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OLGU SUNUMU / CASE REPORT 

Vulvada kitle ile başvuran primer Ewing sarkomu olgusu 

A case of primary Ewing sarcoma presenting with a vulvar mass 

Ezgi Ada Kaya1 , Ayşe Özkan1  

1Çukurova Üniversitesi, Adana 

Abstract Öz 
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. 
 

Ewing sarkomu/Primitif Nöroektodermal tümör 
(ES/PNET), sıklıkla iskelet sisteminden gelişen, yüksek 
dereceli malign bir neoplazmdır. Primer ekstraosseöz 
ES/PNET, kadın genital sistemini nadiren etkileyen bir 
durumdur. Bugüne kadar az sayıda primer vulvar ve vajinal 
ES vakası yayınlanmıştır. Bu yazıda, labium majus 
bölgesinden kaynaklanan ve multidisipliner tedavi ile 
başarılı bir şekilde tedavi edilen literatürün en genç 
vakalarından biri olan 11 yaşında bir primer ES olgusu 
sunulmuştur. 

Keywords: Extraosseous Ewing sarcoma, PNET, vulvar 
mass. 
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GİRİŞ 

Ewing sarkomu (ES), ilk kez 1921 yılında Ewing tarafından 
tanımlanmıştır1. Ewing sarkomu ve primitif 
nöroektodermal tümörler (PNET), sıklıkla iskelet 
sisteminden gelişen yüksek dereceli malign bir neoplazmdır. 
ES olgularının yaklaşık %20’sini oluşturan ekstraosseöz ES 
(EES), tipik olarak gövde ve ekstremitelerin yumuşak 
dokularından kaynaklanır2.  

Bazı çalışmalar, ergenlerde ve genç yetişkinlerde yaşlı 
bireylere kıyasla daha fazla EES görüldüğünü bildirmiştir3. 
Öte yandan, prospektif bir çalışmada EES’nin ortaya 
çıkışının yaşlı hastalarda (>40 yaş) daha fazla olduğu da 
gösterilmiştir4. Ayrıca, yürütülen epidemiyolojik bir 
çalışmada, EES’de görülme yaşı olarak, çocuklar (>5 yaş) 
ve yetişkinler (≥35 yaş) olarak iki insidans zirvesi 
sergilendiği de gösterilmiştir5.  

EES’nin tedavisi, rezektable tümörlerde cerrahi ve 
kemoterapidir. Lokal kontrolü sağlamak için radyoterapi de 
tedaviye eklenebilir6. Prognoz açısından bakıldığında, 
güncel bir çalışmada, EES'li çocukların 5 yıllık genel sağ 
kalımının %69 olduğu bildirilmiştir7. Özellikle genitoüriner 
sistemden ortaya çıkan EES oldukça nadirdir8,9. Literatürde 
bugüne kadar çok az sayıda primer vulvar ES olgusu 

bildirilmiştir. Bu yazıda, labium majus bölgesinden 
kaynaklanan primer ES olgusunu sunuyoruz. 

OLGU 

11 yaşında, öncesinde sağlıklı olduğu belirtilen olgu, 
başvurudan 4 ay önce sol labium majusta fark edilen 
ve hızla büyüyen kitle şikayeti ile başvurdu. Fizik 
muayenede sol labium majusta bulunan 4 cm’lik sert, 
ağrısız kitle saptandı. İnguinal bölgede ve diğer 
bölgelerde lenfadenopati saptanmadı. Pubertal 
gelişimi meme açısından Tanner evre III, pubik ve 
aksiller kıllanma açısından evre II idi. Muayenesinde 
ek özellik yok idi.  

