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Ewing sai"koması-tanı ile tedavi kriterleri 
S.Kemal Erol(') , A. Ekin(2), Hasan Havitçioğlu(3) , A. Küpeli(4) 

Osıeomyelojen malign kemik urlanndan olan EWİNG-Sarkomu lanı ile ıedavi güçlüklerine yol açmakıadır. Bu malign ıümörun 
iske let lokalizasyonları , radyolojik görünümleri ve tedavi olanaklan dile getirilirken. lanının konulmasından 7 ay sonra , radyoterapi
kemolerapi kombine ledavisine karşın onaya çıkan kafaıası ve akci~er meıasıazlan sonucu 9 ay sonra eksitus olan bi r olgu sunulmakıadır. 

Anahtar Sözcı1k1er: EWİNG-Tam, . Thdavi Prognoz-Bir Olgu. 

Ewing's Sarcoma-Oiagnostie and Therapeutie eriteria. 
One of the malignant bone tumoı'S of marrow is the Ewing 's sareoma which leads to diagnosric and therapeulie diffieulties. 

While skeletal loealisations, radiologic features and waya of treatment of this malignant tumor are explained, a case is reported, 
who despite a combination of x-ray-and chemotherapeutical treatment, 7 months alter manifeslalion of the clinİcal features, appea
red with metastases in the skull and lungs and died 9 months later. 

Key Words: EWİNG-Diagnosis, Treatment, prognosis-A Case. 

Kemik iliğinin endotelyal hücrele rinden kaynaklanan 
bu malign tümörü ilk olarak tanımlayan James EWİNG , 
bunu kemiğin yuvarlak hücreli sarkomlarından ayırarak , 

önce (1921 'de) "kemiğin diffüz endotelyoması" sonra da 
(1924'de) "endotelyal myelom" deyimlerini kullanmış
tır.(B.l3.l6.l7. 1 9.29). Kemik iliğinin nonmezenşimal eleman
larından, immatür ve nondiferans iye hücrele rinden geli
şen bu yüksek derecedeki malign urun histogenezisi tam 
bir açıklığa kavuşturu lamamıştıı<B. ıo. 13). Kimi otörler lez
yonun endotelden geliştiğini açıklamışlardır. (LO). rumör 
dokusunu, ara substans olmadan, nondite ransiye hücre
le r oluştururlar. Metastaz eğilimi çok yüksek olan bu ma
lign kemik uru, gerek tanı, gerekse tedavi açılarından 
büyük sorunlar yaratmakta, kimi kez özgün olmayan kli
n ik ve radyolojik bulgularla ortaya çıkarak değişen tablo
lar sergilemektedir. 

Sinonimleri: Kemiğin Diffüz Endotelyoması, Endo
telyal Myelom, Endotelyal Sarkom, EWİNG-Endotelyomu, 
Kemiğin Retikulum hücreli Sarkomu, Nondiferansiye Re
tikulosarkom(B.13.l6.l7.19.29) . 

1\ıtulma Sıklığı: Mayo Klinik serisinde (DAHLİN) ke
mik malignomlarının % Tsini EWİNG sarkomu oluştur
maktadır. Bu tümörün tüm kemik urları içindeki yeri ise 
0/0 S kadardlı<6,ı7) . Başka otörler kemik malignomlan için
deki yerini % O,S'den % 10'a kadar değ işen oranlarda 
vermektedirleı<1 3.17). ACKERMAN (1968) EWİNG sarko
munun tüm kemik tümörlerinin % 4 'ünü oluşturduğunu 
saptamıştır.(2) Kemik iliği malignomları içindeki oranı 0/0 
12-IS kadardıı<U). Afrika yerlilerinde yok denecek de
recede az görülen EWİNG sarkomu'nun ABD'de yaşayan 
zencilerde görülmesi çok enderdiı<cH ' 17). 

(1) DE.Ü TIp FOrtop. 1hıvm. AJju Dtlretım IJyesl n ar. Dr. 
(2) D E.Ü TIp F Ortop-Thıvm . ABD Ötlretim Üyesi Yard. Dr. 
(3) DE.Ü TIp F Ortop-1J-avm. ABD Ötlrelim Görevlisi Uzm. Dr. 
(4) DE.Ü TIp F Patoloji ABD Ötlre lim Üyesi Doç. Dr. 

Yaş İnsidansı : En sık olarak 2. dekad 'da tutulma 01-
maktadır, bundan sonraki sıklığı ilk ıo yaş içinde görü
lüı<2.3.4 .6.B. 1 3 .l 6 . 11 .29) . Çocukların malign kemik tümörleri
nin % 32 kadannı Ewing sarkomu oluşturmaktadır; 7. yaş

tan önce 23. yaştan sonraki tutulmalar oldukça enderdir, 
30. yaştan sonra ise hemen hemen görülmemekte
dir.CU .l3.l7) GRİFFİTHS et al(13)'a göre bu malign kemik 
uruna yaşamın S. ayı ile 83. yaş arasında rastlanabilmek
tedir, ama olgu ların 2/3 ü 16. ile 19. yaşlar arasında , 20. 
yaştan önce ortaya çıkarlar, % 90 'nı da 30. yaştan önce 
görülmektedir. DAHLİN ' in en genç olgusu 18 aylıktıC5 .6) . 
Her yıl IS. yaşın altındaki 1 milyon popülasyonda ortala
ma 1,5-2 Ewing sarkomu ortaya çıkmaktadır. Çocuklar
daki tüm malign tümörle rin % 1-2 'sini Ewing sarkomu
nun oluşturduğu hesaplanmaktadır (SCHÖN1) et al , 
1980)(24). 

