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Ewing sarkomasi-tani ile tedavi kriterleri

S.Kemal Erol® , A. Ekin®®, Hasan Havitgioglu® , A. Kipeli®

Osteomyelojen malign kemik urlarindan olan EWING-Sarkomu tan ile tedavi giicliklerine yol agmaktadir. Bu malign tamorin
iskelet lokalizasyonlan, radyolojik goriniimleri ve tedavi olanaklan dile getirilirken, taninun konulmasindan 7 ay sonra, radyoterapi-
kemoterapi kombine tedavisine karsin ortaya cikan kafatas: ve akciger metastazlan sonucu 9 ay sonra eksitus olan bir olgu sunulmaktadir

Anahtar Sézcitkler: EWING-Taru, .Tedavi Prognoz-Bir Olgu.

Ewing’s Sarcoma-Diagnostic and Therapeutic criteria.

One of the malignant bone tumors of marrow is the Ewing's sarcoma which leads to diagnostic and therapeutic difficulties.
While skeletal localisations, radiologic features and ways of treatment of this malignant tumor are explained, a case is reported,
who despite a combination of x-ray-and chemotherapeutical treatment, 7 months after manilestation of the clinical features, appea-
red with metastases in the skull and lungs and died 9 months later.

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

Kemik iliginin endotelyal hiicrelerinden kaynaklanan
bu malign tiiméri ilk olarak tarumlayan James EWING,
bunu kemigin yuvarlak hiicreli sarkomlarindan ayirarak,
once (1921'de) “'kemigin diffiz endotelyomasi’ sonra da
(1924'de) “endotelyal myelom™ deyimlerini kullanmis-
tr(8131617.19.29)  Kemik iliginin nonmezensimal eleman-
larindan, immatiir ve nondiferansiye hiicrelerinden geli-
sen bu yiiksek derecedeki malign urun histogenezisi tam
bir acikhiga kavusturulamamstir(®1913) Kimi otérler lez-
yonun endotelden gelistigini agiklamislardir®?). Timér
dokusunu, ara substans olmadan, nondiferansiye hiicre-
ler olustururlar. Metastaz egilimi ¢ok yiiksek olan bu ma-
lign kemik uru, gerek tani, gerekse tedavi agilarindan
buyiik sorunlar yaratmakta, kimi kez 6zgtin olmayan Kli-
nik ve radyolojik bulgularla ortaya ¢ikarak degisen tablo-
lar sergilemektedir.

Sinonimleri: Kemigin Diffiiz Endotelyomasi, Endo-
telyal Myelom, Endotelyal Sarkom, EWING-Endotelyomu,
Kemigin Retikulum hiicreli Sarkomu, Nondiferansiye Re-
tikulosarkom(81316.17.19.29)

Tutulma Sikligi: Mayo Klinik serisinde (DAHLIN) ke-
mik malignomlarinin % 7’sini EWING sarkomu olustur-
maktadir. Bu tiimériin tim kemik urlan icindeki yeri ise
% 5 kadardirt®'"), Baska otdrler kemik malignomlar igin-
deki yerini % 0,5'den % 10’a kadar degisen oranlarda
vermektedirler(**!"), ACKERMAN (1968) EWING sarko-
munun tiim kemik timérlerinin % 4'Gni olusturdugunu
saptarmustit(?) Kemik iligi malignomlan igindeki oraru %
12-15 kadardirt*"), Afrika verlilerinde yok denecek de-
recede az goriilen EWING sarkomu'nun ABD'de yasayan
zencilerde gértilmesi cok enderdir(Cit 17,

Yas insidansi: En sik olarak 2. dekad'da tutulma ol-
maktadir, bundan sonraki sikhig ilk 10 yas icinde gori-
1r(23:4.6813.1617.29) Cgcuklann malign kemik timérleri-
nin % 32 kadanini Ewing sarkomu olusturmaktadir; 7. yas-
tan énce 23. yastan sonraki tutulmalar oldukca enderdir,
30. yastan sonra ise hemen hemen goérilmemekte-
dir(*1317) GRIFFITHS et al'®’a gére bu malign kemik
uruna yagamin 5. ay1 ile 83. yas arasinda rastlanabilmek-
tedir, ama olgularin 2/3 1 16. ile 19. yaslar arasinda, 20.
yastan énce ortaya ¢ikarlar, % 90'n1 da 30. yastan énce
gériilmektedir. DAHLIN'in en geng olgusu 18 aylikn(5-6),
Her yil 15. yasin altindaki 1 milyon popitilasyonda ortala-
ma 1,5-2 Ewing sarkomu ortaya ¢ikmaktadir. Cocuklar-
daki tiim malign timérlerin % 1-2'sini Ewing sarkomu-
nun olusturdugu hesaplanmaktadir (SCHONI) et al,
1980)4),

Cinsiyet Ayrimlari: Ewing sarkomuna belirgin bir bi-
cimde istin olarak erkekler tutulmaktadir(48:13.17.23.29),
Gerek DAHLIN'e (1978)® gerekse Hollanda Timér Ka-
yit Merkezi verilerine gore (Cit. 17) erkek-disi orar 32
dir. GRIFFITHS et al (1966) disi cinste (45 olguda) hafif
bir dstin tutulus izlenmistic. (Cit.13).

