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Olgu Sunumu / Case Report
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Bas-boyun boélgesinin nadir bir tiimorii olarak primer bukkal
ekstraskeletal Ewing sarkomu

Primary buccal extraskeletal Ewing’s sarcoma as a rare tumor of head and neck region

Dr. Mustafa Sahin,! Dr. Ragit Midilli,! Dr. Ali Veral,? Dr. Taner Akalin?

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi 'Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, 2Patoloji Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Ekstraskeletal Ewing sarkomu genelde alt eks-
tremite ve paravertebral bdlgeyi etkileyen, bas-
boyun bdlgesinde ¢ok nadir saptanan, mezen-
kimal kdkenli malign bir yumusak doku timoé-
radar. Erken tani ve ardindan yapilacak cerrahi
eksizyon ile kombine kemoterapi ve radyoterapi
programi uygun tedavi yéntemi olacaktir. Bu
yazida, daha dnce bu timdr igin bildirilmemis bir
yerlesim yeri olarak bukkal bdlgeden gelismis
bir ekstraskeletal Ewing sarkomu olgusu, litera-
tur bilgileri esliginde sunuldu. Yaklagik t¢ aydir
yanaginda giderek artan agrisiz sislik yakinmasi
ile klinigimize basvuran 23 yasinda erkek olgunun
fizik muayenesinde sol maksiller bdlgede bukkal
yumusak doku icerisinde, yaklasik olarak 5x3 cm
boyutlarinda dizgin sinirh, lastik kivaminda,
agrisiz, yari mobil bir kitle saptandi. Kitle genel
anestezi altinda eksize edildi. Ameliyat sonrasi 11
aylik takip strecinde lokal nuks veya uzak metas-
taza ait bulguya rastlanmadi.

Anahtar Sézclikler: Bukkal, Ewing sarkomu; immuinohis-
tokimya.

Extraskeletal Ewing’s sarcoma is a mesenchymal
malign soft tissue tumor which generally affects
the lower extremities and paravertebral region and
is very rarely seen in the head and neck area.
Early diagnosis and chemotherapy and radiotherapy
program combines with surgical excision would be
the appropriate treatment modality. In this article we
present a case of extraskeletal Ewing’s sarcoma which
arised from the buccal area as an unusual localization
together with information from the literature. In the
physical examination of a 23-year old male patient
who admitted to our clinic with a complaint of painless
mass on his cheek which had been increasingly
growing for approximately three months, a painless
semi-mobile mass of approximately 5x3 cm in size
with regular borders and elastic consistency was found
within buccal soft tissue in the left maxillary area. The
mass was excised under general anesthesia. No local
recurrences or findings of distant metastases were
observed during the 11-month postoperative follow-up.
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Ik kez 1921 yilinda James Ewing tarafindan
tanimlanan Ewing sarkomu (ES), esas olarak ergen
ve geng erigkinlik doneminde goriilen, viicutta
en sik alt ekstremite kemiklerinden koken alan
kiigtik, yuvarlak, mavi hiicreli mezenkimal bir
malignitedir. Olgularin %90 1nda timoér yumusak
dokuya uzamim gostermektedir.!! Ekstraskeletal

Ewing sarkomu (ES) 1969 yilinda Tefft, 1975 yilin-
da Angervall ve Enzinger tarafindan ossedz
ES’ye morfolojik olarak benzerlik gosteren fakat
yumusak dokudan koéken alan bir malignite ola-
rak tanimlanmasindan bu yana farkli bir antite
olarak ele alinmaktadir. Ekstraskeletal ES daha
ileri yag grubunda ve viicudun farkli yerlerinde
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goriilmekle birlikte morfolojik ve histolojik olarak
ossedz ES'den ayrimi ¢ok zordur>® Nadir goriil-
mesinden dolay1 ekstraskeletal ES hakkinda yeterli
klinik bilgi bulunmamakta ve bu nedenle de hasta-
ligin prognostik faktorlerini ve uygun tedavi sece-
neklerini belirlemede zorluklar yasanmaktadir.
Daha agresif ve sik niiks ile seyretme egiliminde
olan ekstraskeletal ESnin, biyolojik davraniglar1 ve
tedavi yontemleri daha iyi bilinen diger yuvarlak
hiicreli tiimorlerden ayirt edilmesi ¢ok onemlidir.
Chao ve ark.nal® gére bag ve boyun, ekstraskeletal
ESnin primer olarak saptandig1 nadir bir bélgedir
ve yayinladiklar: 118 ekstraskeletal ES olgusunun
besinde primer odak olarak bas-boyun bdlgesi
gosterilmistir.

