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DERLEME / REVIEW ARTICLE

PRIMER MALIGN OMURGA TUMORLERI

Handan DOGAN*

Giris

Omurgada gérilen malign timérler, genellik-
le metastatik tamérlerdir. Omurganin primer
malign timérleri, metastatik timorlerinin kirkta
biri oraninda izlenir.

Omurganin primer malign timorleri genis bir
spektrumda gdzlenirler. Bu spektrumda kordo-
ma, primer sarkomalar (osteosarkoma, kondro-
sarkoma, paraspinal yumusak doku sarkomala-
rn), yuvarlak hacreli timoérler (plazmasitoma,
multiple miyeloma, Ewing sarkoma/PNET, len-
foma) yer alir. Omurgada ve sakrumda rastla-
nan primer timorlerin % 10’'unun malign oldugu
saptanmistir™, S6z konusu timorlere yonelik
tedavinin basaril olabilmesi icin énkosul taninin
dogru konulmasidir. Kemik lezyonlarinda dogru
tani koyabilmek icin olgunun Klinik, radyolojik ve
histolojik 6zelliklerinin birlikte degerlendiriimesi
gerekmektedir. Tedavi sekli, timorin lokal veya
sistemik yayilimina ve tipine gére belirlenir.

Omurgada gdzlenen yuvarlak hiicreli timor-
ler disindaki tumérler, multidisipliner bir yaklasi-
min benimsenmesi durumunda, basariyla teda-
vi edilirler. Tedavide radikal cerrahi rezeksiyon,
adjuvan ve neoadjuvan kemoterapi ile radyote-
rapi birlikte kullanilabilir. Bu tur olgularda radikal
cerrahi girigsim, ekstremite timérlerindeki duru-
mun aksine, yasam suresini uzatmak bakimin-
dan yararli olmamaktadir. Bu durumun en
Onemli nedenleri arasinda, omurga anatomisi-
nin kompleks yapisi, vital yapilara olan yakinhgi

ve lezyonun tumdnin cikarilamamasi yer al-
maktadir. Cerrahi tekniklerdeki yeni gelismeler,
daha basarili sonuclari da beraberinde getir-
mektedir.

Klinik Bulgular

Primer malign omurga tamorlerinin en belir-
gin semptomu, huzursuzluk hissi ile baslayan
sirt agrisidir. Bu agri, gun igindeki farkli aktivite-
lerden kaynaklanabilecegi gibi, gece agrisi sek-
linde de kendini goésterebilir. Timorin spinal
korda ve sinir koklerine ulastigr durumlarda ise
noérolojik defisitler olusur.

Lenfoma, miyeloma ve Ewing sarko-
ma/PNET gibi yuvarlak hicreli timérler kilo kay-
bi, ates, halsizlik, anoreksi ve kabizlik gibi siste-
mik semptomlarla ortaya cikar.

Alt lomber boélge ve sakrum bélgesinde yer-
lesmis lokalize kitlelerde (6zellikle kordomada)
ise kabizlik ve rektal disfonksiyon gdzlenir. Ma-
yo Klinik serisinde primer malign omurga timo-
ri olan olgulardan % 4’Gnun disk hernisi sanila-
rak yanls tani aldigi bildirilmistir .

Radyolojik Bulgular

Omurga ve sakrumdaki lezyonlari gérintule-
mek icin ilk asamada antero-posterior ve lateral
grafiler cekilir. Lezyonun osteoblastik veya oste-
olitik gérinimu, vertebradaki lokalizasyonu,
kalsifikasyon icermesi, paterni ve komsu verteb-
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ral diski de etkilemesi ayirici tanida belirleyici bir
6nem kazanir. Tumoran olusturdugu matriks ve
invazyon sekli de ayirici tanida 6nem kazanir.
Agresif malign tamérler, tim kemigin yapisini
yok edecek sekilde harabiyete neden olurlar.
Yavas gelisen timdrlerde ise kortikal destriksi-
yon yerine “scalloping” ve ekspansiyon izle-
nir®*,

Vertebranin anterior kisminda yerlesen ti-
morler, daha ¢ok malign olma egilimindedirler.
Ozellikle servikal vertebray! tutan tiimérlerde bu
durum oldukga belirgindir. Benign anterior kisim
timorleri eozinofilik grantloma, hemanjiyoma
ve anevrizmal kemik kisti (AKK) dir. Malign an-
terior kisim timorleri ise lenfoma, kordoma ve
sarkomalardir. Vertebranin posterior kisminda
yerlesen timérler osteokondroma, osteoid oste-
oma ve osteoblastomadir. Nadiren kondrosar-
koma da posterior yerlesim gosterebilir. Diger
primer timarler her bolgede izlenebilirler “°,