Kemik Tutulusu: DAHLIN et al % 61 olguda tutulusu
alt ekstremitelerle pelvis kusadinda izlemislerdir(®),
KOTZ et al'a goret'™ (istiin olarak uzun kemiklerden fe-
mur, humerus, tibia, fibula ve yass1 kemiklerden ilium ile
kostalarda tutulus izlenmektedir. GRIFFITHS et al'a g6-
ret'® gévdeye yakin kemiklerde yerlesme daha sik ol-
maktadir, omurgada ¢ok enderdir, elin ve ayagin kigik
kemiklerinde @ hemen hemen  hi¢  géril-
mez. (8913.17.18,9.22.252829.30) Kyra| olarak iskeletteki her
kemikte Ewing tutulusu olabilir DAHLIN et al'a gére bu

(1) DEU Tip E Ortop. Travm. AL Ogretim uyesi rrof. Dr.
(2) DE.U Tip E Ortop-Travm. ABD Ogretim Uyesi Yard. Dr.
(3) DEU Tip F. OrtopTravm. ABD Ogretim Goreviisi Uzm. Dr.
(4) DEU Tp F. Patoloji ABD Ogretim Uyesi Dog. Dr.
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ur daha siklikla metafizer olarak yerlesmektedir(>€), EN-
NEKING W.F'e gore ise bu urun klavikula ve fibula diafiz-
lerine 6zel bir yerlesme egilimi vardir.(%),

Klinik Bulgular: Ewing timértinde anamnez kisadir;
ama bu stire haftalar ile yillar arasinda degisme gdstere-
bili!"). Taru konulmasindan 6liime kadar gecen siirenin
hemen hemen 2 kati latent olarak-gecer. Hastalik gogun-
lukla agn sislik ve ates gibi bulgulara yol
acar(23567911131416.171819.22.232429)  Axry % 80 olguda
vardir. Baslangi¢ déneminde tiimér ¢evresinde kisa si-
reli inter mittant agnlar olabilir, daha sonradan agrilar si-
reklidir®!17). Ewing sarkomunda % 7-20 oraninda travma
éykisiine rastlanmaktacdir!®). Bir gok olguda agn ve sis-
lik zamanla belirginlesir, bunun ortalama stresi 9-12 ay-
dir. Aynica olgularin ¢ogunda palpe edilebilen duyarh bir
kitle vardir{!®), Ates % 16-60 oraninda subfebril'dir ya da
38,3'C’a kadar yiikselmis olabilir Timér hiicrelerinin par-
calanma triinlerinin piretik etkisinden kaynaklandif sa-
nilan ates periodik olarak 39-40° C a kadar qikabilir®),
Fizik muayenede palpe edilebilen bir kitle vardir, sert olup
altindaki kemik tizerinden kaydirilamaz*5'3!0), Ortalama
% 3 olguda lokal 1s1 artist bulunur *%), Deride yiizeyel da-
marlar dilate olmustur. TGmér bélgesinde énemli bir ki-
zariklik gériilmez.(1317). Ates, kilo azalmasi, kaseksi or-
talama %25 olguda bulunur®. Hastarun gérinimi so-
luktur, istahi azalmistir; genel durumda bozulmus olabi-
lir{®21317) Ewing, klinikte hizli bityiiyen, agrili bir kitle
bicimindeortaya gikar, osteomyeliti yansitan bulgular ol-
dukga ilgingtir, ama hastamin hekime basvurmasina ne-
den olan baska bir bulgu da biyiik kemiklerde kendini
gésteren patolojik kiriklar olabilirf*819), QOlgularin % 2-5
kadarinda goériilen patolojik kinklar siklikla metafizer bol-
gede ortaya cikarlar(!3),

Laboratuar Bulgular: Laboratuarda patognomonik
bulgular ortaya ¢ikmaz. Olgularnn ortalama 1/3'tinde 16-
kosit sayis1 artrustin.®172%)_ Qlgularin % 50’sinden faz-
lasinda l6kositlerin sayis1 10.000'nin tizerindedir®, ya
da en azindan 8.000'nin iizerine gtkmusti!”). Ewing sar-
komunda ortaya ¢ikan belirgin 16kositoz, ates ve genel du-
rum bozuklugu, prognozun agir oldugunu gésteren bul-
gulardir™, ama bu kural degildir. Ortalama % 25 olgu-
da bir anemi saptanmstir{’®), Sedimentasyon % 90’a va-
ran oranda hizlanmistir!3), Lékositoz ve sedimentasyon
hizlanmasi tani yanhishklarini kaynaklandiran bulgular-
dir. Protein elektroforezinde Laktatdehidrogenaz (LDH)
ve alfa-2 globulinleri artma gésterirler®17),

