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Olgu Sunumu

Ensede Nadir Gorulen Ekstraosse6z Ewing Sarkomu Olgusu

A rare case of primary extra-osseous Ewing’s sarcoma presenting in the
posterior neck
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0z

Ewing sarkomu, kemik dokusunun Ewing sarkomu, iskelet sistemi disindaki Ewing sarkomu, periferik primitif noroendokrin
timor, torakopulmoner bélgenin malign kigiik hiicreli timori (Askin) ve tipik olmayan Ewing sarkomu olarak siniflandirilir.
Ekstraosse6z Ewing sarkomu tiim vicutta gorilebilir ancak boyunda %4 oraninda bildirilmistir. Olgumuzda, ensesinde 3
aydir giderek biyliyen agrisiz kitlesi olan hastada; manyetrik rezonans goritilemede perivertebral kaslarin arasinda, yag
planlarinin arasinda biyliyen, kapsulll, diizgln sinirli kitle lezyonu saptandi. Cerrahi olarak ¢ikarilan timérde patolojik olarak
Ewing sarkomu tanisi koyuldu. Molekiiler incelemede 22q11 translokasyonu tespit edildi. Ekstraossedz Ewing sarkomlari
nadir olarak gorilen yumusak doku kitleleridir. Gorlintiileme 6zellikleri 6zgiin veya tani koymada yeterli olmasa da, biyopsi
icin dokunun uygun yerden alinmasi ve timériin evrelendirilmesi acisindan 6nemli yer tutar. Ayrica iskelet disindaki Ewing
sarkomunda, tam cerrahi rezeksiyonun diger Ewing sarkomu ailesi tiimérlerine kiyasla daha iyi sagkalim oranlari ile iligkili
oldugu gosterilmistir. Bu nedenle cerrahiye yon gosterme ve timoriin ¢ikarilabilirliginin degerlendirilmesinde goriintiileme
onemli yer tutmaktadir. Hizli biiyliyen, ele gelen kitlesi olan geng¢ hastalarda, ilk planda morfolojik olarak benign izlenimi
verse de dikkatle degerlendirip bas-boyun yumusak doku kitlelerinin ayirici tanisinda distnulmelidir.

Anahtar kelimeler: Ekstraosse6z Ewins sarkomu, bas boyun kitlesi, manyetik rezonans goriintiileme
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ABSTRACT

Ewing sarcoma is classified as Ewing’s sarcoma of the bone tissue, extraskeletal Ewing’s sarcoma, peripheral primitive
neuroendocrine tumor, malignant small cell tumor of the thoracopulmonary region (Askin) and non-typical Ewing'’s
sarcoma. Extraosseous Ewing’s sarcoma may be seen throughout the body, however only reported at 4% in the neck. In our
case patient has a painless mass growing on his posterior neck for 3 months.On the magnetic resonance imaging, a well-
defined, encapsulated, well-demarcated mass lesion between the perivertebral muscles and the subcutaneus fat tissue was
detected. Tumor was surgically resected and diagnosis was pathologically Ewing’s sarcoma. 22q11 translocation was
detected in the molecular examination. Extraosseous Ewing sarcomas are rarely seen soft tissue masses. Although imaging
features are not sufficient to make a specific diagnosis, it is important take the biopsy from the appropriate place and staging
the tumor. In addition, complete surgical resection has been shown to associated with better survival rates compared to
other Ewing sarcoma family. For this reason, imaging has an important role in the guidance of surgery and resectability of
the tumor. Young patients with a fast growing, palpable mass should be evaluated carefully. Although the tumor is thought
to be morphologically benign in the first, ekstraosseous Ewing’s sarcoma must be considered in the differential diagnosis of
head and neck soft tissue masses.
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GiRiS

Ewing sarkomu, pediatrik ve genc-yetiskinlerde genellikle
primer kemik timori seklinde karsimiza cikar. Ewing
sarkomu, kemik dokusunun Ewing sarkomu, iskelet sistemi
disindaki Ewing sarkomu, periferik primitif néroendokrin
timor, torakopulmoner bdlgenin malign kiiciik hicreli
timora (Askin) ve tipik olmayan Ewing sarkomu olarak
siniflandirilir [1]. Bununla birlikte, molekiiler inceleme
yontemleri ile bu gruptaki timorlerin karyotip analizlerinde
ortak olarak kromozom 11-22 translokasyonu mevcuttur.
Tim bu gruplardaki timérler Ewing sarkomu ailesi seklinde
siniflandirilir. Histolojik olarak ise tabakalar seklinde dizilmis
kiicik mavi hiicrelerden olusurlar [2].