OLGU SUNUMU

Yirmi ti¢ yasinda erkek hasta, yaklasik ti¢ aydir
yanaginda giderek artan agrisiz sislik yakinmasi
ile klinigimize bagvurdu. Yapilan fizik muaye-
nesinde sol maksiller bolgede bukkal yumusak
doku igerisinde, yaklasik olarak 5x3 c¢cm boyutla-
rinda Olgiilen diizglin sinirli, lastik kivaminda,
agrisiz, yar1 mobil bir kitle saptandi. Diger kulak
burun bogaz muayeneleri normal idi. Yapilan
pre-postkontrast aksiyel, koronal SE T1A, T2A ve
sagittal postkontrast yag baskili SE T1A manyetik
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Sekil 1. Koronal prekontrast spin eko (SE) T1 agirlikls
goriintii. Sol buksinator boglukta masseter kasinin
anteriyor komsulugunda diizgiin lobiile kontiirlii
kitle goriiliiyor.

Kulak Burun Bogaz lhtis Derg

rezonans goriintiileme (MRG)de sol buksinator
boslukta masseter kasinin anteriyor komsulugun-
da, maksiller kemik mediyalinde, yaklagik 40 mm
boyutlu T2 kesitlerde izo-hiperintens, kontrast-
siz T1 kesitlerde kasa yakin intensitede, kont-
rast madde enjeksiyonu sonrasinda orta derecede
heterojen opaklasma gosteren, icerisinde vaskiiler
yapilarin izlendigi, diizgiin lobtile konttirlii, cev-
resindeki yag planlarinda patolojik sinyal degi-
sikliklerinin eslik etmedigi kitle lezyonu saptand:
(Sekil 1, 2).

Hastaya patolojik tani igin yapilan ince igne
aspirasyon biyopsisi (IIAB) malign epitelyal tiimér
olarak bildirildi. Genel anestezi altinda eksize edi-
len kitlenin histopatolojik incelenmesinde, hastaya
kemik digi ES tanisi konuldu ve immiinohisto-
kimyasal incelemede CD99 ile yaygin membra-
noz pozitif, sitokeratin, sinaptofizin, desmin, CD3,
CD20 ve HMB-45 ile negatif sonug alindi, Ki-67
%35 saptand1 (Sekil 3, 4).

Diger olas1 tutulum bolgelerini degerlendirmek
amaciyla yapilan ve toraks bilgisayarl1 tomografi
(BT)'sinde ve Teknesyum 99-m (Tc99-m) ile yapilan
ti¢ fazli kemik sintigrafisinde patolojik bulgu sap-
tanmadi.

Sekil 2. Koronal postkontrast spin eko (SE) T2
agirlikly goriintii. Sol buksinator boslukta
masseter kasimn anteriyor komgulugunda,
maksiller kemik medialinde, izo-hiperintens
heterojen opaklagma gosteren, igerisinde
vaskiiler yapilarin izlendigi, diizgiin lobiile
kontiirlii kitle goriiliiyor.
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Sekil 3. Neoplastik hiicrelerde CD99 pozitivitesi (Anti-CD99 x
400).

Yapilan total tiimor eksizyonu ile konulan tani-
y1 takiben, 35 kiir radyoterapi uygulanan hastanin,
radyoterapiye eszamanli baglanan kemoterapisi
halen devam etmektedir. Cerrahiyi takip eden 11
aylik siireg igerisinde kontrol goriintiileme ince-
lemeleri ve ayrintili muayene ile Kulak Burun
Bogaz Hastaliklar1 ve Onkoloji kliniklerince izlemi
yapilan hastada lokal niikse ve uzak metastaza ait
bulguya rastlanmada.

TARTISMA

Ewing sarkomu esas olarak g¢ocukluk cagi-
na ait bir malignansi tiirtidiir. Ewing sarkomu
hayatin 2. on yilinda osteosarkomdan sonra
kemige ait 2. en sik goriilen primer malign neop-
lazmi olusturmaktadir.! Ekstraskeletal Ewing
sarkomu nadir goriilen bir yumusak doku tiimé-
rudir. Ekstraskeletal ES daha ileri yas grubunda
ve viicudun farkli boélgelerinde ortaya c¢ikma
egiliminde olmasina ragmen, morfolojik ve his-
tolojik olarak kemige ait ES’den ayirt edilmesi
son derece giictiir. Her iki form icin genetik pre-
dispozisyon benzer olup, 22 no’lu kromozomun
ql12 bandin ihtiva eden ayni translokasyonlar:
kapsamaktadir. Osseéz formunun aksine belir-
gin bir cinsiyet tercihi s6z konusu degildir, bu
timorler icin erkek/kadin prevalans: esittir.>?
Viicudun farkli bolgelerinde saptanabilmekle
birlikte, literatiirde en sik alt ekstremite ve para-
vertebral yumusak dokuda goriildigii belirtil-
mektedir.®”l Bizim bilgimize gore, literatiirde,
daha once, primer olarak bukkal bolgede tanim-

karakterde neoplastik hiicreler (H-E x 200).