Radyolojik Bulgular: Ewing sarkomunda yeni kemik olu-
sumunu gosteren potansiyel fazla olmadigindan, Réntgen
grafilerinde ¢cogunlukla destriiktif degisiklikler gbze carp-
maktadir, ama reaktif-sklerotik degisikliklerin birarada bu-
lundugu olgular ve saf osteosklerotik gériiniimlere de rast-
lanabilirt®10.1112.1317.25) Ortalama % 40-62 osteolitik gé-
rintime karsin, % 23-50 osteolitik-osteosklerotik mikst
tablolar bulunmaktadir{!"2"). Osteosklerotik gériinimiin
Gstin oldufu olgu saysi ortalama % 10-15 kadar-
dir(B171827) Kimi olgularda, osteolitik degisikliklerin gii¢
tanindifn alanlarda, giive yenidi ya da tirtil kemirmesi gi-
bi ok kiigik dansite azhifjina rastlarurken, kimilerinde

de bezelye buyiikligiine varan, kenarn sklerotik bir halka
ile cevrili, osteolitik odaklar izlenebilir (311121329 Ewing
sarkomunda ekstraossoz bolgeler gogunlukla yumusak
doku dansitesinde oldugundan, bu radyoliisen alanlar gra-
filerde kolayca izlenemez, bu nedenle lezyonun klinik pal-
pasyonundaki boyutlariyla radyolojik gériintimi arasin-
da bir uyumsuzluk bulunmaktadir,(6.10).

1. Ewing sarkomunda periost reaksiyonlan degisik
goriniamlerle karsimiza cikabilirler:

A\

Resim 1.: EWING sarkomunda Hadius Saft''niny peniostal yeni kemik for-

masyonu ile fusiform geniglemesi.

a) Subperiostal kemik formasyonunda sogan kat-
manlan gibi lamellesmeler:(3:467810111217252729) K5
rakteristik olan bu gériinim spesifik bir bulgu degildir.
% 36 olguda ttimér alaninda bir uctan &biir uca yerlesir.
SHERMAN ve SOONG'un (1956) serisindeki santral dia-
fizer lezyonlarinda % 100 oraninda ortaya cikan bu la-
mellesmeler KOTZ et al'a gore ortalama % 25-45 olguda
gorilmektedir,(17-27)

b) Horizontal spikula (giines isinlan goriini-
mii)(346810121316.1725272829) yine hir periost reaksiyonu
olarak yeni kemik formasyonunu yansitir, metafizer Ewing
lokalzasyonlarinda % 12 orarunda kendini gésteren bir
bulgudur, uzun kemiklerde, genis yumusak doku ile 6r-
tila alanlarda gelisir.

¢) CODMAN-iiggeni(3610.1213.17.1923.24272829) cahyk
biyiiyen Ewing sarkomunda gériilen bir tiir periost re-
aksiyonu olup uzun kemiklerin metafizisinden kaynaklan-
maktadir.

2. Ewing Sarkomunda kemik destriksiyonu, kemi-
gin mediillasindan kaynaklanarak degisik tablolar yara-



Ewing 55

ur(81047.29) Cok hizli bitytiyen timérlerde yaygin osteo-
litik alanlar ortaya cikabilir.(31013.17.2%) Kortikal destriiksi-
yon ile irregiiler lekeli goriinim BHANSALI ve DESAI se-
risinde (1963)(*) % 39 oraninda izlenmistir. Saf osteoli-
tik goérinim ise ortalama % 40-62 oraninda izlen-
mektedir. (37,

3. Ewing sarkomunda yeni kemik formasyonu ola-
rak saf sklerotik gériiniim yaratan sporadik olgular acik-
lanmistic.(81327)_ Sklerotik alanlarin belirgin bigimde ts-
tiinliik gdsterdigi olgular ortalama % 10-15 kadardir?"),
Bunlarin kimi olgularda osteojenik osteosarkomdan ayir-
tedilmeleri gticlesir(®'31727), Kostalarla skapulada, karak-
teristik olmayan gérinimler yaninda, fiisiform bir genis-
leme de izlenebilir®!¥),

4. Ewing sarkomunda % 50 kadar olguda, yalnz kli-
nikte degil, Réntgen grafilerinde de bir yumusak doku
siskinligine rastlanmaktadir(1013),

5. Kimi olgularin radyogramlarinda,anevrizmal kemik
kistine benzeyen, kavern olusumlarn ender olarak ortaya
Gikabilir.(13),

Ewing sarkomunda tomografik incelemeyle tiimériin
radyolisen béliminde amorf ossifikasycn olup olmadi-
a1 izlenebilir ve boylece osteolitik osteosarkomdan ayin-
mu yapilabilir.(17),

Ewmg sarkomunda arljiograﬁ (8.10,12,13,15.17,20,25,26,29)
dnemli bir incelemedir, ama anjiografi ile kesin taniya git-
mek olanaksizdir.381025)  Sintigrafi'” ile iskeletteki
Ewing sarkomu metastazlan yaninda, 6teki organ sicra-
malarini da saptayabiliriz. Ewing sarkomunda bilgisayarh
tomografi (CT)%!7 ile tiimériin yayillma derecesi izlene-
bilir ve radyoliisen béliimiyle ilgili invazyon derecesi or-
taya ¢ikanlabilir Timértin yumusak dokuya yayilmasin
ve bunun derecesini xeroradiographie(®) ortaya c¢ika-
rabilir.

Resim 2.: EWING-Sarkomu. H.K.'nin, 20.08.1986 tarihindeki bilgisayarli
tomagrafi (CT) incelemesinde kesit géranimi.