Cin siyet Ayrımları : Ewing sarkomuna belirgin bir bi
ç imde üstün olarak e rkekler tutulmaktadır. (4 .B.l3 . 17 .23.29). 

Gerek DAHLİN'e (l 978)C6) gerekse Hollanda Tümör Ka
yıt Merkezi verile rine göre (Cit. 17) erkek-diş i oranı 32 
dir. GRİFFİTHS e t al (1 966) diş i cinste (4S olguda) ha fi f 
bir üstün tutuluş iz lenmiştir. (Cit.l3). 

Kemik 1\ıluluşu: DAHLİN et al % 61 olguda tutuluşu 
alt ekstremitelerle pelvis kuşağında izlemişlerdirC6) . 

KarZ et al'a göre(l7) üstün olarak uzun kemiklerden fe
mur, humerus, tibia, fibula ve yassı kemiklerden ilium ile 
kostalarda tutuluş izlenmektedir. GRİFFİTHS et al 'a gö
re(13) gövdeye yakın kemiklerde yerleşme daha sık 01-
maktadır, omurgada çok enderdir, elin ve ayağın küçük 
kemiklerinde he men heme n hi ç görül 
mez. (B.9.13.17.IB.19.22.25.2B.29.30). Kuralola rak iskeletteki her 

kemikte Ewing tutuluşu olabilir. DAHLİN e t al'a göre bu 
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ur daha sıklıkla metafizer olarak yerleşmektedir'5.6) . EN
NEKİNG W.F.'e göre ise bu urun klavikula ve fibula diafiz
lerine özel bir yerleşme eijilimi vardır.CIO) . 

Klinik Bulgular: Ewing tümöründe anamnez kısadır; 
ama bu süre haftalar ile yıllar arasında deijişme göstere
biliı<l7) Tanı konulmasından ölüme kadar geçen sürenin 
hemen hemen 2 katı latent olarak-geçer. Hastalık çoijun
lukla aijrı şişlik ve ateş gibi bulgulara yol 
açar'2 .3.5.6.7 .9 . ıı.1 3.14 . 16.1 7 .1S.19.22 .23 .24.29) . Aijrı % 80 olguda 

vardır. Başlangıç döneminde tümör çevresinde kısa sü
reli inter mittant aijnlar olabilir, daha sonradan aijnlar sü
reklidir's.17) Ewing sarkomunda % 7-20 oranında travma 
öyküsüne rastlanmaktadlı<13) . Bir çok olguda aijrı ve şiş
lik zamanla belirginleşir, bunun ortalama süresi 9-12 ay
dır. Ayrıca olguların çoijunda palpe edilebilen duyarlı bir 
kitle vardır'IO). Ateş % 16-60 oranında subfebril'dir ya da 
38 ,3'C'a kadar yükselmiş olabilir. Tümör hücrelerinin par
çalanma ürünlerinin piretik etkisinden kaynaklandıijı sa
nılan ateş periodik olarak 39-40° C a kadar çıkabilir'S). 
Fizik muayenede palpe edilebilen bir kitle vardır, sert olup 
altındakı kemik üzerinden kaydınlamaz(4 .6.13.I7l . Ortalama 
% 3 olguda lokalısı artışı bulunur (13) Deride yüzeyel da
marlar dilate olmuştur. Tümör bölgesinde önemli bir kı
zarıklık görülmez.<'3.17). Ateş, kilo azalması, kaşeksi or
talama %25 olguda bulunur(l3). Hastanın görünümü so
luktur, iştahı azalmıştır; genel durumda bozulmuş olabi
lir'S.9.13.17). Ewing, klinikte hızlı büyüyen, aijrılı bir kitle 
biçimindeortaya çıkar, osteomyeliti yansıtan bulgular ol
dukça ilginçtir, ama hastanın hekime başvurmasına ne
den olan başka bir bulgu da büyük kemiklerde kendini 
gösteren patolojik kırıklar 0Iabilir'4.s.Io). Olguların % 2-5 
kadarında görülen patolojik kırıklar sıklıkla metafizer böl
gede ortaya çıkarlar' l3) . 

Laboratuar Bulguları: Laboratuarda patognomonik 
bulgular ortaya çıkmaz. Olguların ortalama 1/3 'ünde lö
kosit sayısı artmıştır,cS.17 .29) Olguların % 50'sinden faz
lasında lökositlerin sayısı ıo.OOO 'nin üzerindedir'sı, ya 
da en azından 8.000'nin üzerine ÇıkmIŞtıı<I7). Ewing sar
komunda ortaya çıkan belirgin lökositoz, ateş ve genel du
rum bozukluiju, prognozun aijır olduijunu gösteren bul
gulardlı< 19ı, ama bu kural deijildir. Ortalama % 25 olgu
da bir anemi saptanmıştlı<13). Sedimentasyon % 90'a va
ran oranda hızlanmıştır'1 3). Lökositoz ve sedimentasyon 
hızlanması tanı yanlışlıklarını kaynaklandıran bulgular
dır. Protein elektroforezinde Laktatdehidrogenaz (LDH) 
ve alfa-2 globulinleri artma gösterirlerCS.17) 

