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Kraniale Metastatik Ewing Sarkomu: Olgu Sunumu

Cranial Metastasis of Ewings Sarcoma: Case Report
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Ewing sarkomu (ES), primer olarak geng eriskinlerde kemigin mezenkimal dokusunun malign bir timortdur. Primer kafatasi ES olgulari
nadirdir. Olgumuz, son 2 ayda basinin sag gerisinde sislik yakinmasi ile gelen 31 yasinda erkek hastadir. 16 ay dnce sag tibia proksimalinde
kitle nedeni ile baska bir merkezce opere edilmistir. Olgunun preoperatif BT tetkikinde, ES ile uyumlu yumusak doku komponenti olan durayi
atake eden litik lezyon izlendi. Kitle, total eksize edildi. Kranioplasti planlanan olgunun Onkoloji ve Ortopedi servisleri ile birlikte halen takip
ve tedavisi devam etmektedir. Primer olgular, genelde paryetal ve frontal konveksiteyi tutar. Primer spinal kolon tutulumu ¢ok nadirdir. ES,
radyolojik olarak litik, mikst veya sklerotik bir lezyondur. ES, tipik bir sekilde histolojik olarak malign mezenkimal primitif néroektodermal bir
tlmordr. Yuvarlak hiicreli timd&rlerden ayrici tanisi yapilmalidir. Primer tedavisi cerrahidir. Tim kemik tlimorleri icerisinde en yliksek mortalite
oranina sahip olanidir. Kafatasi ES, aksi ispat edilinceye kadar metastatik olarak kabul edilmelidir. Takip ve tedavisinde multi modaliter bir
strateji izlenmelidir.
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ABSTRACT

Ewing'’s sarcoma (ES), is a malignant mesenchymal tumor of young adults. Primary cranium ES is a rare entity. The present case is a 31-year-old
man with complaint of swelling at the right posterior part of his head for two months. He had been operated at another center for a mass lesion
on the proximal part of his right tibia. Preoperative CT imaging showed a lytic lesion with dural attachment that could be an ES. The lesion
was totally removed. He is still in follow-up by the oncology and orthopaedic surgery departments and is waiting for a cranioplasty operation.
Primary ES cases usually involve the parietal and frontal convexity regions. Primary involvement of the spinal axis is very rare. Radiollogically, ES
is a lytic, mixed or sclerotic lesion. Histopathologically it is a malignant mesenchymal primitive neuroectodermal tumor. A differential diagnosis
for round cell tumors should be performed. The primary treatment is surgery. The disorder has the highest mortality rate of all bone tumors.
Cranial ES should be accepted as a metastasis until proven otherwise. Treatment and follow-up should be handled multimodally.
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GiRiS
Ewing sarkomu (ES), primer olarak ¢cocuk ve geng eriskinlerde
kemigin mezenkimal dokusunun malign bir timéridir. Daha

cok alt ekstremite ve pelvisden kaynaklanir. Primer kafatasi ES
olgulari nadirdir.

OLGU SUNUMU

Olgumuz, son 2 ayda basinin sad gerisinde sislik yakinmasi
ile gelen 31 yasinda erkek hastadir. 16 ay 6nce sag tibia
proksimalinde kitle nedeni ile baska bir merkezce opere
edilmis, patoloji sonucu ESdur. Olgunun preoperatif
tetkiklerinde, ES ile uyumlu yumusak doku komponenti olan
litik lezyon izlendi (Sekil TA-D). Yapilan kemik sintigrafisinde;
sag paryetal bolgede ortasi fotopenik, cevresinde artmis
aktivite tutulumu izlenen lezyon saptanmistir (Sekil 2). Durayi
atake eden kitle, total eksize edildi (Sekil 3A-C). Kranioplasti
planlanan olgunun Onkoloji ve Ortopedi servisleri ile birlikte
halen takip ve tedavisi devam etmektedir.
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TARTISMA

ES, hiicre orijini hala bilinmemektedir ve histopatolojik olarak
malign mezenkimal hiicre grubunda ES/primitif néroepitelyal
timor (PNET) ailesi icinde degerlendirilmektedir. Genetik
olarak bazi sitogenetik anomalilerin ortaya konmasi ES
ve PNETlerin benzerligini ortaya koymaktadir (2,23). ilk
ekstraskletal ES, Enzinger ve Angervall tarafindan 1975de
tanimlanmistir (1). Hemen hemen ayni zamanda Seemayer
ve ark. da ilk periferik sinir PNET ve Jaffe ve ark. da kemik
PNET olgusunu bildirmislerdir (10,18). Cogu olgularin yasi,
15-25 arasidir (11). Erkekler, kadinlardan daha fazla etkilenir
(E/K:1.1/1) (8,9). %60'dan fazlasi, alt ekstremite ve pelvisden
kaynaklanir (16). Nadir bildirilmis primer kafatasi ES olgulari,
genelde paryetal ve frontal konveksiteyi tutar ve %4'den azdir
(15,21,22). Bu nedenle kafatasi ES histolojik tanisi, aksi ispat
edilinceye kadar metastatik olarak kabul edilmelidir. Spinal
ES, sikhikla ekstraspinal primer lezyonun metastazindan
kaynaklanir. Spinal kolon, olgularin sadece %3.5-10'unda
primer tutulan bolgedir ve lumbosakral spinal kolon en sik
tutulan bolgedir (19).
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Direkt grafilerde sogan kabugu goriniminde periosteal
degisiklikler izlenir. Radyolojik olarak, taniya yardimci ¢ok
tipik bulgu olmasa da kanamadan dolayi sivi - sivi seviyesinin
gorilebildigi bildirilmistir (20). Kanayarak epidural hematoma
bile neden olabilirler (24). Rontgen ve BT goritilemelerinde
litik, mikst ve sklerotik lezyonlarla karsilasilabilir. Bu dramatik