Resim 3.: Sintigrafi'de radius tutulusu izlenmekte:

Ayinc tant: Tipik Ewing sarkomunun gérinisi bi-
le, Rontgen grafilerinde osteomyelit'e benzer bir tablo ya-
ratmaktadir(8191417.2729) Primer kemik tiimérlerinden re-
tiktilasarkom, fibrosarkom, osteosarkom radyolojik ince-
lemelerde EWING tiimériine benzer gorinimler yarata-
bilirler(58.11.13.1720.23.2529) " Ayrica radyolojik gorinimler
infeksiyon stirecleriyle, eozinofilik granulomla, l6semik
infiltrasyonlarla kanstnlabilirler®!'7). Dért yasa kadar go-
cuklardaki rontgen bulgularinda, 6n planda sempatikob-
lastom (sympathogoniom) metastazlarini disiinmek
gerekir.(®)

Ewing tiimériinde patolojik anatomi: Ewing sarko-
mu biraz yumusak, semisolid bir urdur, kesilince parlak
bir ylzey gosterir, biraz esnektir, gri-beyaz ya da gri-
acikkirmizi renktedir; bunlar nekroz ve kanamalar nede-
niyledirf(281017.1923.29)  Ewing tiiméri orijinini mediiller
kaviteden alir, spongioz bosluklan doldurur, diafizin ilik
bosluguna degisik élgiilerde yayilir, kortikalisteki lamel-
ler i¢ine infiltre olur, korteksi parcalayarak subperiostal
ilerleyen timoér yumusak dokulara gecer(!® 1317 Bijr
uzun kemikte metafizer tutulma varsa, béyle bir olguda
tiim kemik saftiun invaze oldugu duastinilmelidir.(10.1729),

Ewing sarkomunda histolojik bulgular: Histolojik ola-
rak psddoalveoler ve alveoler bir striiktiir gésteren bu tii-
mor(#5.6891723.29) Lyral olarak hiicrelerden zengindir.
Histolojik olarak baska urlara benzeyen bir yap: gosterir,
ozellikle néroblastom, retikulum hicreli sarkom, metas-
tatik nondiferansiye korsinomlar gibi®'®), Tiimér hiicreleri
biyiik olup yuvarlagimsi-ovaldir, sitoplazmalari ince gra-
niilliidir ve top gibi birarada bulunan ya da yangin alan-
larda siralanarak seritler olusturan glokojen igerirler(®!7),
Hiicre alarumin % 70'ini ¢gekirdek kaplar, nakleoli vardir,
mitoz enderdir.(+8!31929) Tiimér dokusunda temel subs-
tans yoktur, damardan yoksundur, biyiik ve kiigiik hiic-
reler varyasyonlar: vardir, her iki tip hiicreler de glikojen
icerirler®13.17.19.29)

Resim 4.: Ewing sarkomunda mikroskopik géruntm: Fibroz septalarla
duzensiz kumeler bigiminde bolunmos timor dokusu gorulmekte tamér
oval-yuvarlak nukleuslu ve sitoplazmasi segilemeyen lenfositierden olus-
makta (H.K'min sad radiusundan, 30.07.1986'da alinan biyopsi sonucu
histolojik incelemesi).

ACHTERRATH et al (1971)"in cahsmalarinda, his-
tolojik diferansiasyonu iyi yapilamayan bir Ewing sarko-
munun doku kiltirlerinde, Epstein-Barr viriislerinin par-
tikillerine rastlanmstir.

Ewing sarkomunda tedavi: Rontgen isinlan ile ke-
moterapiye oldukca duyarh olan Ewing sarkomu, yine de
kétii bir prognoza yol acmaktadir. Tedavi triadini cerrahi
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uygulama, radyoterapi ve kemoterapi olusturur.(817.29),
Klavikula, fibula, kosta gibi yerlesimlerinde, radyoterapi-
den sora ekstirpasyona gidilir*7229) Gévdeye yakin
olan, kok bdlgelerinde yayilma gosteren timér olgulann-
da, rezeksiyondan 6nce Rontgen 1sim uygularursa, timér
kitlesi kiigiltir ve ekstirpasyonu kolaylasir.(81317:21), Nek-
roz alanlan igeren tiimériin neroz alanlarindan biyopsi
alinmasi yanhs sonuglar getirebilir{'®). Ewing sarkomun-
da radyoterapi, cerrahi, uygulama ile yada kemoterapiy-
le birlikte yapilmalidir®®2%). MAYO Klini§i sonuglarina
gore cerrahi tedavi uygulamalarinda (rezeksiyon ya da
amputasyon) konservatif tedaviye oranla daha iyi sonug-
lara ulasilmistir.(), Radiosensibl bir timér olan
Ewing(#6810.1321.29) jein nerilen doz 3.000-6.000 R ara-
sinda olup uygulama siiresi 5-6 hafta kadardir. Agrilar dra-
matik bicimde geriler ve timérin sinirlan kiigilir.