Radyolojik Bulgular: Ewing sarkomunda yeni kemik olu
şumunu gösteren potansiyel fazla olmadıijından, Röntgen 
grafilerinde çoijunlukla destrüktif deijişiklikler göze çarp
maktadır, ama reaktif-sklerotik deijişikliklerin birarada bu
lunduiju olgular ve saf osteosklerotik görünümlere de rast
lanabiliı<s.lo.ıı .12.13. � 7.25) Ortalama % 40-62 osteolitik gö
rünüme karşın, % 23-50 osteolitik-osteosklerotik mikst 
tablolar bulunmaktadır'17.2 7). Osteosklerotik görünümün 
üs tün olduiju olgu sayısı ortalama % ıo-15 kadar
dır.CS.1 7.1 S.27) Kimi olgularda, osteolitik deijişikliklerin güç 
tanındıijı alanlarda, güve yeniiji ya da tırtıl kemirmesi gi
bi çok küçük dansite azlıijına rastlanırken , kimilerinde 

de bezelye büyüklüijüne varan, kenarı sklerotik bir halka 
ile çevrili, osteolitik adaklar izlenebilir.(S.1 I.12.13.29). Ewing 
sarkomunda ekstraossöz bölgeler çoijunlukla yumuşak 
doku dansitesinde olduijundan, bu radyolüsen alanlar gra
filerde kolayca izlenemez, bu nedenle lezyonun klinik pal
pasyonundaki boyutlarıyla radyolojik görünümü arasın
da bir uyumsuzluk bulunmaktadır,c6. 1O). 

ı. Ewing sarkomunda periost reaksiyonları deijişik 
görünümlerle karşımıza çıkabilirler: 

\ i 

Resim 1.: EWING sarkomu nda Hadius Şaftı 'nu ! periaslal yeni kemik for
masyonu ile füsiform gen işlemesi. 

a) Subperiostal kemik formasyon unda soijan kat
manları gibi lamelleşmeler:(3.4 ·6 .7 .s .1 o. ıı.1 2.1 7.25.27 .29) . Ka-
rakteristik olan bu görünüm spesifik bir bulgu deijildir. 
% 36 olguda tümör alanında bir uçtan öbür uca yerleşir. 
SHERMAN ve SOONG'un (1956) serisindeki santral dia
fizer lezyonlarında % ıoo oranında ortaya çıkan bu la
melleşmeler KOTZ et al'a göre ortalama % 25-45 olguda 
görülmektedir. (17.27) 

b) Horizontal spikula (güneş ışınları görünü
mü)C3.4.6.8.10.12.13.1 6.17.25.27.2S.29) yine bir periost reaksiyonu 
olarak yeni kemik formasyonunu yansıtır, metafizer Ewing 
lokalzasyonlarında % 12 oranında kendini gösteren bir 
bulgudur, uzun kemiklerde, geniş yumuşak doku ile ör
tülü alanlarda gelişir. 

c) CODMAN_üçgeni(3.6.10.12.13.1 7.19.23.24.27.2S.29) çabuk 

büyüyen Ewing sarkomunda görülen bir tür periost re
aksiyonu olup uzun kemiklerin metafizisinden kaynaklan
maktadır. 

2. Ewing Sarkomunda kemik destriiksiyonu, kemi
ijin medüllasından kaynaklanarak deijişik tablolar yara-



tıı<8,1O,17,29), Çok hızlı büyüyen tümörlerde yaygın osteo
litik alanlar ortaya çıkabilir.(3,l0,13,17 ,29) Kortikal destrüksi
yon ile irregüler lekeli görünüm BHANSALİ ve DESAİ se
risinde (1963)(3) % 39 oranında izlenmiştir. Saf osteoli
tik görünüm ise ortalama % 40-62 oranında izlen
mektedir.(27). 

3. Ewing sarkomunda yeni kemik formasyonu ola
rak saf skıerotik görünüm yaratan sporadik olgular açık
lanmıştır,(8,ı3,2 7). Sklerotik alanlann belirgin biçimde üs
tünlük gösterdi~i olgular ortalama % ıo-15 kadardıı<27). 
Bunlann kimi olgularda osteojenik osteosarkomdan ayır
tedilmeleri güçleşiı<8,13,l7,27). Kostalarla skapulada, karak
teristik olmayan görünümler yanında, füsiform bir geniş
leme de izlenebiliı<8, 13). 

4. Ewing sarkomunda % 50 kadar olguda, yalnız kli
nikte de~il , Röntgen grafılerinde de bir yumuşak doku 
şişkinli~ine rastlanmaktadır.(1o,13). 

5. Kimi olguların radyogramlannda,anevrizmal kemik 
kistine benzeyen, kavem oluşumları ender olarak ortaya 
çıkabilir. (13). 

Ewing sarkomunda tomografik incelemeyle tümörün 
radyolüsen bölümünde amorf ossifikasyc n olup olmadı
~ı izlenebilir ve böylece osteolitik osteosarkomdan ayırı
mı yapılabilir.(l7). 

Ewing sarkomunda anjiografi (8,10,12,13,15,17,20,25,26,29) 

önemli bir incelemedir, ama anjiografi ile kesin tanıya git
mek 0Ianaksızdır.(3,8'10,25), Sintigrafi(l7) ile iskeletteki 
Ewing sarkomu metastazları yanında , öteki organ sıçra
malarını da saptayabiliriz. Ewing sarkomunda bilgisayarlı 
tomografi (CTylO,17) ile tümörün yayılma derecesi izlene
bilir ve radyolüsen bölümüyle ilgili invazyon derecesi or
taya çıkarılabilir. Tiimörün yumuşak dokuya yayılmasını 
ve bunun derecesini xeroradiographie(lO) ortaya çıka

rabilir. 

Resim 2 .: EWiNG·Sarkomu. H . K:n ı n , 20.08.1986 tarih indeki bilgisayar lı 
tomografi (CD incelemesinde kesit görünümü. 

