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Kemoterapiye Hizl1 Yanit Veren Ewing Sarkomu’'na
Bagh Spinal Kord Basis1 Olgusu

Murat ELLI*, Faruk Giigliit PINARLI™, Ayhan DAGDEMIR™, Siikrii PAKSU™,
Nevzat DABAK™™, Mustafa Bekir SELCUK"***, Sabri ACAR™*,

v/ Spinal kord basis1 (SKB) olusabilecek kalici fonksiyon kayiplarmin énlenmesi acgisindan

erken taninmas: ve tedavi edilmesi gereken énemli bir onkolojik acildir. Agr1, duysal ve motor
kayiplar, otonomik fonksiyon bozukluklarn gérilebilir. MRG ve BT en kullanish tanisal
girisim araclaridir. Radyoterapi, cerrahi ve kortikosteroidler baslica tedavi secenekleridir.
Burada kortikosteroid ve kemoterapi ile hizla diizelen, Ewing Sarkomu sonucu gelisen bir
SKB olgusu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Ewing sarkomu, spinal kord basisi, kkemoterapi

Rapid Response to Chemotherapy in a Child with Spinal Cord Compression and
Ewing Sarcoma

Spinal-cord compression (SCC) is a critical oncologic emergency that must be recognized and
treated early to increase the possibility of preventing permanent loss of function. Pain and
deficits in motor, sensory, and autonomic function can occur. MRI and CT remain the two
most useful diagnostic and management tools. Corticosteroids, radiation therapy, and surgery
are the standard treatment options. We describe a patient with Ewing Sarcoma who
presented with SCC. He successfully treated with dexamethasone and chemotherapy.
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GIRIS

Ewing sarkomu (ES) ¢cocukluk caginin kii-
ciik yuvarlak hiticreleri tiimérler grubunun
uyesidir ve osteosarkomdan sonra en sik goru-
len maliyn kemik tiimoértidir. En sik ikinci on
yilda gériilen tiimoriin en énemli yakinmalar
tutulan bolgede agn ve sisliktir-2. Olgularin
%2’sinde tanida parapleji bulunur. SKB has-
tanin yasam kalitesini bozmasi, geri déniisti
olmayan noérolojik hasara yol acmasi nedeniy-
le acil tam ve tedavi gerektirmektedir-3. Bu
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makalede SKBna neden olan ve bir kiir kemo-
terapi sonunda nérolojik bulgularn sekelsiz
diizelen bir ES olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

iki aydir devam eden kalca agris1 yakinma-
sl ile basvuran 10 yasinda erkek hastanin fizik
incelemesinde sakral bolgede lokal basiya du-
yarhilik ve sag bacakta derin tendon refleksle-
rinde azalma saptandi. Bilgisayarh tomografi
(BT) ve manyetik rezonans (MR) incelemelerin-
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de sag ilyak kanatta hafif genisleme, kortikal dii-
zensizlikle birlikte T1’de hipointens, T2’de hetero-
jen hiperintens gériiniim ve iliopsoas ve gluteus
minimusta yumusak doku kitlesi saptandi. Kesi-
ci i8ne biyopsisi yapildi ve patolojik inceleme so-
nucunda ES tamsi konuldu. iki yénlii akciger
grafisi ve toraks BT incelemelerinde uzak yayilim
saptanmadi. Kemik iligi aspirasyonu normal bu-
lundu. Kemik sintigrafisinde ilyak kemikler dism-
da patolojik tutulum yoktu. incelemeler sirasmda
sag bacakta opiyat dis1 analjeziklere direncli agr
ve idrar retansiyonu gelisti. Fizik incelemede sag
bacakta kuvvet kaybi (4/5), arefleksi, duyu kayb1
ve glob-vezikale saptandi. Spinal MRG’de sakral
1. vertebrada litik lezyon ve sakral 1-2-3 seviye-
sinde spinal kanalda kKitle lezyonu tammlandi
(Resim 1). Bulgularn ilerlemesi durumunda de-
kompresyon cerrahisi planlandi. Hastaya 6nce-
likle kemoterapi (vinkristin: 1.5 mg/m?/giin x 1
gun, ifosfamid: 3000 mg/m?/giin x 3 glin, dokso-
rubisin: 20 mg/m?2/giin x 3 giin, etoposid 150
mg/m?/gin x 3 glin) ile birlikte deksametazon 2
mg/kg/glin baslandi. Kemoterapinin {i¢tincii
glinltinde 6nce idrar retansiyonu, ardindan agn
ve kuvvet kaybimin hizla diizeldigi goértildii. Has-
tanin tekrarlanan fizik incelemelerinde yeni né-
rolojik bulgu gézlenmedi ve izleminde kahci né-
rolojik sekel gelismedi. Tedaviye cevap deger-
lemdirmesi icin yapilan pelvik MRG’de kitlede
boyutlarinda ktictlilme goriildii (Resim 2). Hasta
halen Ewing sarkom kemoterapi protokoliine

uygun olarak tedavi edilmektedir.