Kemoterapide kullanilan alkyl grubu substanslar (alk-
ylant'lar) alkilamin’ler olusturarak géze proteinlerinde ir
reversibl baglantlar yaparlar ve tiimér gozelerini 6lime
gétiirirler. Bunlardan Cyclophosphamid (Endoxan) Ewing
sarkomunda sitostatik olarak uygulanmaktadir. Once iki
intravendz dozla (100-150 mg) baslanur, sonra ginlik ola-
rak 100-150 mg verilir*316.17.21) Yamt ortaya ¢ikinca (ag-
rinin dinmesi, tiimor kitlesinin kigilmesi) oral giinlik doz
50 mg'a indirilerek kemoterapi strdirilir. Bir baska
cyclophosphamid preparati Cytoxan'dir. Antimitotik etki
yapan kemoterapdétiklerden Vincristin sulphate, kg basi-
na 0,05 mg olarak uygulanur (haftada 1 kez), Lokosit sa-
yis1 3000'in altina diiserse, uygulamaya ara verilir. Geg-
mis yillarda antimetabolitlerden 6-Mercaptopurin, ayrica
Nitrogen mustard, Methotrexat; alkylantlardan Leukeran;
antibiotiklerden Adriamycin ve baska sitostatikler kulla-
nilmstir (),

Prognoz: Ewing sarkomu metastazlan ozellikle ka-
fatasinda, akcigerlerde, lenf digimlerinde ve iskelet ke-
miklerinde olmaktadir. Sagaltima alinan yarut, degisik ca-
lismalarda, ayn oranlarla literatirde sergilenmis-
tir(3.81347.18212229) Olgularin 5 yih asan yasama sansi %
0-30 arasinda, degisen oranlarla ortaya cikmaktadir.(*).
PRITCHARD et al (1975) 5 yili asan yasama sansiru %
16 olarak vermislerdir, bu 10 yilda % 14e, 20 yilda %
11,5’a dismektedir.(*3). BAHNSALI et al®), yalnizca cer-
rahi sagaltmdaki 5 yili asan yasama sansim % 20 ola-
rak vermislerdir PHILLIPS et al®V) ise, radyoterapi-
kemoterapi kombinasyonundaki yasama sansiru 5yl icin
% 22 olarak saptarmslardir. LAMPERT F.('® olgulann %
75"inin erken metastazlar nedeniyle (akciger) ilk 2 yil
iginde oldiklerini agikladi. DOMINOK-KNOCH®) 25 ol-
guluk sayrilik materyalinde 5 yil izerinde ancak 1 olgu-
nun yasadiinn gézlemlemislerdir. VOLKOV, MV.(?%), yal-
nizca radyasyon uygulanan (derin telegamma) 14 gocuk-
tan higbirinin kurtulamadiini bildirmektedir. KOTZ et
al'" lokal timoér rezidivi olan olgularda, metastazlar ol-
masa bile, prognozun kéti oldugunu agikladilar, 6zellik-
le kék bolgesindeki tutuluslarda prognoz ¢ok kot olmak-
tadir. Tiim sagaltim cabalarina karsin metastazlar ortaya
cikarsa, bu metastazlarn istin olarak iskelet kemikleri-
ni sectiklerini DAHLIN etal®) acikladilar (Kafatasi, omur-
ga, pelvis, skapula klavikula, ge¢ dénemde tim iskelet
kemiklerinde). Akciger, lenf digiamleri, beyin,omurilik,
plevra ve perikarda, kalb, karacifer ve pankreas ile dala-

Ja, bobregde, deriye metastazlar yapan Ewing sarkomun-
da, tarunun ilk konuldugunda bile % 15 oraninda metas-
tazlar bulunmaktadir®'?,

Tartismaya Sunulan Olgu: H.K., erkek, 0.8.02.1972
dogumlu-14 yasinda, baslangigta 180 cm boyunda, 80 kg
agirlikta. Mayis 1986’da sagj on kolun dirsede yakin bo-
liimiinde, dis yanda, agn ve sislik olmus. Bir siire kendi-
lijinden iyilesmesini beklemis, bu olmayinca hekime bas-
vurmus. Kolunu inceleyen hekim ‘“‘burkulma var!" diye-
rek Lasonil-pomad vermis. Bir siire kolunu bu pomadla
ovmus, iyilesme olmayinca baska bir hekime gitmis.
Bu ikincisi de yine “injiiri" olarak degerlendirip antiemf
lamatuar uygulama vermis. Afn ve sislik gerilemeyince
basvurdugu 3. hekim bu kez Réntgen incelemesine gon-
dermis. 28.07.1986'da sag 6n kolun radyogramlarinda,
radius proksimalinde, fiisiform genislemeyle izlenen ye-
ni kemik formasyonu timér kuskusu yaratmus (Resim 1).
30.07.1986'da sag radius’taki lezyondan alinan biyopsi
3 ayn patoloji laboratuarinda histolojik olarak incelene-
rek “"Ewing Sarkomu" tarusini getirmis (Resim 4). Labo-
ratuarda: Sedim: 1/2 sa: 2mm, 1 sa: 5 mm,; Eritrosit:
4.140.000; Hb: % 12,8g; Ht: % 40 Lokosit: 6000; Formil-
de: pargali % 52, lenfosit % 47, Alkalin fosfataz: 180, 03
ul/l (normal:71-142). 04.08.1986'da radyolojik olarak ak-
ciferlerde (parankimal) patolojik bulgu yok.
05.08.1986'da tim vicut sintigrafisi: Tc 99 m-pirofosfat
ile yapilan incelemede sag radiusun 2/3 proksimalinde
diafiz ve epifizde artmis patolojik birikim izleniyor (resim
3). iskeletin &biir kemiklerinde aktivite birikimi gésteren
baska bir odak yok. 20,08.1986'da aksiyal bilgisayarls to-
mografi (CT): Sag radius proksimalinde, en genis ¢api
7 cm olan, periostal reaksiyonla ortaya gikrmus yeni kemik
formasyonu, mediillada litik ve sklerotik alanlarda yumu-
sak doku icerisine dogru invaze timar kitlesi (Resim 2).
H.K., 01.09.1986'da radyoterapi ve kemoterapi kombinas-
yonuyla sagaltima aliniyor. Bu arada biyopsi ile sagalti-
ma kadar gecen ortalama 4 haftahik sirede, biyopsi ya-
rasinin iyilesmesi beklenmis. Sagaltim olarak sag én kol-
da her iki eklemi igine alacak bigimde,
01.09.1986-11.09.1986 tarihleri arasinda, Co®® ile rad-
yoterapi uygulanmis ve toplam 1800 rad. verilmis. Kom-
bine sagaltimda kemoterapi olarak aktinomycin-D + En-
doxan + Vincristin uygulanmus. H.K. degisik hekimler ve
degisik saglik kuruluslannda sagaltim ve incelemeye ahin-
mus. Radyoterapi ile kemoterapi belirli araliklarla sirdi-
ralmis, baslangicta (tam konulduktan sonra) onerilen
amputasyondan, olgunun yeniden degerlendirilmesiyle
vazgegcilmis. H.K. ile iliskimiz terminal dénemde oldu.
13.02.1987 de siddetli bas ve gogiis agrilarindan yakin-
yordu, ¢ekilen radyogramlarda kafatas: ve akciger metas-
tazlan saptandi. H.K.min sagaltim siirdrildi; yaygin me-
tastazlar, ilerleyen genel durum bozuklugu ve kaseksi so-
nucu 05.05.1987 de eksitus.