Resim 3 .. Sintigrafi'de radius tutuluşu izlenmekte: 
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Ayırıcı tanı: Tipik Ewing sarkomunun gön)nüşü bi
le, Röntgen grafılerinde osteomyelife benzer bir tablo ya
ratmaktadır.(8,ıO,14,l7,27,29). Primer kemik tümörlerinden re
tikülasarkom, fibrosarkom, osteosarkom radyolojik ince
lemelerde EWİNG tümörüne benzer görünümler yarata
bilirleı<5,8,1l , 13,ı7,20,23,25,29). Ayrıca radyolojik görünümler 
infeksiyon süreçleriyle, eozinofılik granulomla, lösemik 
infıltrasyorılarla karıştırılabilirleı<8,17). Dört yaşa kadar ço
cuklardaki röntgen bulgularında, ön planda sempatikob
lastom (sympathogoniom) metastazlarını düşünmek 
gerekir. (8) 

Ewing tümöründe patolOjik anatomi: Ewing sarko
mu biraz yumuşak, semisolid bir urdur, kesilince parlak 
bir yüzey gösterir, biraz esnektir, gri-beyaz ya da gri
açıkkırmızı renktedir; burılar nekraz ve kanamalar nede
niylediı<2,8,1O,17,19,23,29). Ewing tümörü orijinini medüller 
kaviteden alır, spongiöz boşlukları doldurur, diafizin ilik 
boşlu~una de~işik ölçülerde yayılır, kortikalisteki lam el
ler içine infiltre olur, korteksi parçalayarak subperios tal 
ilerleyen tümör yumuşak dokulara geçeı<IO, 13,17). Bir 
uzun kemikte metafizer tutulma varsa, böyle bir olguda 
tüm kemik şaftının invaze oldu~ düşünülmelidir.(l0,l7,29) 

Ewing sarkomunda histolojik bulgular: Histolojik ola
rak psödoalveoler ve a lveoler bir strüktür gösteren bu tü
möı<4,5.6,8,9,17,23.29), kuralolarak hücrelerden zengindir. 
Histolojik olarak başka urlara benzeyen bir yap ı gösterir, 
özellikle nöroblastom, retikulum hücreli sarkom, metas
tatik nondiferansiye korsinomlar gibicı3). Tümör hücreleri 
büyük oiup yuvarlağımsı-ovaldir, sitoplazmaları ince gra
nüllüdür ve top gibi birarada bulunan ya da yangın alan
larda sıralanarak şeritler oluşturan glokojen içerirleı<8,1 7). 

Hücre alanının % 70 'ini çekirdek kaplar, nükleoli vardır, 
mitoz enderdir.C4 ,8.�3,19.29) Tümör dokusunda temel subs
tans yoktur, damardan yoksundur, büyük ve küçük hüc
reler varyasyonları vardır, her iKi tip hücreler de glikojen 
içerirleı<8,13, 1 7,19,29) . 

.... 
Resim 4.: Ewing sarkomunda mikroskopik görünüm: Fibröz septalarla 
düzensiz kümeler biçiminde bölünmüş tümör dokusu görülmekte tümör, 
oval'yuvarlak nukleus/u ve sitoplazması seçilerneyen lenfositlerden oluş
makta (H . K.'nın saQ radiusundan, 30.07.1986'da alınan biyopsi sonucu 
histolojik incelemesi). 

ACHTERRATH et al (1971 )(I) 'ın çalışmalarında , his
tolOjik diferansiasyonu iyi yapılamayan bir Ewing sarka
munun doku kültürlerinde, Epstein-Barr virüsle rinin par
tiküllerine rastlanmıştır. 

Ewing sarkomunda tedavi : Röntgen ışınları ile ke
moterapiye oldukça duyarlı olan Ewing sarkamu, yine de 
kötü bir pragnoza yol açmaktadır. Tedavi triadını cerrahi 
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uygulama, radyoterapi ve kemoterapi 0Iuşturur.(B,l1,29) . 

Klavikula, fibula, kosta gibi yerleşimlerinde, radyoterapi· 
den sora ekstirpasyona gidilirCl1 ,2ı,29). Gövdeye yakın 
olan, kök bölgelerinde yayılma gösteren tümör olguların· 
da, rezeksiyondan önce Röntgen ışını uygulanırsa, tümör 
kitlesi küçülür ve ekstirpasyonu kolaylaşır,(B,ı3,l1,2 ı). Nek
roz alanları içeren tümörün neroz alanlarından biyopsi 
alınması yanlış sonuçlar getirebilirCıo) . Ewing sarkomun
da radyoterapi, cerrahi, uygulama ile yada kemoterapiy
le birlikte yapılmalıdır.<ıo,29). MAYO Klinii:ji sonuçlarına 
göre cerrahi tedavi uygulamalarında (rezeksiyon ya da 
amputasyon) konseıvatiftedaviye oranla daha iyi sonuç
lara ulaşılmıştır.(6) . Radiosensibl bir tümör olan 
Ewing(4,6,B,ıo,ı3,2ı,29) için önerilen doz 3.000-6.000 R ara
sında olup uygulama süresi S-6 hafta kadardır Ai:jmar dra
matik biçimde geriler ve ıümörün sınırları küçülür 

Kemoterapide kullanılan alkyl grubu substanslar (alk
ylant'lar) alkilamin'ler oluşturarak göze proteinlerinde ir 
reversibl bai:jlantılar yaparlar ve tümör gözelerini ölüme 
götürürler Bwılardan Cyclophosphamid (Endoxan) Ewing 
sarkomunda sitostatik olarak uygulanmaktadır. Önce iki 
intravenöz dozla (ıoo-ISO mg) baslanır, sonra günlük ola
rak 100-150 mg verilir. (ı3,16 ,l1,2 ı). Yanıt ortaya Çıkınca (a1)
rının dinmesi, tümör kitleSinin küçülmesi) oral günlük doz 
SO mg'a indirilerek kemoterapi sürdürülür. Bir başka 
cyclophosphamid preparatı Cytoxan'dır. Antimitotik etki 
'yapan kemoterapötiklerden Vineristin sulphate, kg başı
na O,OS mg olarak uygulanır (haftada i kez), Lökosit sa
'yısı 3OO0'in altına düşerse , uygulamaya ara verilir. Geç
miş yıllarda antimetabolitlerden 6-Mercaptopurin, ayrıca 
Nitrogen mustard, Methotrexat; alkylantlardan Leukeran; 
antibiotiklerden Adriamycin ve başka sitostatikler kulla
nılmıştır.(13). 

