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Cerrahpasa Tip Fakultesi Ewing sarkom deneyimi: 1983-
2003

Ewing's sarcoma: results of a single institute from Turkey, 1983-2003

Alp Ozkan!, Tiraje Celkan!, Hilmi Apak!, Serap Karaman', Aylin Canpolat!, Sttheyla Ocak!,
Ferda Ozkan?, Sergiilen Dervigoglu3, Murat Hiz?#, Inci Yildiz!

Amac: Bu calismada klinigimizde tek bir merkezde tedavi gormus Ewing sarkom olgular: geriye doniik olarak incelenmistir.

Gerec ve yontem: Ocak 1983- Ocak 2003 yillar1 arasinda Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji bolumine bagvuran 16 yas
ve alt1, daha dnce tedavi gormemis, biyopsi ile Ewing sarkom tanis1 kesinlesmis 25 olgu geriye donuk olarak incelenmigtir. Hastalarimizin
sagkalim sonuglar1 Kaplan-Meier yontemine gore hesaplanmustir.

Bulgular: 25 Ewing sarkom olgunun ortanca yast 9 yas, dagilim ise 3-15 yas idi. Tan1 aninda 16’sinda yerel tutulum 9’unda ise uzak yayilim
mevcuttu. Ortalama 50 aylik izlem stiresi (4-108 ay) sonucu 4 yillik olaysiz sagkalim ve toplam sagkalim streleri sirast ile %30,8 ve %31,1°dir.
Cikarim: Cok ilagli yogun kemoterapi uygulamalarinin ve yerel denetim yontemlerinin giindeme girmesine ragmen sagkalim sonuclarinda
istenen bagar1 saglanamamustir.

Anahtar kelimeler: cocuk, Ewing sarkom, kemoterapi,

Objective: The aim of this study is to evaluate patients with Ewing’s sarcoma treated at a single institute, retrospectively.

Material and Methods: 25 patients with Ewing’s sarcoma admitted to Cerrahpasa Faculty of Medicine Pediatric Hematology and Oncology
Department between January 1983 and January 2003 were enrolled into the study. All patients were under age of 16 and had no treatment
previously. All diagnoses were confirmed with biopsy. The survival rates were calculated by Kaplan-Meier method.

Results: The median age was 9.0 years; range, 3.0 to 15.0 years. At diagnosis, 16 patients had local-regional disease, and 9 had distant
metastases. The mean follow-up of all patients was 50 months (range 4-108 months). The 4-year event-free survival (EFS) and overall survival
(OS) rates were 30.8 and 31.1 % respectively.

Conclusion: Despite significant progress with the use of intensive multiagent chemotherapy and local control measures, satisfactory survival
rates could not be achieved.
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Giris

Ewing sarkomu ¢ocukluk ¢ag1 timorlerinin % 1’ini olusturur.
Osteosarkomdan sonra kemigin ikinci siklikta goriilen kot
huylu tumorudur. Ik kez 1921 yilinda James Ewing
tarafindan tanimlanmustir (1). Osteosarkomun aksine 1sina
duyarli bir tumordiir. Giniimiizde noronal kaynakl bir timor
oldugu kabul edilmektedir. Kemigin farklilasmamig timort
olup daha farklilagmug sekli “periferal primitif noroektodermal
tumor (PNET)” olarak isimlendirilir. Hastalarin %90’ 1inda
kemikten, %10’unda kemik dis1 dokulardan kaynaklanir.
Hastalarin %80’1 20 yasin altindadir. 11, 22 translokasyonuna
rastlanabilir. Patolojide kiiguik yuvarlak hiicreli timor grubuna
girer (1). Bu calismada Cerrahpasa Tip fakiiltesi Cocuk
Hematoloji-Onkoloji Klinigi’nde tedavi gormus Ewing
sarkomlu hastalarin tedavi sonuglarinin verilmesi

amaclanmustir.

Gereg ve Yontem

Ocak 1983-2003 yillar1 arasinda Cerrahpasa Tip Fakiltesi
Cocuk Hematoloji-Onkoloji bolumiine bagvuran 16 yas ve
alt1, daha Once tedavi gormemis, biyopsi ile Ewing sarkom
tanis kesinlesmis 25 olgu geriye doniik olarak incelenmistir.
Tani1 aninda olgularin 9 tanesinde (%36) yayilim vardi. Tan1
acik biyopsi ile konulmus olup, histolojik, sitolojik,
immunohistolojik yontemlerle yuvarlak hiicreli timor ayirici
tanisina (noroblastom, rabdomiyosarkom, lenfoma vb.)
gidilmistir. Oyki, fizik muayene, laboratuvar testleri,
bilgisayarli tomografi, tim viicut kemik sintigrafisi, son
yillarda ise manyetik rezonans gortintileme teknigi tim
olgularimizda uygulanmistir. Lokal tedavi olarak cerrahi
+ kemoterapi, cerrahi + radyoterapi, cerrahi + kemoterapi
+ radyoterapi uygulanmustir. Cerrahi olarak yetersiz cerrahi
sinir olduguna inanilan olgularimizda 44 Gy radyoterapi
uygulanmistir. Hastalarimizin olaysiz ve genel sagkalim
sonuglar1 Kaplan-Meier yontemine gore hesaplanmigtir.
Sagkalim sonuglarinin karsilagtirilmasinda log-rank testi

kullanilmigtir.