Kitlenin durumunu karakterize etmek için lezyona 
yapılan yüzeyel doku ultrasonografide orta derecede 
vasküler akıma sahip 4,5 x 3 cm’lik solid kitle 
saptandı. Bakılan kan sayımı, biyokimyasal tetkikleri, 
tümör belirteçleri (beta HCG, alfa fetoprotein, nöron 
spesifik enolaz ve idrarda valin mandelik asit) normal 
sınırlarda olarak değerlendirildi. Manyetik rezonans 
görüntülemede (MRG) 4,6 X 2,7 cm, T1’de izointens, 
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T2’de hiperintens, kontrast tutulumu olan solid 
kitlesel lezyon saptandı. Kitle çocuk cerrahisi 
tarafından eksize edildi. Eksize edilen gri-pembe 
renkteki solid özellikteki kitle 4,5 x 2,5 x 1,2 cm 
ölçüsündeydi. Histolojik incelemede küçük yuvarlak 
mavi hücrelerden oluşan monomorfik bir görünüm 
saptandı. İmmünohistokimyasal çalışmada tümör 
hücrelerinde CD99 ve FLI1 pozitif, LCA ve desmin 
ile negatif reaksiyon gözlendi. Ki-67 proliferasyon 
indeksi %80 olarak belirlendi. Cerrahi sınır temiz idi. 
Histomorfolojik ve immünohistokimyasal bulgular ile 
olguda Ewing sarkomu/PNET tanısı kesinleştirildi. 
Teknik ve maddi nedenlerden dolayı ileri genetik 
incelemeler yaptırılamadı. 

Operasyon sonrası, evreleme amaçlı çekilen Pozitron 
Emisyon Tomografisi/Bilgisayarlı Tomografi 
(PET/BT) metastaz açısından negatif idi. Olgu, 
kemik ve yumuşak doku tümörlerinin 
‘Musculoskeletal Tumor Society and the American 
Joint Committee on Cancer (AJCC)’ kriterlerine göte 
Evre IIA (T1 N0 M0 G3) olarak evrelendi10. 

Olguya EURO E.W.I.N.G. 99 temelli kemoterapi 
uygulandı11.  Bu kemoterapi rejimine göre vinkristin, 
ifosfamid, doksorubisin ve etoposidden (VIDE) 
oluşan, 6 kür indüksiyon tedavisi verildi. 3 ve 6 kür 
indüksiyon kemoterapisinden sonra çekilen 
değerlendirme filmlerinde malignite lehine bulgu 
saptanmadı. Cerrahi sınır temiz ve operasyon sonrası 
görüntülemelerde malignite bulgusu olmadığından 
radyoterapi uygulanmadı. İdame tedavisi olarak 8 kür 
vinkristin, siklofosfamid ve karboplatin (VCC) içeren, 
kliniğimize özgü idame tedavisi verildi12. Tüm 
tedaviler, teşhisten 16 ay sonra tamamlandı. 
Kemoterapi kesiminin 12. ayında olan, tanı anından 
itibaren 28. ayında izlenen ve şu an 13 yaş 3 aylık olan 
olgumuz düzenli olarak takip edilmekte olup, aralıklı 
çekilen kontrol pelvik MRG ve toraks BT’de 
rezidü/nüks hastalık bulgusu görülmedi.  

Olgu sunumumuz, hastadan ve ebeveyninden 
bilgilendirilmiş sözlü ve yazılı aydınlatılmış onam 
formu alınarak hazırlanmıştır. 

TARTIŞMA 

ES, tipik olarak ekstremitelerin uzun kemiklerinde ve 
pelvis kemiklerinde ortaya çıkar2. Ekstraosseoz ES 
nadiren yumuşak dokularda ortaya çıkar ve genital 
sistemde son derece nadir görülür8,9. 

Kapsamlı bir literatür çalışması yaptığımızda, son 30 
yılda 29 vulvar ve vajinal ES olgusunun bildirildiğini 

belirledik13,14. Bu olguların çoğunluğunu genç 
kadınlar oluşturmaktadır ve iki olgu dışında tümü 40 
yaşın altındadır (ortalama yaş 27, aralık 10-52 yaş). 
Bizim olgumuz literatürde belirtilen en genç hastadan 
1 yaş büyük olup tanı anında 11 yaş olması ile 
literatürün en genç hastalarından biridir.  

Vulvar ve vajinal kitlelerin ayırıcı tanısında çoğunlukla 
epidermal inklüzyon kisti, Gartner kanal kisti, Skene 
bezi kisti, Bartholin bezinin iltihabı gibi benign 
lezyonlar yer alır15. Genital herpes, donovanosis 
(granüloma inguinale) gibi cinsel yol ile bulaşan 
enfeksiyonlar ve şankroid, özellikle ülsere lezyon 
varlığında düşünülmelidir. Vulvar ve vajinal 
lezyonların ayırıcı tanısında primer vajinal veya vulvar 
kanserler de düşülmelidir. Vulvar bölgede lenfoma ve 
primer meme kanseri de bildirilmiştir16,17.    