Prognoz: Ewing sarkomu metastazları özellikle ka
fatasında, akcii:jerlerde, lenf dü1)ümlerinde ve iskelet ke
miklerinde olmaktadır. Sa1)altıma alınan yanıt, dei:jişik ça
lışmalarda , ayrı oranlarla literatürde. sergilenmiş
tir.(3,B,ı3,l1,IB,2 I ,22,29) . Olguların S yılı asan yaşama Şansı % 
0-30 arasında, dei:jişen oramarla ortaya çıkmaktadır.(l3). 
PRİTCHARO et al (197S) S yılı aşan yaşama şansını % 
i 6 olarak vermişlerdir, bu LO yılda % i 4 'e, 20 yılda % 
1l ,S'a düşmektedir.(22). BAHNSALİ et al(3), yalnızca cer
rahi sa1)altımdaki S yılı aşan yaşama şansını % 20 ola
rak vermişlerdir, PHİLLİPS et al(4l) ise, radyoterapi
kemoterapi kombinasyonundaki yasama şansını S 'yıl için 
% 22 olarak saptamışlardır. LAMPERT F.( IB) olguların % 
7S"inin erken metastazlar nedeniyle (akcii:jer) ilk 2 yıl 
iç inde öldüklerini açıkladı. OOMİNOK-KNOCH(B) 2S 01-
guluk sayrılık materyalinde S yıl üzerinde ancak i olgu
nun yaşadıi:jını gözlemlemişlerdir. VOLKOV, M:V,(29), yal
nızca radyasyon uygulanan (derin telegamma) i 4 çocuk
tan hiçbirinin kurtulamadıi:jını bildirmektedir. KarZ et 
al(ı7) lokal tümör rezidivi olan olgularda, metastazlar ol
masa bile, prognozun kötü oldui:junu açıkladılar, özellik
le kök bölgesindeki tutuluşlarda prognoz çok kötü olmak
tadır. Tüm sai:ja1tım çabalarına karşın metastazlar ortaya 
çıkarsa, bu metastazların üstün olarak iskelet kemikleri
ni seçtiklerini OAHLİN etaı(6) açıkladılar (Kafatas ı , omur
ga, pelvis, skapula klavikula, geç dönemde tüm iskelet 
kemiklerinde), Akcii:jer, lenf dügümleri, beyin, omurilik , 
plevra ve perikarda, kalb, karacii:jer ve pankreas ile dala-

i:ja, böbrei:je, deriye metastazlar yapan Ewing sarkomun
da, tanının ilk konuldui:junda bile % IS oranında metas
tazlar bulunmaktadır(ı7). 

Thrtışmaya Sunulan Olgu: H,K., erkek, 0.8.02.1972 
doi:jumlu-i 4 yaşında, başlangıçta 180 cm boyunda, 80 kg 
ai:jırlıkta. Mayıs 1986'da sai:j ön kolun dirsei:je yakın bö-

. lümünde, dış yanda, ai:jrı ve şişlik olmuş. Bir süre kendi
lii:jinden iyileşmesinibeklemiş, bu olmayınca hekime bas
vurmuş, Kolunu inceleyen hekim "burkulma var!" diye
rek Lasonil-pomad vermiş, Bir süre kolunu bu pomadla 
ovmuş, iyileşme oımayınca başka bir hekime gitmiş. 
Bu ikincisi de yine " injüri" olarak dei:jerlendirip antiemf
lamatuar uygulama vermiş. Ai:jrı ve şişlik gerilerneyince 
başvurdui:ju 3. hekim bu kez Röntgen incelemesine gön
dermiş. 28,07.1986'da sai:jön kolun radyogramlarında, 

