en 6nemli prognostik faktor, tani aninda
metastaz varligidir!®20. Lokalize hastaligi olan hastalar
icin 5 yillik genel sagkalim oranlari %70lerde iken,
tant aninda metastazi olan hastalar icin bu oran
%307lara digmektedir?!. Olgumuzun basvuru aninda
yapilan gorintilemelerinde metastaz saptanmadi.
Olgumuzda, taninin 28. ayinda hastaliksiz bir sekilde
takibe devam edilmektedir. Prognozun bu sekilde iyi
seyretmesinde; hastaligin erken evrede tani almasi,
metastazin gelismemis olmast, kitlenin tam rezeke
edilip cerrahi sonrast mikroskobik/makroskobik
rezidinin kalmamast ve kemoterapiye iyi yanit

alinmasi  gibi bircok faktérin etkili olgunu
dustiniiyoruz.
Sonu¢ olarak, ES/PNET kadin genitouriner

sisteminde son detece nadir olmakla bitlikte bu
taninin vulvar veya vajinal kitlenin ayirict tanisinda
akilda tutulmas: gerekmektedir. Erken teshis, dogru
tant ve total eksizyon, adjuvan kemoterapi ve
gerektiginde radyoterapiyi de iceren multidisipliner
tedavi yaklagimlari ile bu lokalizasyondaki ES/PNET
basarili bir sekilde tedavi edilebilir.
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