Spinal bir neoplaziden siiphe duyuldugu du-
rumlarda, uygulanabilecek diger bir yéntem tek-
nisyum kemik sintigrafisidir. Sintigrafide birden
fazla lezyonun izlenmesi durumunda, metasta-
tik timoérden suphelenilmelidir. Kemikteki lezyo-
nu sintigrafi yoluyla erken saptamak mimkin
olmakla birlikte, lezyonun benign ya da malign
oldugunu anlamak mimkun degildir. Ayrica sin-
tigrafide enfeksiyon, kirik ve inflamasyon timér
ile karigabilir. Bu yéntemde miyeloma, plazma-
sitoma ve bazen kordoma da hatali negatif so-
nug verebilir 4,

Tumérun sinirlarinin belirlenmesinde, bilgi-
sayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans
gérantileme (MRG) yéntemlerinin birlikte uygu-
lanmasi yararlidir. BT ile kemik anatomisi daha
iyi izlenebilir. MRG ile kalsifikasyonlar, dusik
dereceli kondrosarkomalarda izlenen “scallo-
ping” daha iyi gdzlenebilir. MRG ile vertebra
korpusunda kemik iligine ait benign degisiklikler
yanliglikla malign olarak degerlendirilebilir.

MRG yOntemi sayesinde tumérun lokal yayilimi
ve ¢evre yumusak dokulara yayilimi hakkinda
daha net bilgiler elde edilir ®”. MRG ile miyelog-
rafideki riskler olmaksizin spinal kord ve sinir
kokleri izlenebilir. Cerrahi planlamada kolayhk
saglayacak sekilde lezyon farkli duzlemlerde
gorunttlenebilir. MRG sayesinde timdr, enfek-
siyon ve kirik arasinda ayrim yapmak mimkun-
dar ©,

Biyopsi Metodlari

Acik biyopsi, igne biyopsisi ve ince igne as-
pirasyon biyopsisi (IIAB), farkli biyopsi yontem-
leri olarak segenek olustururlar. Acik biyopsi ke-
mik timorlerinin tanisinda en c¢ok kullanilan
yontemdir. Bu ydntemle maksimum miktarda
doku saglanabilir. Kesin tani sonrasinda yapila-
cak operasyonda, biyopsi traktinin cikarilabil-
mesi icin biyopsi dnceden planlanmalidir. Acik
biyopsi radyolog, patolog ve ortopedist ile birlik-
te planlanmalidir. Biyopsi sirasinda tani icin ye-
terli materyal alinip alinmadidini degerlendir-
mek amaciyla, intraoperatif patoji konsultasyo-
nu yapilmasi yararl olacaktir. Perkutandz igne
biyopsisi, 6zellikle metastatik timorlerde etkili
ve guvenilir bir tekniktir ®*. Bu yontem 11AB’ye
gbére daha avantajlidir. Bunun nedeni, bu yén-
temle daha fazla materyal elde edilebilmesidir.
Hiicre blogu ve imprint, yapilabilecek sitolojik
preparasyonlardir.

Igne biyopsisi uygulandigi durumlarda, bu
konuda tecrlbeli bir sitopatolog ile ¢alisildigi za-
man primer - metastatik timaor, benign - malign
timor ve dusik - yuksek dereceli tumor ayrimi
yapmak mdmkin olabilir.

Primer Malign Tumaorler
KORDOMA

Kordoma, embriyonel notokord artiklarindan
olusan dusuk dereceli, lokal infiltratif ve destrik-




The Journal of Turkish Spinal Surgery

tif, yavas buyutyen bir timérdir. Ancak bu tu-
mor, ileri evrede metastaz yapabilir ve retrope-
ritoneal boélgeye direkt yayilim gésterebilir. DU-
suk dereceli bir timoér olmasina ragmen omur-
gada yerlesim gbstermesi nedeniyle kir saglan-
masi zordur.