radius proksimalinde, füsiform genişlemeyle izlenen ye
ni kemik formasyonu tümör kuşkusu yaratmış (Resim I). 
30.07.1986'da sağ radius 'taki lezyondan alınan biyopsi 
3 ayrı patoloji laboratuarında histolojik olarak incelene
rek "Ewing Sarkomu" tanısını getirmiş (Resim 4). Labo
ratuarda: Sedim: 1/2 sa: 2mm, i sa: S mm; Eritrosit: 
4.140.000; Hb: % 12,8g; Ht: % 40 Lökosit: 6000; Formül
de: parçalı % S2, lenfosit % 47; Alkalin fosfataz: 180, 03 
ulll (normal:71-142). 04.08,1986'da radyolojik olarak ak
cii:jerlerde (parankimal) patolojik bulgu yok . 
OS .08.1986'da tüm vücut sintigrafisi: 1t 99 m-pirofosfat 
ile yapılan incelemede sai:j radiusun 2/3 proksimalinde 
diafiz ve epifizde artmış patolojik birikim izleniyor (resim 
3). İskeletin öbür kemiklerinde aktivite birikimi gösteren 
baska bir odak yok. 20,08.1986'da aksiyal bilgisayarlı to
mografi (CT): Sai:j radius proksimalinde, en geniş çapı 
7 cm olan, periostal reaksiyorua ortaya çıkmış yeni kemik 
formasyonu, medüllada litik ve sklerotik alanlarda yumu
şak doku içerisine doi:jru invaze tümör kitlesi (Resim 2). 
H.K. , 01.09.1986'da radyoterapi ve kemoterapi kombinas
yonuyla sai:jaltıma alınıyor. Bu arada biyopsi ile sai:jaltı
ma kadar geçen ortalama 4 haftalık sürede, biyopsi ya
rasının iyileşmesi beklenmiş. Sağa ltı m olarak sağ ön kol- . 
da her iki eklemi içine a lacak biçimde , 
01.09. i 986- i 1.09. i 986 tarihleri arasında, ceC60) ile rad
yoterapi uygulanmış ve toplam 1800 rad . verilmiş. Kom
bine sai:jaltımda kemoterapi olarak aktinomycin-O + En
doxan + Vincristin uygulanmış. H.K. dei:jişik hekimler ve 
dei:jişik sai:jlık kuruluşlarında sai:jaltım ve incelemeye alın
mış. Radyoterapi ile kemoterapi belirli aralıklarla sürdü
rülmüş, başlangıçta (tanı konulduktan sonra) önerilen 
amputasyondan, olgunun yeniden dei:jerlendirilmesiyle 
vazgeçilmiş. H.K. ile ilişkimiz terminal dönemde oldu. 
13.02.1987 de şiddetli baş ve göi:jüs ai:jrılarından yakını
yordu, çekilen radyogramlarda kafatası ve akcii:jer metas
tazIarı saptandı. H . K.nın sai:ja1tıml sürdürüldü; yaygın me
tastazlar, ilerleyen genel durum bozuklui:ju ve kaseksi so
nucu OS.OS.1987 de eksitus. 

Tartışma: 

Ewing sarkomu os ıeojenik olmayan osteomyelojen 
kaynaklı malign kemik urlarından birid ir. Ülkemizde "ke-



mik Tümörleri Kayıt Merkezi" buıunmadığından, kemik 
tümörlü olgulann sağaltımlan kanşık biçimde yataklı sağ
lık kurumlan ile serbest hekimlik yapanlar tarafından ele 
alındığından , iskelet tümörlerinin gerçek insidansını sap
tayabilme olanağı yoktur. Her yıl 15 yaşın altındaki popü
lasyonda 1 milyon kişide 1,5-2 Ewing sarkomunun orta
ya çıktığı hesaplanmaktadır. Çocukluktaki tüm malign tü
mörlerin % 1-2'sini Ewing sarkomunun oluşturduğu sa
nılmaktadırJ24). Ewing sarkomunun sık olarak görüldü
ğü yaş 10-20 arasıdır, bundan sonraki 2. tutulma sıklığı 
10. yaşın altında ortaya Çıkar'2,3 ,4 ,B, 1 3.l6 , 1 1,29) Ama bu ma-
lign kemik uruna 5 ay ile 83 yaş arasında da rastlanabil
mektedir. 7. yaştan önce ve 30. yaştan sonraki tutulma-

Resim 5. : Olgunun, 13.02.1987 tarihindeki kafatas ı grafisinde osteolitik 
görünümlü metastaz izlenmekte. 

Resim 6.: H . K: nın . 13.02 .1987 tarihindeki akCi~er grafisinde yoOunluk 
art ış ı gösteren metastazlar izleniyor. 
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lar oldUkça enderdir.(IU3.l1). Örnek olarak sunduğmuz 14 
yaşındaki erkek olgu literatürdeki 10-20 yaş arasındaki 
tutulma sıklığına uymaktadır. Ewing sarkomunda ~ ayı

rımı olarak erkeklerin daha sık tutuldukları bilinmekte
dir; erkek-dişi oranı 3 :2 ,2:1 gibi değişiklikler göstermek' 
tedir.(4,8,13,11,23,29). Kimi otörlere göre % 61 oranında alt 
ekstremitelerle pelvis kuşağında lokalizeolan Ewing sar
komu(6), kimi yazarlara göre % 50 oranında pelvis ile fe
murda izlenmektedir, bu arada humerus, tibia, IibUıa, kos
talarda da yerleşmektedir, ayak ve elin küçük kemiklerinde 
hemen hemen hiç görülmüz(8,9,13,11,22,25,28,29,30). VOLKOV, 
MV(29) açıkladığı 27 Ewing olgusunda üstün olarak alt 
ekstremite ve pelvis tutuluşu izlenmektedir, radius tutu
luşu yoktur. DOMİNOK, GW-KNOCH, H.G .(8) 1225 olgu
yu içeren bir toplama istatistiğinde Ewing lokalizasyon
lannın en sık femur'da sonra kostalarda görüldüğünü yaz
dılar; bu arada 23 kez radius tutuluşunu izlemişlerdir. Bu 
olguların yansından fazlasında tutuluş yaşı 11-20 arası
dır ; geri kalan olguların 1/4 ünde LO yaş öncesinde, 
114'ünde de 20 yaş sonrasında Ewing tutuluşu izlenmiş
tir. Thplama istatistiğindeki Ewing olgulanndan 796'slnın 
erkek ve 429'unun dişi olduğu açıklanmıştır. Böylece er
kek dişi oranının hemen hemen 2:1 olduğu anlaşılmak