Vulvar kitleleri değerlendirirken görüntülemeye 
yönelik özel bir öneri yoktur çünkü çoğu lezyonun 
rezeksiyon öncesinde benign olduğu 
varsayılmaktadır. Ultrosonografi gibi noninvasiv, 
kolay ve hızlı uygulanabilen görüntüleme yöntemleri, 
kitlenin kistik veya solid yapısını ortaya koyarak ayırıcı 
tanıya yardımcı olabilir. Bu nedenle olgumuzda ilk 
olarak yüzeyel doku ultrasonografi uygulandı ve solid 
kitle saptanınca pelvik MRG ileri tetkik olarak 
planlandı. Pelvik MRG’de kontrast tutulumu olan 
solid kitlesel lezyon saptanınca bu bölgenin 
lezyonlarının yine de benign olma potansiyeli yüksek 
olduğundan biyopsi ve neoadjuvan kemoterapi 
planlanmadan olgunun kitlesinin eksizyonu yapıldı.  

Olgumuzda; histolojik incelemede küçük, yuvarlak 
mavi hücrelerin monomorfik popülasyonu saptandı. 
ES/PNET tanısı immünohistokimyasal çalışma ile 
tümör hücrelerinde CD99 ve FLI1 pozitifliği, LCA ve 
desmin negatifliği ile konuldu. ES/PNET için 
immünohistokimyasal bulgular ve belirteçler spesifik 
olmasına rağmen sensitif değildir. ES/PNET tanısı 
için tipik translokasyonlardan birini gösteren 
moleküler inceleme altın standart olarak kabul edilir. 
En yaygın kromozomal translokasyon, olguların 
%90’ından fazlasında saptanan t(11;22) 
(q24;q12)’dir18. Bizim olgumuzda teknik ve maddi 
nedenlerden dolayı ileri moleküler inceleme 
yapılamadı.  

Tanı konulduktan sonra, ES tedavisi multidisipliner 
bir yaklaşım gerektirir. Cerrahi rezeksiyona ek olarak 
hastalara çok ajanlı kemoterapi ve bazen de lokal 
kontrolü sağlamak amacıyla radyoterapi verilmelidir2. 
Olgumuza, cerrahi sınır temiz olduğundan ve cerrahi 
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sonrası görüntülemelerde rezidiv kitle 
saptanmadığından radyoterapi verilmedi. 

ES’ de en önemli prognostik faktör, tanı anında 
metastaz varlığıdır19,20. Lokalize hastalığı olan hastalar 
için 5 yıllık genel sağkalım oranları %70’lerde iken, 
tanı anında metastazı olan hastalar için bu oran 
%30’lara düşmektedir21. Olgumuzun başvuru anında 
yapılan görüntülemelerinde metastaz saptanmadı. 
Olgumuzda, tanının 28. ayında hastalıksız bir şekilde 
takibe devam edilmektedir. Prognozun bu şekilde iyi 
seyretmesinde; hastalığın erken evrede tanı alması, 
metastazın gelişmemiş olması, kitlenin tam rezeke 
edilip cerrahi sonrası mikroskobik/makroskobik 
rezidünün kalmaması ve kemoterapiye iyi yanıt 
alınması gibi birçok faktörün etkili olgunu 
düşünüyoruz. 

Sonuç olarak, ES/PNET kadın genitoüriner 
sisteminde son derece nadir olmakla birlikte bu 
tanının vulvar veya vajinal kitlenin ayırıcı tanısında 
akılda tutulması gerekmektedir. Erken teşhis, doğru 
tanı ve total eksizyon, adjuvan kemoterapi ve 
gerektiğinde radyoterapiyi de içeren multidisipliner 
tedavi yaklaşımları ile bu lokalizasyondaki ES/PNET 
başarılı bir şekilde tedavi edilebilir. 
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