Kemik Ewing sarkomu, uzun kemik metafizlerinde
destriiksiyon yaratan ve ¢evre yumusak dokuya invaze olan
agresif kitleler seklinde izlenirler [3]. Aksiyel iskelet disinda
yerlesimli ise spesifik olmayan goérintileme o6zellikleri
gosterirler; vicudun tim bolgelerinde bildirilmistir [4].
Ancak genellikle paraspinal bolgede veya alt ekstremitede
blyik yumusak doku kitleleri seklinde karsimiza cikarlar
[5,6]. Bas-boyun bodlgesinde Ewing sarkomu nadir olarak
izlenir. Literaturdeki Ewing sarkomlarinin %1-9'u bas-boyun
bolgesindedir [7]. Daha 6nce boyunda, parafaringeal
nazal kavite, sinusler,

bolgede, alinda,

orafarinksde ve servikal

paranazal
bolgede ekstraosseoz Ewing
sarkomu olgulari bildirilmistir [8-11].

Bu yazida, kisa slrede hizla buyilk boyutlara ulasmasi ve
morfolojik olarak ilk bakista benign izlenimi vermesi ve
boyunda nadir gorilmesi nedenleri yiziinden, eriskin bir
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hastada iskelet sistemi disinda yerlesimli Ewing sarkomu
olgusu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

33 yasinda, ensesinde 3 aydir giderek biylyen agrisiz kitlesi
olan hastanin yapilan ultrasonografisinde 52x44 mm
boyutlarinda diizgin sinirl, hipoekoik, kistik
dejenerasyon gosteren, solid kitle lezyonu tespit edildi ve
kitle karakterizasyonu icin manyetik rezonans goriintileme
(MRG) yapildi.

ortasi

Perivertebral kaslarin arasinda, yag planlarinin arasinda
blylyen, kapsilli, dizgln sinirh kitle heterojen sinyal
ozelliklerine ve santralinde hemorajik kistik dejenerasyon
alanina sahipti; belirgin  kontrastlanma gd&steriyordu
(Resim 1 ve 2). Diflizyon kisitlamasi izleniyordu (Resim 3).
MRG sonrasi kitle eksize edildi. Patolojik olarak Ewing
sarkomu, molekiiler incelemede 22q11 translokasyonu

tespit edildi.

TARTISMA

iskelet sistemi disindaki Ewing sarkomu, primer kemik Ewing
sarkomuna kiyasla nadir gorulur; genellikle Ewing sarkomu
15-20'sini
gorulir; hastalarin %85 kadari 20 aylik-30 yas araligindadir
[7].

hastalarinin % olusturur. Siklikla genglerde

Olgular, ele gelen buytk, hizli buytyen, solid, ylzeyel veya
derin yerlesimli yumusak doku kitlesi ile basvururlar. Kitle
boyutlar ilk basvuru aninda 5-10 cm'ye ulasabilir. iskelet
disindaki Ewing sarkomlari, paravertebral bélge (32%), alt
ekstremite (26%), gogus duvari (18%), retroperiton (11%),

627



Emekli ve ark. / Ensede Ekstraossedz Ewing Sarkomu Olgusu

Resim 1. Aksiyel T2 adirlikli gériintilerde perivertebral kaslarin
arasinda, yag planlarinin arasinda biytyen, kapsllt, dizgln sinirh
kitle lezyonu

Resim 2. Sagital
baskilanmasi izlenmeyen, heterojen icerisinde hemorajik ve kistik
dejenere alanlarin izlendigi kitle lezyonu

yag baskih T2 agirlikli goriintiilemede

pelvis ve kalca (%11), ve daha nadir olarak da st
ekstremitelerde (%3) gorulir [12]. Ekstraosseoz Ewing
sarkomunun bas boyun bdlgesinde ise %4 oraninda
goruldiagu bildirilmistir [7].

Kemik Ewing sarkomu ile karsilastinldiginda epidemiyolojik
farkh  ozellikler  gosterirler.  Kemik  Ewing
sarkomlarinda  erkek baskinhgi izlenirken, iskelet
disindakilerde her iki cinsiyet de esit olarak etkilenir. iskelet

olarak

628

Resim 3. Kontast madde enjeksiyonu sonrasi alinan aksiyel T1

agirlikll - gorintilemede  kitle diffliz

kontrastlanmasi izleniyor

lezyonunun  belirgin,

disindakilerin gorilme yasi da 5-10 yil daha fazladir [12].
Ekstraosse6z Ewing sarkomu tanisi koyabilmek icin, MRG ve
kemik sintigrafisinde kemik tutulumu olmadiginin
gosterilmesi, histolojik olarak kiiglik mavi hicreli timor
grubuna dahil olmasi ve sitoplazmik glikojen deposu

bulunmasi gerekmektedir [7].

