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Ozet:

Yumusak doku sarkomlar1 nadir goriilen ancak agresif seyreden tiimorlerdir. Cok sayida
histopatolojik alt tipi vardir. Ekstremite ve retroperitonal bolgelerde siklikla goriiliir.
Cerrahi tedavide fonksiyon korumak onemlidir. Genellikle cerrahi sonrasi radyoterapi
onemlidir. Tiimdriin bulundugu kompartiman cerrahi olarak ve radyoterapi olarak tedavi
edilir. Fibrozis en sik gbzlenen yan etkidir. Bu derlemede yumusak doku sarkomlarinda
giincel lokal tedaviler tartigilmistir.
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Abstract:

Soft tissue sarcomas are rare but aggressive tumor behavior. There are many histological
subtypes. Often, it is seen in the extremity and retroperitoneal regions. Surgical treatment is
important to maintain function. Generally, radiotherapy after surgery is important.
Compartment of the tumor by surgery and radiotherapy are treated. Fibrosis is the most
common side effects. Current local treatment for soft tissue sarcomas are discussed in this
review.
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GIRIiS

Sarkomlar tiim kanserlerin yaklasik %1’ini olusturan nadir tumorlerdir. Bu gurupta yumusak
doku sarkomlar1 (YDS), kemik ve kikirdak tiimoérleri ve embriyonik mezodermal kdkenli tiim malign
tiimorler yer almaktadir. YDS viicudun her yerinde olusabilmekle beraber en sik ekstremitede goriiliir.
Etyolojide belirli bir neden olmamakla beraber noérofibromatozis, retinoblastoma, familiyal
adenomatdz polipozis (FAP), Li-Fraumeni gibi bazi kalitsal hastaliklar, vinil klorid, arsenik gibi
kimyasal ajanlara ve radyasyona maruz kalma YDS olma riskini arttirir. Klinikte 6zellikle ekstremite
de agrisiz kitle en sik goriilen bulgudur. Primer tiimor bolgesinin MRI/CT incelemesi ve nihayet
biopsi tanida 6nemlidir. CT/PET-CT yumusak doku minerilizasyonu ve kemik korteksi tutulumunu
daha iyi gosterir, MR yumusak doku kontrastini, norovaskiiler yap1 ve mediiller kemik tutulumunu
daha iyi gosterir ayrica malign-benign ayirimi i¢in yardimei olur (1-5). Yaklasik %10 olguda tani
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aninda ekstremiteden akcigere ve retroperitoneal bolgeden karacigere metastaz olabileceginden
CT/MRI/PET-CT/USG degerlendirme gereklidir.

Prognostik ve lokal niiksii belirleyici faktorler olarak; pozitif cerrahi siir, 50 yas ve iistii, derin
lokalizasyon, leiyomiyosarkom, fibrosarkomatoz tip, desmoid tip, periferal sinir kilifi sarkomlari, az
diferensiye tiimor, kitlenin biiyiikliigii, yiiksek Ki-67 degeri sayilabilir.

PATOLOJI;

Anjiyosarkoma, epiteloid sarkoma, sinovyal sarkoma, malign schwanoma, berrak hiicreli
sarkoma, malign fibroz histiyositoma, noroektodermal tlimor, dermatofibrosarkoma, liposarkoma,
leiyomyosarkoma, rabdomyosarkoma, hemanjioperisitoma, miksoid kondrosarkoma, sinovial
kondrosarkoma, mezenkimal kondrosarkoma tiplerini sayabiliriz (6).

YDS’lerin % 45’1 alt ekstremitede, %30’u govdede, %15°1 st ekstremite ve %9’u bas boyun
bolgesinde goriiliir. Malign fibréz histiyositoma (MFH) 9%20-30, liposarkoma %10-20, diger tiplerin
her biri %5-10 orandadir (Leiyomyosarkoma, fibrosarkoma, sinovyal sarkoma, rabdomyosarkoma ve
schwannoma) (7,8).

Malign fibroz histiyositoma (MFH); en sik 5-7. dekatlarda ve alt ekstremitede gortiliir, kitlenin
2/3’1 kas igindedir, HL, NHL ve MM gibi hematolojik hastaliklarla birlikte goriilebilir.

Liposarkoma; en stk 50-65 yas arasinda, uyluk ve retroperiton da goriiliir. Alt tipleri olarak; Iyi
diferansiye liposarkom metastaz yapmaz ancak lokal olarak agresiftir. Miksoid/yuvarlak hiicreli
liposarkom genelde ekstremitede ve oOzellikle uylukta goriiliir, pulmoner metastaz yapmadan
retroperitoneal ve aksilla metastazi yapabilir. Pleomorfik liposarkoma 50 yas ve iizeri, kotii diferansiye
ve ¢ogunlukla alt ekstremite goriiliir, %50 oranda erken donemde akciger metastazi yapar.