Kordoma, tim primer kemik timérlerinin %
1-4’Un0 olusturur. % 50-60 oraninda soliter bir
timor olarak sakrumda izlenir. Genellikle 30-70
yas arasinda goérulen bu timoér, 5. ve 7. dekatta
pik yapar. Kordomalarin % 60’1 sakrumu, % 25'i
klival (sfeno-oksipital) bdlgeyi ve % 15'i verteb-
ray! tutar. Sakral bélge yerlesimi, daha ¢ok er-
keklerde gdzlenir. Sakral boélge yerlesimli t0-
morde kalca, perine ve bacaklara vuran agri
mevcuttur. Bu bdlgede gelisen timdor ¢cok biyik
olabilir.

Olgularin % 20’sinde barsak ve mesane
fonksiyonlarinda bozulma olur. Litik destriktif
lezyon olusturarak, bazen patolojik kirik geligi-
mine yol acabilir.

Makroskobik olarak parlak, mukoid, seffaf
gérunumdedir. Hemoraji ve nekroz alanlari ice-
rebilir. Mikroskobik olarak kuglk biyttme ile ba-
kildiginda jelatindz lobule timor kitlesi izlenir.
Gland yapisi icermez. Buyuk biyUtme ile bakil-
diginda ise vakuoler sitoplazmaya sahip, fizali-
fer6z hicrelerden olusan timér dokusu izlenir.
Eozinofilik sitoplazma iceren timor hicreleri de
gOrulebilir. Miksoid bir stromaya sahip olan tu-
morde, hafif hlicresel atipi ve sinsityal gelisim
paterni gbzlenir. TUmor hicreleri musikarmin ile
pozitif boyanir. Adip6z doku belirteci negatiftir.
Imminhistokimyasal olarak S-100 protein ve si-
tokeratin ile pozitif boyanma gdsterir. Ayirici ta-
ni yapilirken, kondrosarkomalarda S-100 prote-
in pozitif izlenirken, sitokeratinler negatif olmasi
dénemlidir . Timor, renal hicreli karsinomada-
ki gibi eozinofilik hlcreler iceriyorsa, bu timor
ile ayirici tanisinin mutlaka yapilmasi gerek-
mektedir. Ayirici tanida liposarkoma, metastatik

karsinoma (rektumun tasl yizuk hacreli adeno-
karsinomasi), tukrik bezinin mikst timoéri ve
miksopapiller ependimoma akla getiriimelidir.

Kordoma yavas gelisim goésterir, ancak yuk-
sek rekirrens oranina sahiptir. On yillik yagsam
orani % 70’tir. Hastaligin ileri ddnemlerinde me-
tastaz gelisebilir. TUmor, oldukga biyik boyut-
lara ulastiginda, retroperitona direkt yayilim
gostererek barsak limenini basiya ugratarak
daraltabilir, mesaneyi etkileyebilir veya deriye
invazyon gosterebilir ",

Tani koyarken cerrahi girisim éncesinde [IAB
veya igne biyopsisi yapilabilir*®. Tani sonrasin-
da cerrahi girisim, radyoterapi veya kombine te-
davi tercih edilen tedavi yéntemleridir. Cerrahi
olarak tumérin ¢evre dokuyla beraber genis ek-
sizyonu ya da blok halinde vertebra ¢ikarimi ya-

pilir.

OMURGANIN PRIMER SARKOMALARI
OSTEOSARKOMA

Osteosarkoma (OS), kemigin primer yluksek
dereceli intrameddller yerlesimli malign mezen-
kimal tumértdur. Siklikla uzun kemiklerde geli-
sen, oldukca agresif seyirli bir ttmérdur. Malign
timor hacreleri, immattr kemik matriks ‘osteoid’
olusturur. Miyelomadan sonra ikinci siklikta
gbézlenen primer kemik timéradir. Tum kemik
timorlerinin % 15-20’sini olusturur®®, Tim OS
olgularinin % 3'G omurga ve sakrumda izlenir®,

OS, omurgadaki tim malign timérlerin %
5’ini olusturur*®. % 85 olgu 30 yas altinda, % 75
olgu ise 20 yas altindadir “**. Omurga yerle-
simli OS’lu olgularin yas ortalamasi, uzun kemik
tutulumu gdésteren OS olgulara gbre daha ileri-
dir ©*¥, Kadin ve erkeklerde ayni oranda izlenir.
Sekonder OS gelisimi bildirilen olgular siklikla
40 yasin ustindedir. Klinik olarak agri, sislik ve
patolojik kirik gordlir. Radyolojik ve mofolojik
degdiskenler nedeniyle tani koyarken sorun ya-
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sanabilir. Iskelet dagilimi gézéniine alindiginda,
timor % 54 oraninda dizde yerlesim gdsterir ve
% 90 oraninda metafizi tutar.