Tartigma:

Ewing sarkomu osteojenik olmayan osteomyelojen
kaynakli malign kemik urlarindan biridir. Ulkemizde *'ke-
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mik Tamoérleri Kayit Merkezi” bulunmadigindan, kemik
tamérlii olgulann sagaltimlan kansik bicimde yatakli sag-
lik kurumlan ile serbest hekimlik yapanlar tarafindan ele
alindigindan, iskelet timérlerinin gercek insidansini sap-
tayabilme olana@: yoktur. Her yil 15 yasin altindaki popii-
lasyonda 1 milyon kiside 1,5-2 Ewing sarkomunun orta-
ya ciktidi hesaplanmaktadir. Cocukluktaki tim malign td-
morlerin % 1-2'sini Ewing sarkomunun olusturdugu sa-
nulmaktadir.?¥), Ewing sarkomunun sik olarak gériildii-
g yas 10-20 arasidir, bundan sonraki 2. tutulma sikh
10. yasin altinda ortaya gikar(234.813161729) Ama by ma-
lign kemik uruna 5 ay ile 83 yas arasinda da rastlanabil-
mektedir. 7. yastan once ve 30, yastan sonraki tutulma-

Resim 5.: Olgunun, 13021987 tarihindeki kafatas: grafisinde osteolitik
gorunumii metastaz izlienmekte.

iy

Resim 6. H.K'nin, 1302 1987 tarihindeki akciger grafisinde yoguniuk
artigi gosteren metastazlar izleniyor