Resim 1. Sakral birinci vertebra korpusunda litik lezyon ve
sakral 1-2-3 seviyesinde spinal kanalda kitle lezyonu.
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Resim 2. Kemoterapi sonrasi kemik lezyonunda regresyon ve
normal yumusak doku yapilari.

TARTISMA

ES’da uzun kemikler %50-60, kisa ve yas-
s1 kemikler %40-50 siklikta tutulur. Aksiyel
timorler en sik pelvis olmak tizere gogiis du-
varl, vertebra ya da paravertebral alan ve kafa
kemikleri yerlesimlidir. Lokalize hastalikta
%30, metastatik hastalikta %50 oraninda do-
lasimda ES hiicreleri bulunabilir ve tanida
klasik ES’da %10, atipik ES ve PPNET de %35
oraninda gosterilebilen metastaz vardir. Etki-
lenen bolgede agr ve/veya sislik en sik klinik
basvuru seklidir. Ttimoér, birincil kitlenin ya da
metastazin etkisiyle spinal kord ve periferik si-
nir basisina yol acgabilir(-2).

Spinal kord basis1 ¢cocuklarda nadir karsi-
lasilan (%4,0-5,5) bir onkolojik acildir ve 3 ay-
17 yas arasindaki kisilerdeki en sik parapare-
zi nedenidir®. Spinal kord ya da kanaldan
kaynaklanan Kkitleler (astrositom, epandimom)
primer; metastatik solid tiimérler ise sekonder
SKB nedenleri olarak adlandirihir®®. Cocuklar-
da sekonder nedenler daha siktir. SKB'na en
sik yol acan timorler; ES, néroblastom, rab-
domiyosarkom, osteosarkom, Hodgkin-dis1
lenfomalar, Hodgkin lenfoma, diger yumusak
doku tumérleri, germ hiicreli timorler ve
Wilms timorii’diir. SKB eriskinlerde sikhikla
vertebra korpuslarimin metastatik tutulumuna
bagh olarak olusurken, cocuklarda paraver-
tebral tiimorlerin intervertebral acikliktan
uzanimina bagh olarak olusur®58. Ewing
Sarkomu vertebralar1 ya da paravertebral ala-
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n1 tutarak SKB bulgularmna yol acabilir. Tim6-
riin vertebral venéz pleksusa basi yapmasi ve
bunun sonucu salinan inflamatuar mediatoér-
ler vazojenik kord 6demine, venéz kanamaya
ve iskemiye yol acarak norolojik defisit ve do-
ku hasarina neden olurl-9.

Norolojik bulgularin varhginda uzun streli
kord basis1 déniisii olmayan noérolojik hasara
neden oldugundan acil tan1 ve tedavi gerekli-
dir. Tani sirasinda hastalarin %80-95’inde ag-
r gorulur. Baslangicta cogunlukla lokalizedir
ve tipik olarak giderek artar. Lumbosakral ver-
tebralarin tutulumunda daha belirgin olmak
uzere radikiiler agr belirgin olur. Agriy izleye-
rek motor bozukluk (%60-85) ve duyu kaybi
(%40-90) ortaya cikar. Otonom disfonksiyon
sonucu gaita ve idrar inkontinansi ya da ka-
bizlik ve idrar retansiyonu olusabilir. Agrinin
yeri, yayilimi, siliresi, arttiran ya da azaltan ne-
denler ve gece agrisinin olup olmadig1 sorgu-
lanmaldir. Fizik incelemede derin tendon ref-
lekslerinde artis ve Babinski bulgusu gértilebi-
lir. Radiktler agr1 ve duyarhlik, vertebra pal-
pasyonu ve perkiisyonu basimin diizeyinin
saptanmasinda degerlidir. Kas kuvveti, anal
sfinkter tonusu, derin ve yiizeyel duyu muaye-
nesi spinal kord disfonksiyonunu degerlendir-
mede 6nemlidir®67. Olgumuzda 6énce idrar
retansiyonu ve sonrasinda siddetli bacak agri-
lan gelisti. Fizik incelemede duyu ve hareket
kusuru saptandi.

Tamida direk grafi olgularin az bir kismin-
da yardimcidir, vertebranin yapisindaki oste-
olitik ya da osteoblastik degisiklikleri gosterir®.
MRG invaziv olmamasi, ¢ok planda kesit alina-
bilmesi, 6zgilil ve duyarh olmasi nedeniyle spi-
nal kanal, epidural ve paravertebral alan i¢in en
etkili gériintiileme yéntemidir. MRG yapilamu-
yorsa; bilgisayarlh tomografi, positron emisyon
tomografi, radyontiklid kemik sintigrafisi diger
yontemlerdir3-6.7.10, Olgumuzda MRG ile spinal
kanala bas1 yapan kitle gosterildi.