Ekstraosse6z Ewing sarkomunun goérintileme o6zellikleri
spesifik degildir. Radyografilerde biyik yumusak doku
kitleleri olarak izlenebilirler (%50 olguda) ancak normal
olarak da izlenebilirler. Komsu kemikte erozyon, kortikal
kalinlasma, kemik invazyonu veya periost reaksiyonu
izlenebilir (%25-42). Kitlelerin %25 kadarinda kalsifikasyon
bildirilmistir [13]. Kemik sintigrafisi ve PET-BT'de artmis
PET-BT, primer
gorintileme disinda, akciger, plevra, kemik, karaciger

radyontiklid birikimi izlenir. lezyonu
yumusak doku metastazlarini, niksi ve rezidiel timori

tespit edebilir.

disindaki
genellikle hipoekoik izlenir. Hemoraji veya nekrozu temsil

Ultrasonografide iskelet Ewing sarkomlari

edebilecek sunulan anekoik alanlar

barindirabilir.

olgudaki gibi

Doppler ultrasonografide belirgin
vaskularizasyon mevcuttur [6]. Bilgisayarli tomografide (BT)
nonspesifik, kas ile benzer dansitede yumusak doku kitlesi
olarak izlenirler (%87). Diistik dansitedeki alanlar hemorajik
alanlani veya nekrozu temsil eder. Kemik ile iliskisi ve
kalsifikasyon varligi BT ile daha iyi
Kalsifikasyon %25-30 kadar olguda

ylizeyinin etkilenmesi, kortikal erozyon, periost reaksiyonu

degerlendirilir.

izlenebilir. Kemik
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Resim 4. Kitle lezyonu difiizyon incelemede, belirgin diflizyon kisitlamasi gosteriyor

BT'de goriilebilir. Bu bulgular yaklasik olarak %40 olguda
tespit edilir [13,14]. MRG'deki goriintli ozellikleri de diger
modalitelerde oldugu gibi 6zgiin degildir. TTAG'de kas ile
benzer sinyal o6zelliginde, T2AG'de ise yiksek sinyal
ozelliginde, ancak genellikle heterojen sinyal ozelligi
gosterirler (%91). Lezyonlarin hemen hemen hepsi T2AG'de
yuksek sinyal 6zelligi gosterir. Hemoraji ve nekroz ile uyumlu
sinyal alanlari izlenebilir. MRG, bolgesel evreleme ve cevre

doku invazyonunu degerlendirmek icin uygundur [6,13].

Olgumuzdaki gibi sinirlarinin

dizglinligli MRG'de gorilebilirse de, %45 kadar olguda

yalana  kapsilua  ve
sinirlarin dlizensizlidi ve infiltrasyon s6z konusudur. Yalanci
kapsil varligi benignite yoniinde izlenim yarattigindan
dikkatli olunmalidir. Yiizde 73 kadar olguda ise nérovaskiiler
tutulum saptanabilir [13]. Terminal donemde kemige
invazyon gorulebilir [12]. BT ve MRG incelemede belirgin
kontrastlanma izlenir.

Kesin tanisi patolojik olarak koyulur; ancak, genellikle ince
igne biyopsisi doku yetersizligi nedeni ile tani koymada
basarisizdir. Bundan dolayi acgik veya kor biyopsi tercih edilir
[5]. Bununla birlikte, molekiler inceleme yontemleri ile 11-
22 translokasyonu Ewing sarkomu grubundaki tiimérlerde
taniyl destekler. Cerrahi ve radyoterapiye ek kemoterapi ile
tedavi edilmesi tavsiye edilir. Ancak cerrahinin kemik Ewing
sarkomuna kiyasla daha 6nemli oldugu ve tam rezeksiyonun
iyi sagkalim oranlari ile iliskili oldugu bildirilmistir [15].
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SONUC

Ekstraosse6z Ewing sarkomlari nadir olarak gorilen
yumusak doku kitleleridir. Bas-boyun da nadiren goruldugu
bolgelerdendir. Goriintlileme Ozellikleri 6zgiin veya tani
koymada yeterli olmasa da, biyopsi icin dokunun uygun
yerden alinmasi ve timorin evrelendirilmesi agisindan
Oonemli yer tutar. Ayrica iskelet disindaki Ewing sarkomunda,
tam cerrahi rezeksiyonun diger Ewing sarkomu ailesi
timorlerine kiyasla daha iyi sagkalim oranlar ile iligkili
oldugu gosterilmistir. Bu nedenle cerrahiye yon gosterme ve
timorin cikarilabilirliginin degerlendirilmesinde
goruntileme o6nemli yer tutmaktadir. Klinik semptom
vermeyebilirler ancak hizli buytyen, ele gelen kitlesi olan
geng hastalarda, ilk planda morfolojik olarak benign izlenimi
verse de dikkatle degerlendirip bas-boyun yumusak doku

kitlelerinin ayirici tanisinda diistinilmelidir.

GIKAR CATISMASI / FINANSAL DESTEK BEYANI

Bu yazidaki hicbir yazarin herhangi bir ¢ikar catismasi yoktur.
Yazinin herhangi bir finansal destegi yoktur.
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