OS’un farkli alt tipleri tanimlanmisgtir. TUmo-
rin anatomik olarak gelistigi yere (intramedul-
ler, intrakortikal, ylzeyel), diferansiyasyon dere-
cesine, birden fazla odakta olup olmamasina
(senkron, metakron), primer veya sekonder ge-
lisimine, histopatolojik 6zelliklerine (osteoblas-
tik, kondroblastik, fibroblastik, telenjiektatik, ki-
clk hacreli, dev hucreli) gore cesitli alt tipleri be-
lilenmistir. OS’un en sik rastlanan tipi ise uzun
kemiklerin metafizinde gelisen primer, soliter,
intrameduller ve az diferansiye 6zellikte olani-
dir. Bu tipte agirhkh olarak tiumér hicrelerinin
kemik matriks olusturdugu izlenmektedir. Se-
konder OS kemigin benign tamérleri, Paget
hastali§i ya da kemik infaktl zemininde ve rad-
yasyon maruziyeti sonucunda geligebilir.

KONDROSARKOMA

Tumor hucrelerinin hiyalin kikirdak olusturdu-
gu malign mezenkimal timérlerdir. Kondrosarko-
malar tim kemik timorleri arasinda osteosarko-
madan sonra ikinci sirada gelir. Kondrosarkoma-
larin % 85’inin primer, % 15’inin ise daha 6nce
var olan osteokondromaya veya enkondromaya
sekonder olarak gelistigi bildirilmistir **. Kondro-
sarkomalar % 4-8 oraninda omurga tutulumu
gosterirler ve omurgada farkl bélgeleri tutabilirler
%29 Bu t{imor, erkeklerde daha sik izlenir. Er-
kek:Kadin orani, 1.5-2:1 dir. TUmOr her yasta go-
rulebilir. Ancak, 6. ve 7. dekatlarda daha sik izle-
nir. Seffaf hicreli ve mezankimal tip konrdosar-
koma, adelosan dénemde ve 20’li yaglarda izle-
nir %29,

Diger malign kemik timd&rlerinde oldugu gibi
kondrosarkomada da en énemli semptom agri-
dir. Ollier hastalgi veya ailesel osteokondroma-
toziste, yeni gelisen bir bel agrisi veya agrida

artis durumunda sekonder kondrosarkoma aci-
sindan arastirma yapmak gerekir.

Tdmoran, intrameduller ya da jukstakortikal
olusuna ve histolojik 6zelliklerine gore, alt sinif-
landirmasi yapihr. Histolojik olarak klasik, seffaf
hiicreli, dediferansiye ve mezenkimal varyantla-
r vardir.

Radyolojik olarak yavas gelisen derece 1 tU-
mor loblle gérinimdedir ve kalsifikasyonlar
icerir. Derece 3 lezyon ise pleomorfiktir. Nokta-
sal kalsifikasyonlar igerir ve vertebra korpusunu
harabiyete ugratir. Nadiren posterior elemaniri
da tutabilir ve bu nedenle osteoblastoma ile ka-
nsir. Sintigrafi, BT ve MRG metodlari kullanila-
rak evrelemeye gidilmelidir. Yapilan bir calisma-
da olgularin % 79’unun evre IB dusik dereceli
ekstrakompartman yayihmli, % 21’inin ise evre
[IB yani yuksek dereceli ekstrakompartman ya-
yilimh oldugu belirtilmigtir .

Tumor, makroskobik olarak genellikle nodu-
lasyonlar olusturan gri-beyaz renkli, seffaf, par-
lak doku seklindedir. Mikroskobik olarak derece
| lezyonlarda hafif hiperselllarite ve hafif atipi
gosteren kondroblastlardan olusan kondroid
matriks iceren tumor dokusu izlenir. Tumoér mat-
riksinde enkondral ossifikasyon izlenebilir. Y (k-
sek dereceli timorlerde ise hiperseliler, belirgin
pleomorfizm, atipi ve mitotik aktivite gosteren yer
yer bizar gérinumll atipik timér hiicreleri izlenir.