Fibrosarkomanin adult tipi ¢ogu kez iyi diferansiyedir, gdvde ve uylukta goriiliir, infantil tip ilk 2
yilda goriiliir, siklikla konjenitaldir, nadiren metastaz yapar.

Leiyomiyosarkoma; tiim yas guruplarinda, retroperitoneal ve intraabdominal yerlesimlidir, KT ve
RT ye direglidir, cilt leiyomiyosarkomlar1 ekstremitelerde nodiiller seklindedir, retroperitonda 10 cm
den biiyiiktiir, lokal niiks ve uzak metastaz yapma orani yiiksektir.

Sinovial sarkoma; karakteristik olarak kromozom translokasyonu igerir, hemen tamami koti
diferansiyedir, lokal niiks ve lenfatik yayilima egilimlidir, tenosinovial ve mezotel kokenlidir,
genellikle geng yaslardadir, tipik olarak tendon kilifi ve eklemlerin paraartikiiler bolgesinde, alt
ekstremite de ve dizde, ayrica sinovial yapi ile iligkili olmayan boélgelerde (bas boyun, gogiis ve karin
duvari) goriiliir.

Rabdomiyosarkoma (RMS); c¢izgili kaslardan gelisir, kotli diferansiyedir, ¢ocuklar da siktir,
erkenden vendz ve lenfatik metastaz yapar. Embriyoner RMS infantlar ve ¢ocuklart etkiler, bas
boyun boélgesinde siktir. Alveolar RMS 13-18 yaslarda her hangi bir bolgede ve agresif olarak
karsimiza ¢ikar. Pleomorfik RMS nadir goriiliir, ekstremitelerde 30 yas sonrasi gelisir, mikroskopik
olarak MFH ile karisabilir.

Malign Schwannoma (malign priferik sinir kilift tiimorii); ndrofibrosarkoma ve norojenik
sarkoma olarak da adlandirilir, geng ve orta yasta siktir, kot diferansiye, biiyilk hacimdedir,
karakterestik olarak S-100 ile boyanir, sinirden ziyade sinir kilifindan orijin alir, bacak ve
retroperitonda siktir.

Desmoid tiimor (aggresif fibromatozis); fibroz doku kokenlidir, lokal invaziv ve aggressif
fibroblastik proliferasyon gosterir, nadiren metastaz yapar ve abdominal desmoid tiimorler, familiyal
adenomat6z polipozis (FAP) sendromunun komponenti olabilir.
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EVRELEME;

Timor biyiikligi
e <5cm, TI
e >5cm, T2
*  Yiizeyel tiimér, a
¢ Derin tiimoér, b
¢ Lenfatik tutulum, N1
e Uzak metastaz, M1

AJCC-2010

e EvrelA; Gl, Tla-b, NO
* EvreB; Gl, T2a-b, NO
e  EvrellA; G2-3, Tla-b, NO
e  EvrelIB; G2, T2a-b, NO
e  Evrelll; G3, T2a-b, NO
e EvrelV; Ml

TEDAVI ve YAN ETKI;

Tedavi lokal olarak cerrahi (C), radyoterapi (RT), uygun durumlarda kemoterapi (KT)
eklenmesidir. RT olarak eksternal beam RT (EBRT), ii¢ boyutlu konformal RT (3DCRT), intensity
modulated RT (IMRT, yogunluk ayarli RT), proton RT, intraoperatif RT (IORT), brakiterapi
kullanilabilir. Temel olarak tedavi asagidaki gibi degerlendirilir;

Evre 1 ve ekstremitede ise; sadece cerrahi yapilir, ancak yakin cerrahi sinir pozitif ve sinir
invazyonu varsa, postop RT eklenir.

Evre II-1II ve ekstremitede ise; cerrahi+postop RT ya da preop RT yapilir.

Evre IV vakalarda; primer timdr kontrol altinda ise, <4 akciger lezyonu veya uzun hastaliksiz
donemi olanlarda cerrahi rezeksiyon veya steriotaksik viicut RT (SBRT) yapilir. Aksi halde destek
tedavi, KT ya da palyatif cerrahi yada palyatif RT yapilir.

Retroperitoneal kitlelerde; Cerrahi = IORT (12-15 Gy) veya postop EBRT 45-50 Gy, veya preop
KRT sonrast cerrahi = IORT (12-15 Gy) yapilir.

Desmoid tiimérlerde; Cerrahi sonrasi sinir + ise postop RT (50 Gy), inopere ise RT (56-60 Gy)
yapilir.