tadır. Ewing'te radius tutuluşu oldukça enderdi[ Sundu
ğumuz olguda radius tutuluşu söz konusudur (Resim 1). 
Ewing rumöründe anamnez kısadır. PEARLMAN'a göre 
latent dönem tanıdan ölüme kadar geçen sürenin hemen 
hemen 2 katıdlr'c;ı 13), Başlangıçta romatizmal ağrılara 
benzer yakını:nalar bulunabilir, ama sayrılık çoğunlukla 
ağrı, şişlik ve ateş gibi bulgulara yol açmaktadı[ Osteo
jenik sarkoma ile başka tümör türlerinde de olduğu gibi 
Ewing sarkomunda da bir travma öyküsü anamneze yan
slyabilir'13.1 1). Sunulan olguda, başlangıçta bir travma öy
küsü yoktur, klinik manifestasyon ağrı ve şişlikle olmuş

tur. Ama H.K.'yi ilk gören hekimler bir travma düşüne
rek, yeterli incelemeye yönelmeden sağaltıma başlayarak 
tanının gecikmesine neden olmuşlardır. Ewing uru, oste
omyelitle karıştırılabilecek bulgulara yol açarak tipik bir 
triad oluşturabilir, ama bu kural değildir. Bulgular ateş, 

ağrı ve şişliktir, ama osteomyelitlerde rastlanan ve kardi
nal bulgular içinde yer alan kızarıklık (rubor) hiç bir 
Ewing olgusunda önemli derecelere varmaz. LAMPERT, 
F.'eCI8) göre primer kemik urlarının % LO unu oluşturan 
Ewing sarkomu, % 80 olguda lokalize kemik ağrısına, 0/0 
30 olguda da ateş ile fonksiyon bozukluğuna yol açmak
tadır, şişlik nedeniyle tümörün palpasyonu ancak % 20 
kadar olguda yapılabilmektedir. Bu tümörün osteomye
litle olan benzerl iğ ini yansııan ayrıca laboratuar bulguları 
olmaktadır: Lökositoz % 45-50 kadar olduğu saptanmakta, 
lökosit sayısı 10.000 in üzerine çıkmakta, sıklıkla da 
15.000'e kadar varmaktadır. CB) VOLKOV, MV de lökosi
tozun kendi olgularında karakteristik bir bulgu olarak or
taya çıktığını açıklamıştır'29). KarZ et alC16,11) mm3'teki lö
kosit sayısının en azından 8000'in üzerine çıktığını bil
dirmişlerdi[ Sunduğumuz olgudaki lökosit sayısı tanı ko
nulduğunda 6000'dir, lökosit formülü de normaldan bir 
sapma göstermiştir. Bir çok Ewing olgusunda sedimen
tasyon hızlanmıştır, ama bu da kural değildir. Sunulan ol
guda tümörün manfestasyonuna karşın sedimentasyon 
hızlanmamıştır. Kuşkusuz ilerlemiş dönemlerde genel du
rumun bozulmasıyla sedimentasyon da hızlanmış olarak 
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ortaya çıkacaktır. Başlagıçta sedimentasyonun normalol· 
ması şaşartıcı olmamalıdır. LİcHTENSTEİN'a göre orta 
derecede yükselen ateşle birlikte görülen lökositoz yanın' 
da sedimentasyonun hızlanması ve hafif anemi saptan· 
ması prognozun kötü olduijunu yansıtmaktadır.(l9). Kimi 
olgularda alkalin fosfataz deijerleri yükselmiş olabilir, ama 
bu da kural deijildir. (29) H.K.'da alkalin fosfataz deijeri bi
raz yükselmiş olarak bulunmuştur. Büyiime çaijında olan' 
larda alkalin fosfataz deijerleri erişkinlere göre daha yiik
sektir, tanı açısından bu durumun göz önünde tutulması 
gerekmektedir. Fizik bakıda palpe edilen kitle aijnlı olup 
altındaki kemik üzerinden kaydırılamazC4.6.l3.17), bu du
rum kuşkusuz yumuşak doku invazyonunun derecesine 
baijlıdır. Çoijunlukla metafizde eksantrik olarak yerleşen 
tümör kitlesi, diafizde variabi biçimde ve intramedüller 
olarak oturmaktadır. GRİFFİTHS et aıCl3) saf diafizer tu
tuluşu , bir istatistiije dayanarak % 22 olarak vermekte· 
dir. Aynca bu malign urun epifizde bile lokalize olduiju 
açıklanmıştır.CI3.17) Ewing sarkomu, kliniiji gibi, radyolo
jik olarak da bir malign kemik urunun polimorf tablosu
nu yansıtır. Bir uzun kemiğin diafizinin 113 ya da yan uzun· 
luijunda yerleşmiş tümör bölgesinde diffüz lekeli osteo
poroz, korteksin osteolitik destrüksiyonu, tümör süreci
nin ilerlemesiyle ilik kanalının daralması , periostal reak
siyona baijlı soijan katmanları gibi lamelleşme, spikula 
oluşumu, CODMAN-üçgeni gibi görünümler ortaya çıka
bilir. Ewing sarkomunun radyolojisinde "soijan zarı! " de
yimi sıkça kullanılmaktadır. Bu gerçeiji yansıtan bir ben
zetme olarnamaktadır, çünkü ince so!)an zarlarına ben' 
zeyen bir imajinasyon yaratmak olanaksızdır. Bu neden' 
le "soğan katmanları gibi lamelleşme" tanımlaması ye
rinde olacaktır. 