lar oldukca enderdir****17), Omek olarak sundugmuz 14
yasindaki erkek olgu literatirdeki 10-20 yas arasindaki
tutulma sikhigina uymaktadir Ewing sarkomunda esey ay:-
rimi olarak erkeklerin daha sik tutulduklan bilinmekte-
dir; erkek-disi oraru 3:2,2:1 gibi degisiklikler gostermek-
tedir.(+813.17.23.29)  Kimj otérlere gore % 61 oraminda alt
ekstremitelerle pelvis kusaginda lokalizeolan Ewing sar-
komu®), kimi yazarlara gore % 50 oraninda pelvis ile fe-
murda izlenmektedir, bu arada humerus, tibia, fibula, kos-
talarda da yerlesmektedir, ayak ve elin kiiGiik kemiklerinde
hemen hemen hi¢ gorilmiiz(®131722252829.30) VOLKOQV,
MV.? agikladigh 27 Ewing olgusunda tstiin olarak alt
ekstremite ve pelvis tutulusu izlenmektedir, radius tutu-
lusu yoktur. DOMINOK, GW-KNOCH, H.G.® 1225 olgu-
yu iceren bir toplama istatistijinde Ewing lokalizasyon-
larinin en sik femur'da sonra kostalarda gorildigini yaz-
dilar; bu arada 23 kez radius tutulusunu izlemislerdir. Bu
olgularin yansindan fazlasinda tutulus yas: 11-20 arasi-
dir; geri kalan olgulann 1/4 inde 10 yas 6ncesinde,
1/4‘iinde de 20 yas sonrasinda Ewing tutulusu izlenmis-
tir. Toplama istatistigjindeki Ewing olgularindan 796'simin
erkek ve 429'unun disi oldugu aciklanmistir. Béylece er-
kek disi oranimin hemen hemen 2:1 oldugu anlasilmak-
tadir. Ewing'te radius tutulusu oldukc¢a enderdir. Sundu-
gumuz olguda radius tutulusu sdz konusudur (Resim 1).
Ewing tiimorinde anamnez kisadir. PEARLMAN'a gore
latent dénem tamdan 6liime kadar gegen siirenin hemen
hemen 2 katidhr{®" 13), Baslangicta romatizmal agrilara
benzer yakinmalar bulunabilir, ama saynhk ¢ogunlukla
adjr, sislik ve ates gibi bulgulara yol agmaktadir. Osteo-
jenik sarkoma ile baska tiimér tiirlerinde de oldugu gibi
Ewing sarkomunda da bir travma oykisu anamneze yan-
siyabilirt'*17) Sunulan olguda, baslangigta bir travma 6y-
kiisii yoktur, klinik manifestasyon agn ve sislikle olmus-
tur. Ama H.K'yi ilk géren hekimler bir travma dasiine-
rek, yeterli incelemeye yonelmeden safaltima baslayarak
tanunun gecikmesine neden olmuslardir. Ewing uru, oste-
omyelitle karistinlabilecek bulgulara yol acgarak tipik bir
triad olusturabilir, ama bu kural degildir. Bulgular ates,
agn ve sigliktir, ama osteomyelitlerde rastlanan ve kardi-
nal bulgular icinde yer alan kizarikhik (rubor) hic bir
Ewing olgusunda 6nemli derecelere varmaz. LAMPERT,
Fel'® gére primer kemik urlarimin % 10 unu olusturan
Ewing sarkomu, % 80 olguda lokalize kemik agnsina, %
30 olguda da ates ile fonksiyon bozukluguna yol agmak-
tadir, sislik nedeniyle timérin palpasyonu ancak % 20
kadar olguda yapilabilmektedir. Bu timérin osteomye-
litle olan benzerligini yansitan ayrica laboratuar bulgular
olmaktadir: Lokositoz % 45-50 kadar oldugu saptanmakta,
lokosit sayisi 10.000 in tzerine gikmakta, siklikla da
15.000%e kadar varmaktadir.®) VOLKOV, MV. de lékosi-
tozun kendi olgularinda karakteristik bir bulgu olarak or-
taya ciktiini aciklamustur®®). KOTZ et al'®'") mm®'teki 16-
kosit sayisinin en azindan 8000'in tzerine cikndim bil-
dirmislerdir. Sundugumuz olgudaki l6kosit sayis: tam ko-
nuldugunda 6000'dir, 16kosit formiild de normaldan bir
sapma gostermistir. Bir ¢cok Ewing olgusunda sedimen-
tasyon hizlanmustir, ama bu da kural degildir. Sunulan ol-
guda timoénin manfestasyonuna karsin sedimentasyon
hizlanmarmustir. Kuskusuz ilerlemis donemlerde genel du-
rumun bozulmasiyla sedimentasyon da hizlanmis olarak
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ortaya ¢ikacaktir. Baslagicta sedimentasyonun normal ol-
mas: sasartici olmamalidir. LICHTENSTEIN'a gére orta
derecede yiikselen atesle birlikte goriilen l6kositoz yarun-
da sedimentasyonun hizlanmas: ve hafif anemi saptan-
mast prognozun kéti oldugunu yansitmaktadir. (), Kimi
olgularda alkalin fosfataz dederleri ytikselmis olabilir, ama
bu da kural degildir.*® H.K!da alkalin fosfataz degeri bi-
raz yiikselmis olarak bulunmustur. Biiylime ¢aginda olan-
larda alkalin fosfataz degerleri erigkinlere gére daha yiik-
sektir, tanu agisindan bu durumun goéz oninde tutulmasi
gerekmektedir. Fizik bakida palpe edilen kitle agrili olup
altindaki kemik tizerinden kaydinlamaz(*&1317) by du-
rum kuskusuz yumusak doku invazyonunun derecesine
baghdir. Cogunlukla metafizde eksantrik olarak yerlesen
timor kitlesi, diafizde variabl bicimde ve intramediiller
olarak oturmaktadir. GRIFFITHS et al(*® saf diafizer tu-
tulusu, bir istatistije dayanarak % 22 olarak vermekte-
dir. Ayrica bu malign urun epifizde bile lokalize oldugu
aciklanmistir.(**17) Ewing sarkomu, klinidi gibi, radyolo-
jik olarak da bir malign kemik urunun polimorf tablosu-
nu yansitiz. Bir uzun kemigin diafizinin 1/3 ya da yar uzun-
lugunda yerlesmis timér bolgesinde diffiiz lekeli osteo-
poroz, korteksin osteolitik destritksiyonu, timér streci-
nin ilerlemesiyle ilik kanalinin daralmas, periostal reak-
siyona bagh sogan katmanlan gibi lamellesme, spikula
olusumu, CODMAN-ii¢geni gibi goriinimler ortaya ¢ika-
bilir. Ewing sarkomunun radyolojisinde “'soan zar!" de-
yimi sikca kullanilmaktadir. Bu gergedi yansitan bir ben-
zetme olamamaktadir, ¢iinki ince sogan zarlarina ben-
zeyen bir imajinasyon yaratmak olanaksizdir. Bu neden-
le “sogan katmanlar gibi lamellesme” tanimlamas: ye-
rinde olacaktr.