lanmis ekstraskeletal ES olgusu bulunmamak-
tadir. Ekstraskeletal ES, klinik olarak genellikle
agrili ya da agrisiz, hizli biiytiyen kitle ile
kendini gosterir. Lokal niiks ve uzak metastaz
orani yiiksektir. Kiigiik bir hasta grubunda kesin
sonuglar vermek giti¢ de olsa bes yillik sagkalim
%48-65 olarak bildirilmigtir.[!

Konvansiyonel radyografiler genellikle normal
olmakla birlikte, kalsifikasyon icermeyen yumu-
sak doku Kkitlesi goriilebilir. Manyetik rezonans
goriintiileme, primer tiimoriin anatomik 6zellik-
lerini, sinirlarini, etrafindaki dokuya yayilimim
incelemek agisindan ve erken tanida gok deger-
lidir. Ekstraskeletal ESnin uzak metastazi en sik
akcigere olmaktadir, tani sirasinda akcigerlerin
metastaz agisindan rutin BT ile incelenmesi gerek-
lidir ve bu inceleme, prognoz agisindan da biiytik
onem tasir. Konvansiyonel Tc99-m kemik sintig-
rafisi, metastatik hastalik taramasinda kullanilan
ideal bir yontemdir. Pozitron emisyon tomografi
(PET), tek basina ekstraskeletal ES'de sinirli kul-
lanim alanina sahiptir, ancak kemoterapi (KT)'ye
bagli tiimoér nekrozunun degerlendirilmesinde
yararl bilgiler verdigi gosterilmistir. Ardigik ola-
rak yapilan PET ve TI201 sintigrafisi neoadju-
van KT rejimlerinin etkinligini degerlendirmede
yararli olabilir.*5?!

Ekstraskeletal ES tanisi esas olarak, alinan
doku biyopsisinin 1stk ve elektron mikroskopi-
sinde tiimoriin gosterdigi ozelliklere dayanilarak
konur ve bu sayede ¢ogu olguda diger yuvarlak
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hiicreli yumugak doku tiimoérlerinden ayrimi
saglanabilir.”

Ekstraskeletal ES'de multimodal tedavi uygu-
lanir. Ekstraskeletal ES tami sirasinda metastaz
olsa bile tedavi sansi olan bir hastaliktir ve en iyi
sonuglar yeterli cerrahi rezeksizyonun ardindan
multiajan KT uygulanan 16 yas alti hastalarda
alinmaktadir.'” Ttim olgularda adjuvant multiajan
KT mikroskopik metastatik odaklarin eliminas-
yonu agisindan uygulanmalidir. Son derece lokal
agresif seyredebileceginden, multimodal tedavide
ameliyat sonras1 radyoterapi goz 6niinde bulun-
durulmalidir. Radyoterapi tedavisinin uygulan-
masl timoriin primer yerlesim yeri ve biiytikligi,
histolojisi, hastanin yasi ve cerrahi rezeksiyon
Oncesi ve sonrasinda hastaligin yayginlik dere-
cesine bagli olarak oOnerilmektedir.* 1972-1991
yillar1 arasinda yapilan ii¢ intergrup rabdomiyo-
sarkom calismasina 130 ekstraskeletal ES hastasi
dahil edilmis, hastalarin ¢ogu radyoterapi alirken
tim hastalar multiajan KT almistir. Tedavi sonug-
larinin degerlendirilmesinde %82 oraninda tam
yanit gortiltirken, 10 y1l sonunda bu {i¢ ¢alismada
sagkalim orani sirasiyla %62, %61 ve %77 olarak
bildirilmistir."

Bu olgu, son derece kotii bir klinik seyir goste-
rebilen ekstraskeletal ES'de erken taninin ardindan
yapilacak cerrahi eksizyon ile birlikte radyoke-
moterapinin etkinligini ortaya koymas: ve nadir
goriilen tiimorlerin de farkli tutulum bolgeleriyle
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karsimiza gikabilecegini akilda tutmamiz gerekti-
gini hatirlatmasi agisindan 6nemlidir.
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