CERRAHI (C);

Her yonde >2 cm smirla genis rezeksiyon tercih edilir. Minimal morbiditi ile maksimum
fonksiyon elde edilmelidir. Optimal cerrahi smir ile ekstremite fonksiyonlari korunacak sekilde
planlanmalidir. Radikal bir rezeksiyonda ndrovaskiiler yapilart icerecek sekilde tiim anatomik
kompartiman uzaklastirilirsa lokal kontrol %80-90, genis eksizyonda ise lokal kontrol %40-70
orandadir. Mutlaka RT planlanmasi i¢in ameliyat sirasinda klipsler yerlestirilmelidir. Az diferansiye
ve biiyiik tiimdrde genis eksiyon sonrasi RT, iyi diferansiye ve 5 cm’den kiiciik timorlerde cerrahi
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sinir temiz ise sadece cerrahi yeterlidir. Kemik invazyonu, yaygin tm infiltrasyonu, major
ndrovaskiiler invazyon, ekleme ¢ok fazla invazyon varsa genis eksizyon yapilamaz.

RADYOTERAPI (RT);

Cerrahiden 10-20 giin sonra doku iyilesmesini takiben yapilabilir. Hastaya rahat ve tekrarlanabilir
sekilde, vakumlu yatakla, 5 mm kesitlerle CT simulasyon yapilir ve RT planlamasina alinir. (Sekil 1:
Femur distalinde ve dize yakin bulunan YDS vakasinda IMRT planlamasi, Sekil 2: Tibia ve fibula
distalinde ve ayak bilegine yakin bolgede bulunan YDS vakasinda IMRT planlamasi).
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Sekil 1: Femur distalinde ve dize yakin bulunan YDS vakasinda IMRT planlamast
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Sekil 2: Tibia ve fibula distalinde ve ayak bilegine yakin bolgede bulunan YDS vakasinda IMRT planlamasi
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RT ALANI VE DOZU;

Timor yatagi, skar ve derenaj bolgelerine ilave 5-7 cm longitudinal ve 2-3 cm radial marjin
verilerek en az 50 Gy sonrasi, klips ve skar dokunun oldugu cerrahi yatak her yonde 2 cm marjin
verilerek negatif yada mikroskopik reziduel hastalifa 60 Gy, pozitif cerrahi sinir olan durumda 66 Gy,
gross hastaligi olan durumda 75 Gy uygulanir. Cerrahi sinir pozitif olan durumlarda miimkiinse tekrar
eksizyon degerlendirilir. Distal dokularin lenfo vaskiiler drenaji i¢in saglam bdlgeden ciltte 1-2 cm
bolge RT dis1 birakilir. Agirlik tasiyan destek doku, eklem bosluklulart ve biiylik tendonlarin yarisi
korunmalidir, bolgesel biiylimiis lenf nodlar1 rezeke edilir ve lenf nodu tutulmus ise RT alanina dahil
edilir, ancak tutuldugundan emin olunmayan durumlarda elektif nodal 1gmmlama yoktur. Preoperatif
RT; tiimor den longitudinal 5-7 cm ve yanlara 2 cm marjin ile 2 Gy/fr, 50 Gy verilir, RT den 3 hafta
sonra cerrahi uygulanir, ek doz olarak eksternal RT, brakiterapi veya IORT toplamda 60-75 Gy
ulasilacak sekilde ilave edilir (negatif cerrahi sinirda 10 Gy, pozitif cerrahi sinirda 15-16 Gy, gross
rezidli varsa 25 Gy) (9-15). Eger hastaya doksorubisin KT verilirse toksik agidan RT dozu %10
oranda disiiriiliir, fertiliteyi korumak i¢in gonadal koruma yapilir, doku fonksiyonlarini iyilestirmek
icin fizik tedaviye erken donemde ve mutlaka baslanmalidir. Cocuk ve genglerde >20 Gy RT ile
epifiz erken kapanir. Tiim yas guruplarinda >40 Gy kemik iligini fibrozis ile baskilar ve sonraki
yaslarda kemik iligi yetmezligine neden olur. 250 Gy kemik kortekste kirik riskini ileri yaglarda
arttirabilir. 3DCRT ve IMRT igin yiik tasiyan kemikte V50 <%50, femur icin V60 <%S5, eklem igin
V50 <%50, cilt igin V20 <%50 olarak dikkate alinmalidir. RT sonrasi fibrozis geliserek hareket
kisitlanmasi, lenfodem, dermatit, pigmantasyon artis1 ve telenjektazi olabilir, ikincil kanser gelisme
riski %5 orandadir (16).
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