Literatürde % LO olguda spiküler periostitisin ortaya çık

tığı açıklanmıştır, ama GRİFFİTHS et aıCl3) Ewing sarko
munun metafizer lokalizasyonunda bu periostal formas
yonunun oranını % 30 olarak vermekte ve tüm Ewing sar· 
komu tiplerinde de % 12 oranında görüldüijünü bildir
mektedirler. Ewing sarkomunun santral diafizer formla
rında reaktif olarak ortaya çıkan yeni kemik oluşumu bir 
ölçüde az olmaktadır, metafizer tutuluşlarda ise şiddetli 
skleroz yansıtan görünümlere rastlanabilir, bunların os
teojenik sarkomlardan ayırtedilmele ri güçleşirC8.l3.ı7.27) 

Sunulan olgunun radyogramlarında (resim 1) santral di
afizer radius şaft lokalizasyonuna karş ın, füsiform bir ge
nişleme ile osteosklerotik yeni kemik formasyonu izlen
mektedir, bu durum literatürdeki açıklamalara uymamak
tadır. Ewing sarkomu histolojik olarak (Resim 4) başka 
urlara benzeyen bir yapıyı yansıtabilir, bu tümörün mik· 
roskopik bulguları özellikle nöroblastom retikulum göze
li sarkom, metastatik nondiferansiye karsinornlara ben
zeyebiliri3.4.6.8.l3.ı7 .29) Ewing sarkomunun histogenezisi 
tam olarak aydınlatı lamamıştır. Röntgen ışınlan ile kemo
terapiye duyarlı olmasının bilinmesine karşın , bu malign 
urun sa!)altımı oldukça güçtür. Saijaltım triadını cerrahi 
uygulama, kemoterapi ve radyoterapi oluşturu r. Önce, ra
dikal cerrahi girişim geri bırakılmalı, bir biyopsi ile yeti
nilerek tanı garanti altına alınmalıdır. Çünkü MWOLKOV' 
un sunduğu(29) olguların çoğunda yanlış tanı konulduğu 
osteomyelit olgularında ilkin bir tümör saijaltımının uy· 
gulandıijı, kimilerine bir amputasyonun önerildiğ bile iz
lenmektedir. Alınacak biyopside tümörün dışa taşan bö-

lümü ekstirpe edilmeliCıo. ı3.ı 7), defekt yarat ı lmamalı , sant
ral bölgeye girmekten kaçınılmalıd ı r (metasıaz olasılı!)ı ' ) 

Klavikula, kosta , fi bula gibi yerleşimlerde radyoterapi uy
gulandıktan sonra küçülen tümör kitlesi kolayca eksıirpe 
edilebilir<8.l 3. ı7 . 21 . 29l . Ewing sarkomunda olguların 5 yıl 
üzerindeki yaşama şansı: literaıür verilerine göre, % 0·30 
arasındaki de!)işik oranlarda ortaya çıkrnakıadır. Özellik· 
le iskeletin kök bölgesindeki tuıuluş larda prognozun kö
tü olduğu bilinmek ıedir, ama temelde bu kötücül urun 
prognozunu saptamak olanaksızd ır. Çünkü tanının ilk ko
nulduij.unda bile % 15 oranında meıasıazların bulundu
ğu açıklanmıştır< ı7l; kanımızca bu oran daha da yüksek
tir, çünkü olgu ların % 75 'inden fazlas ı akciğerlere olan 
metastazlar sonucu 24 ay içinde ölmektedirler( ı 8 l. 
H.K.'da tanının konulmasından ortalama 7 ay sonra, uy
gulanan radyoterapi ve kemoterapiye karşın , akciğer ve 
kafatası metastazlan kendini göstermiş ve bu olgunun ek
situsu da tanıdan ortaiama 9 ay sonra olmuştur. 

Sonuç: 

1. Kemiğin osteomyelojen kaynaklı malign urlanndan biri 
olan Ewing sarkomu tanı ile sağaltun güçlükleri yaratabilir. 

2. Ewing göreli olarak ender bir urdur, osteomyelojen 
tümörler içindeki yeri ortalama % 12·15 kadardır. 

3. Ewing'in karaderililerde (zencilerde) görülmesi yok 
denecek derece de azdır, bu beyazlarda görülen bir ma
lign kemik tümörüdür. 

4. Erkek·dişi oranı ortalama 2:l dir. 
5. :i':n sık lokalizasyonu femur, ilium ve kostalarda ol

maktadır. 

6. Ewing sarkomunda anamnez kısadır. 

7. Latant dönemi, tanıdan ölüme kadar geçen sürenin 
hemen hemen 2 katı olduğundan , urun manifestasyonun
da bulgu vermeyen metastazları da söz konusudur. 

8. Ewing, ağrı-şişlik-ateş gibi klinik bulgulara yol aça
rak tipik bir tirad oluşturabilir ve osteomyelitle karıştırı

labilir. 
9. Sedim hızlanması ve lökositoz olguların yarısından 

fazlasında bulunabilir, ama bu kural değildi!. 
10. Ewing'in polimorf Röntgen tablosunda spikula oluşu' 
mu, CODMAN-üçgeni, soğan katmanlan gibi lamelleşme, 
saf osteolitik ya da osteosklerotik görünümler ortaya Çı

karak tanı güçlükleri yaratabilirler. 
ıı. histolojik incelemede ayırıcı tanı açısından nöroblas
tom, retikulum gözeli sarkom ve metastatik nondiferan· 
siye karsinomlar gözönünde tutulmalıdır. 
12. Röntgen ışırılan ile kemoterapiye duyarlı olmasına kar
şın Ewing sarkomunun sağaltımı güçtür. 
13. Ewing sarkomunda prognoz kötüdür. Olguların 5 yılı 
aşan yaşama şansı % 0-30 arasındaki değişik oranlarda 
kendini göstermektedir. Olguların % 7S 'inden fazlası ilk 
24 ay içinde akciğer metastazları sonucu ölmektedir. 
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