Bulgular

Calismaya alinan 25 olgunun 16’s1 erkek, 9’u kiz olup,
hastalarimizin ortanca yast 9 yastir (dagilim: 3-15 yas).
Birincil timortin 19 tanesi ekstremite, 6 tanesi aksiyal
yerlesimlidir. Hastalarimizin klinik 6zellikleri ve prognostik
etmenler Tablo I’de verilmistir. Ortalama 50 aylik izlem

suresi (4-108 ay) sonucu 4 yillik olaysiz sagkalim ve toplam
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sagkalim streleri sirasi ile %30,8 ve %31,1’dir. Yerel yayilim
olan olgularimizin 4 yillik toplam sagkalim oran1 %53,6
iken uzak yayilimli hastalarimizda bu oran %0’dir (p=0,01)
(Sekil 1-2).

Tartisma

Ewing sarkom cocukluk c¢aginin seyir olarak en kotu
timorlerinin basinda gelmektedir. Son 20 y1lda multidisipliner
yaklasimdaki gelismelere ve cok ilagli kemoterapi
yaklagimlarina ragmen ayni yerde yeniden belirme veya
uzak yayilim gelisme orani hala %30-50 oranindadir. Ewing
sarkomlu hastada uzak yayilim gelistigi zaman ikincil tedavi
girisimlerine ragmen hastalar genellikle kaybedilmektedir
(1). Yogunlagtirilmig tedavi yaklagimlar: ile hastaligin
seyrinde ilerlemeler kaydedilmigtir. Fakat bu da beraberinde
yogun tedavilerin kisa ve uzun surecteki yan etkilerini

getirmigtir (2). Bizim ¢alismamizda tan1 aninda uzak yayilim

Table I: Hasta ozelliklerimiz ve prognostik etmenler.

Ozellikler Hasta sayisi %o P
Cinsiyet

Erkek 16 64 0,73
Kiz 9 36

Yas, yil

Ortanca (sinir) 9 (3-15)

<10 13 0,77
> 10 12

Birincil tiimor

Ekstremite 19 76 0,40
Santral aksis 6 24

Uzak yaytlim

Hayir 16 64 0,01
Evet 9 36

Birincil tedavi

KT 10 40 0,68
KT+RT 10 40

KT+C 3 12

KT+C+RT 2 8

KT rejimi

VAC 7 28 0,52
VACA 5 20

VAIA 3 12

EVAIA 10 40

A:Actinomycine-D, A:Adriamycine, C: Cerrahi, C: Cyclophosphamide,
E:Etoposide, I:Ifosfamide, KT: Kemoterapi, RT: radyoterapi, V: Vincristine
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Sekil 1: Tiim hastalarimizin toplam sagkalim egrisi.
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Sekil 2: Uzak yayilumi olan ve olmayan hastalarimizin toplam

sagkalim egrileri

olmasi en donemli ve tek prognostik etmen olarak saptanmigtir
[Yerel yayilim1 olan olgularimizin 4 yillik toplam sagkalim oram
%53,6 iken, uzak yayilimi olan hastalarimizda bu oran %0’ dir
(p=0,01)]. Bizim serimizin hasta sayis1 dugiiktir. Dunyadaki
genis serili calismalarin sonucunda yayilim olmasmin hastaligin
seyrindeki onemine ek olarak; baglangi¢ timor hacminin 100
cm? den yiiksek olmasi, yiiksek serum laktat dehidrogenaz
diizeyi, aksiyel yerlesimli ttimor, ileri yas, baglangic kemoterapisine
kot yanit diger prognostik ol¢utler olarak bildirilmistir. Bat:
tilkelerindeki genis seri calismalarinda 5 yillik toplam sagkalim
degerleri %51-75 oranindadir (1-7). Gelismemis veya gelismekte
olan uilkelerde ayni tedavi protokollerine ragmen ayni basaril
sonuglara ulagitlamamaktadir (8- 11). Ulkemizden Hacettepe
Universitesinden Kutluk ve ark. (11) 133 olguluk serilerinde 10
yillik olaysiz sagkalim sonucunu %19, toplam sagkalim sonucunu
ise %31 olarak vermektedir. Bizim tan: aninda metastatik hastalik
orammiz %36 iken Kutluk ve arkadaglarinin ¢aligmasinda bu
oran %43’diir (11). Gelismekte olan tilkelerde hastalarin tedavi
merkezlerine ge¢ bagvurmasi ve multdisipliner yaklagim gerektiren
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bu olgularda sosyal gitvence sorunlar ile fazla zaman kaybedilmesi

ontimiizde ¢oziilmesi gereken sorunlar olarak goriilmektedir.
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