radyolojik bulgulara ragmen radyoniiklid sintigrafide hafifce
artmis tutulum veya ‘soguk nokta’ gériilebilir. Ozellikle sakral
bolgedeki primer ES’larda, dissemine bir hastalik agisindan
toraks BT ve radyoniklid kemik sintigrafisini iceren tam bir
degerlendirme tiim hastalarda yapilmalidir.

Sekil 1A-D: Olgunun
preoperatif radyolojik
goruntilemeleri
(Latfen litik ve skalpteki
radyolusen yumusak
doku kitlesine dikkat
ediniz).

Ter

Sekil 2: Anterior,

L4 posterior: Olgunun
preoperatif sintigrafisi.

i Sag paryetal bélgede
ortasi fotopenik

€ cevresinde artmis

. aktivite tutulumu izlenen

lezyon metastazla

uyumludur.
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Sekil 3: Olguya ait peroperatif gorintiler. A) Skalp devrildikten sonraki gériintli, B) Kraniotomi sonrasi duraya atake olan kisim,
C)Eksiz edilen kitleden bir gérintim.

Tablo I: Ewing Sarkomu / PNET Timér Ailesinin Isik Mikroskopik Ozellikleri

m Klasik Ewing Sarkoma Atipik Ewing Sarkoma PNET

Hiicre sekli Uniform, yuvarlak
Kromatin ince

Nakleoli Nokta seklinde
Glikojen Cok fazla

Rozet Yok

Tumorin makroskopisi degiskendir. Genellikle multilobule,
yumusak, kirilgan olup ve nadiren ¢api 10 cm'den fazladir.
Kirli gri veya gri-sari renkli kesit ylzeyi vardir. Nekroz, kist
formasyonu veya hemoraji izlenebilir. Yaygin nekroza ragmen
kalsifikasyon nadirdir. Patolojik olarak timér, yeni kikirdak
veya kemik matriks icermeyen agresif bir periosteal kemik
olusumui ile kesintiye ugrayan kemik destriiksiyonu paterniile
karakterizedir (6). ES, tipik bir sekilde histolojik olarak yiksek
selltler bir tumordir. Histopatolojik olarak ES/PNET ailesi isik
mikroskopik ayrici tanisiTablo I'de 6zetlenmistir (Tablo1). Ayrici
tanisinda noroblastoma, lenfoma ve rabdomyosarkoma gibi
diger yuvarlak hiicreli tiimérler yer alir. immiinohistokimyasal
olarak CD99 poxzitifligi digerlerine gore yiksektir. ES, primitif
noroektodermal tiimérlerden en undiferansiye formu olarak
dustunilmektedir (3).

Genelde diger yuvarlak hicreli timdrlerde oldugu gibi
preoperatif semptomlar 1 yildan daha azdir. Rolatif olarak iyi
karakterde olsalar da maligndirler. Primer tedavisi cerrahidir.
Radyoterapi ve kemoterapiye yliksek oranda duyarhdir. Tim
kemik timorleri icerisinde en yiiksek mortalite oranina sahip
olanidir. Primer olanlar metastazlarina gore daha iyi prognoza
sahiptir (4). Farkli tedavi modalitelerine ragmen o6zellikle
sakral ES olgularinda prognoz kottidir (8). Bes yillik sagkalim
%35-60 arasindadir (5,8,25). Lokalize hastaligi olan olgularin
%75'inde cerrahi ve/veya radyoterapi ve sistemik kemoterapi
kombinasyonu ile kiir orani %75'dir (7,17). Krasin ve ark., %90
oraninda 10 yillik survi bildirmistir (13). Metastatik hastalg
olan olgularda kir orani, %30'dan azdir (12,14).
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Duzensiz Duzensiz
Kalin Kalin
Daha belirgin Belirgin
Orta derecede Cok az
Yok Var
SONUC

Kafatasi Ewing sarkomu, aksi ispat edilinceye kadar metastatik
olarak kabul edilmelidir. Takip ve tedavisinde diger disiplinleri
de iceren strateji izlenmelidir.
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