Hizla ilerleyen norolojik bulgular olan has-
talarda acil tedavi gereklidir. Hizh baslayan bir
basida 8-10 saat icinde basinin diizeltilmesi
gerekirken; 24-28 saatten daha uzun bir stire-

de olusursa izleyen 7 giin icinde yapilacak dii-
zeltme etkili olabilmektedir. Tedavinin seci-
minde ve basarisinda basiya neden olan timo-
run tipi 6nemlidir®. Cerrahi, nérolojik bulgu-
larin hizh ilerlemesi ve motor fonksiyonun tam
kayb1 haricinde genellikle tercih edilmemekte-
dir. Cocuklarda biiytime ve spinal stabilite so-
runlarma yol acabilmektedir. Medulla spinali-
se bas1 yapan nedeni bilinmeyen kitlelerde
cerrahi, spinal dekompresyon ve tanisal ma-
teryel elde edilmesi acilarindan tercih edilebi-
lir. Bizim hastamizda da bu sekilde bir basi ol-
masina karsin timorin tanisinin konulmus
olmasi, nérolojik bulgularin yavas ilerlemesi
ve olas1 komplikasyonlar nedeniyle cerrahi ilk
asamada yapilmadi. Akut SKB olan hastada
norolojik fonksiyonlarin korunabilmesi icin di-
ger tedavi secenekleri: Deksametazon, radyo-
terapi, dekompresyon cerrahisi, ve kemotera-
pidir. Kortikosteroidler spinal nedene yénelik
tedavi secilene kadar ilk uygulanacak ilactir.
Deksametason 2 mg/kg/doz olarak 6 saatte
bir verilir. Kortikosteroidler, medulla spinalis-
de inflamasyonu baskilayarak ve vaskiiler
membranlan stabillestirerek 6demi azaltir; ag-
riy1 ve diger norolojik yakinmalar: hafifletir.
Ayrica baz tiimoérler icin de kemoterapétik et-
ki gosterir ve hizli ilerleyen nérolojik bulgular
olmayan hastalarda daha diistik dozlar (0.25-
0.50 mg/kg/doz) da genellikle yeterli olmakta-
dir. Kemoterapi primer tanisi belli olan hasta-
larda 6zellikle 16semi, lenfoma ve néroblastom
nedeniyle olan spinal basida yarar saglar. Yo-
gun kemoterapi protokollerinin giindeme gel-
mesiyle birlikte epidural basiya neden olan
Ewing sarkomu ve néroblastom gibi nérojenik
kaynakh tiimérlerde de kemoterapinin ilk se-
cenek olabilecegi bildirilmistir! V. Tiimériin ta-
nis1 biliniyor ve radyoterapiye yanit verecegi
diistiniliiyorsa, radyoterapi de siklikla tercih
edilmektedir. Cocuklarda radyoterapinin ver-
tebra, medulla spinalis ve ¢evre dokularin bii-
yimesini etkileyerek gec yan etkilere yol actig1
bilinmektedir. Radyoterapi, kemoterapi ve cer-
rahi secenekleri multidisipliner bir yaklasimla
degerlendirilmelidir ve her ti¢ tedavi yontemi-
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nin destekleyicileri vardir®-5.7.10, Olgumuzun
tanisinin Ewing sarkomu olarak belirlenmis
olmasi, spinal basi kliniginin hafta sonu tati-
linde gelismesi, noérolojik bulgularin hizla
ilerlememesi nedeniyle radyoterapi hemen
baslanmadi. Geregi halinde cerrahi tedavi
planm yapilarak, kemoterapi ve kortikosteroid
tedavisi acil olarak baslandi. Ewing sarkomu-
nun neden oldugu spinal basida radyoterapi
siklikla tercih edilebilmesine karsin, bizim ol-
gumuzda kemoterapi ile tictincti giinden iti-
baren 6nce idrar retansiyonu ardindan agr
ve kuvvet kaybimin hizla diizeldigi gorildu.
Hastaya cerrahi ya da radyoterapi uygulan-
masina gerek gortilmedi.

Spinal kord basisinin sekelsiz iyilesebilme-
si icin acil tam ve tedavi zorunludur. Tedavide
kemoterapi, radyoterapi ve cerrahi segcenekleri
multidisipliner bir ekip tarafindan degerlendi-
rilmelidir. Duyarl oldugu diistiniilen timor-
lerde kemoterapi, girisimsel olmamasi1 nede-
niyle 6ncelikle uygulanmalidir. Tedavi plan
yapilana kadar kortikosteroid tedavisi acil ola-
rak baslanmaldir.
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