Literatiirde % 10 olguda spikiiler periostitisin ortaya ¢ik-
gt aciklanmustir, ama GRIFFITHS et al'® Ewing sarko-
munun metafizer lokalizasyonunda bu periostal formas-
yonunun oramni % 30 olarak vermekte ve tiim Ewing sar-
komu tiplerinde de % 12 oraninda goérildagund bildir-
mektedirler. Ewing sarkomunun santral diafizer formla-
rinda reaktif olarak ortaya gikan yeni kemik olusumu bir
olciide az olmaktadir, metafizer tutuluslarda ise siddetli
skleroz yansitan gortiniimlere rastlanabilir, bunlarin os-
teojenik sarkomlardan ayirtedilmeleri giiglesir(®!31727),
Sunulan olgunun radyogramlarinda (resim 1) santral di-
afizer radius saft lokalizasyonuna karsin, fiisiform bir ge-
nisleme ile osteosklerotik yeni kemik formasyonu izlen-
mektedir, bu durum literatiirdeki agiklamalara uymamak-
tadir. Ewing sarkomu histolojik olarak (Resim 4) baska
urlara benzeyen bir yapiy! yansitabilir, bu tdmériin mik-
roskopik bulgulan ézellikle néroblastom retikulum goze-
li sarkom, metastatik nondiferansiye karsinomlara ben-
zeyebilir®4681317.29) ' Ewing sarkomunun histogenezisi
tam olarak aydinlatlamarmstic Rontgen 1sinlar ile kemo-
terapiye duyarl olmasinin bilinmesine karsin, bu malign
urun sadaltimi oldukca gtictiir. Sajaltim triadini cerrahi
uygulama, kemoterapi ve radyoterapi olusturur. Once, ra-
dikal cerrahi girisim geri birakilmali, bir biyopsi ile yeti-
nilerek tar garanti altina alinmalidir. Cinka MVVOLKOV-
un sundugu®?® olgulann ¢ogunda yanlis tani konuldugu
osteomyelit olgularinda ilkin bir timér sagaltiminin uy-
gulandifj, kimilerine bir amputasyonun énerildig bile iz-
lenmektedir. Alinacak biyopside timoéran disa tasan bo-

limi ekstirpe edilmeli**'317) defekt yaratimamali, sant-
ral bolgeye girmekten kacinilmahdir (metastaz olasihigi!)
Klavikula, kosta, fibula gibi yerlesimlerde radyoterapi uy-
gulandiktan sonra kiigiilen timér kitlesi kolayca ekstirpe
edilebilir8131721.29) Ewing sarkomunda olgulann 5 yil
tizerindeki yasama sansy, literatiir verilerine gére, % 0-30
arasindaki degisik oranlarda ortaya ¢ikmaktadir. Ozellik-
le iskeletin kok bolgesindeki tutuluslarda prognozun ko-
ti oldugu bilinmektedir, ama temelde bu kétactl urun
prognozunu saptamak olanaksizdir. Ciinki taninin ilk ko-
nuldugunda bile % 15 oraninda metastazlarin bulundu-
gu aciklanmistir'™); kanimizca bu oran daha da yiiksek-
tir, ¢inkil olgularin % 75'inden fazlas: akcigerlere olan
metastazlar sonucu 24 ay icinde olmektedirler.('8),
H.Kda tanimin konulmasindan ortalama 7 ay sonra, uy-
gulanan radyoterapi ve kemoterapiye karsin, akciger ve
kafatasi metastazlan kendini géstermis ve bu olgunun ek-
situsu da tarudan ortalama 9 ay sonra olmustur.

Sonug:

1. Kemigin osteomyelojen kaynakl malign urlanndan biri
olan Ewing sarkomu taru ile sagaltim gtclikleri yaratabilir.

2. Ewing goreli olarak ender bir urdur, osteomyelojen
timorler icindeki yeri ortalama % 12-15 kadardir.

3. Ewing'in karaderililerde (zencilerde) gorilmesi yok
denecek derece de azdir, bu beyazlarda goriilen bir ma-
lign kemik timoéridir

4. Erkek-disi oraru ortalama 2:1 dir.

5. &n sik lokalizasyonu femur, ilium ve kostalarda ol-
maktadir.

6. Ewing sarkomunda anamnez kisadir.

7. Latant dénemi, tarudan éliime kadar gegen stirenin
hemen hemen 2 kati olduundan, urun manifestasyonun-
da bulgu vermeyen metastazlar da s6z konusudur,

8. Ewing, agni-sislik-ates gibi klinik bulgulara yol aca-
rak tipik bir tirad olusturabilir ve osteomyelitle karistin-
labilir.

9. Sedim hizlanmas: ve 16kositoz olgularin yansindan
fazlasinda bulunabilir, ama bu kural degildi..

10. Ewing’in polimorf Rontgen tablosunda spikula olusu-
mu, CODMAN-ii¢geni, sogan katmanlan gibi lamellesme,
saf osteolitik ya da osteosklerotik goriiniimler ortaya gi-
karak taru gugliikleri yaratabilirler.

11. histolojik incelemede ayirici tani agisindan néroblas-
tom, retikulum goézeli sarkom ve metastatik nondiferan-
siye karsinomlar goézoninde tutulmalidir.

12. Rontgen isinlan ile kemoterapiye duyarli olmasina kar-
sin Ewing sarkomunun sagaltimi gagtir.

13. Ewing sarkomunda prognoz kétadir. Olgularin 5 yili
asan yasama sansi % 0-30 arasindaki degisik oranlarda
kendini géstermektedir. Olgulann % 75'inden fazlas: ilk
24 ay icinde akcijer metastazlan sonucu élmektedir.
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