Prognoz, timdrun histolojik derecesi ile iligki-
lidir. Tedavide spondilektomi yapilarak lezyonun
timandn c¢ikartilabilmesi prognozu iyi yoénde et-
kilemektedir. Bir seride, 65 aylik hastaliksiz ya-
sam orani, sakral timorler icin % 63, vertebral
timorler igin ise % 71 olarak bildirilmigtir™”.

PARASPINAL YUMUSAK DOKU SARKO-
MALARI

Paraspinal kaslardan kdken alan yumusak
doku sarkomalari nadir timérlerdir®*'**®. Paras-
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pinal bolge uzerindeki kitlenin boyutu bayuduik-
ce kemige, interkostal sinirlere ve spinal kanala
yayihm gerceklesir. Omurgada kemik harabiye-
ti ve dural kompresyon izlenir.

Bu bdlgeden kaynaklanan yumusak doku tu-
morleri genis bir spektrumda izlenir: Liposarko-
ma, malign fibréz histiyositoma, leiomiyosarko-
ma, yumusak doku kokenli kondrosarkoma, si-
novyal sarkoma, anjiyosarkoma ve nérofibrosar-
koma paraspinal kaslardan kéken alan timérler-
dir.

Biyopsi alinmadan dnce lezyonun lokal ya da
sistemik yayilimini anlayabilmek icin gérinttle-
me yontemleri uygulanmalhdir. MRG T2 agirlik-
I gérintileme yéntemi ile timdér sinir timoérde
yuksek, cevrede ise dusuk sinyal izlenerek be-
lirlenir. MRG ile, tedavi protokollnin belirlen-
mesine yardimci olacak sekilde farkli dizlem-
lerde, timdérin sinirlarini takip etmek mimkun-
dar. BT ile de komsu vertebranin olaya katilip
katiimadi@i anlagilabilir.

Bu grupta yer alan timérler, yayilim duzeyle-
rine gére siniflandiriimigtir:

1. Yalnizca paraspinal yumusak dokuda yer-
lesim gdsterenler,

2. Paraspinal kas dokusu ile birlikte omurga-
nin posterior elemanlari ve bazen de pedinkil
tutulumu goésterenler,

3. Paraspinal kas dokusu ile beraber, gogls
duvari, omurganin posterior elemanlari, verteb-
ra korpusu ve néroforamenler yoluyla spinal ka-
nala yayihm gdésterenler.

Bu bélgenin sarkomlarinda kombine tedavi
uygulanir ®°. BlyUk timorlerde operasyon 6n-
cesinde kemoterapi uygulayarak kitle kuculttl-
meye calisihir. Omurganin katilimina goére teda-
vi sekli degisir. Spinal kanala yayildiginda dura-
yI tutmus oldugundan tedavisi gugclesir. Operas-
yon sonrasinda da radyoterapi 6nerilir. Bu tir
timorlerde agresif cerrahi tedavi uygulanir. An-
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cak anatomik bdlge ile ilgili zorluklar nedeniyle
tedavileri sinirlidir.

YUVARLAK HUCRELI TUMORLER

Kemigin yuvarlak htcreli timérleri plazmasi-
toma, multipl miyeloma, lenfoma ve Ewing’s
sarkoma/PNET’tir. Bu timérlerin histopatolojik
incelenmesinde de ayirici tanida sikinti yasan-
maktadir. Ozellikle materyalin sinirli oldugu ve
dokuda artefaktin bulundugu olgularda tani koy-
mak oldukc¢a guctir. Bu tumérler arasinda ayi-
rnm yapmak icin immumhistokimyasal boyama
metodlari yarar saglamaktadir.

PLAZMASITOMA

Malign plazma hucrelerinin olusturdugu ke-
mik iligi kdkenli bir timdrdlr. Lenf nodu, dalak,
gastrointestinal sistem ve respiratuvar sistem-
deki lenfoid dokuda soliter lezyon seklinde orta-
ya cikabilir.

Plazmasitomada omurganin tutulumu % 25-
50 oranindadir. Olgularin ¢cogunda torasik ver-
tebralarda tutulum gézlenir ©. Erkekler kadinlar-
dan ¢ok daha fazla oranda (2:1, 3:1) etkilenirler
®_Hastalar genellikle 50 yas tizerindedirler. Ag-
r, diger spinal lezyonlarda oldugu gibi, burada
da ilk gbzlenen semptomdur. Genellikle tani ve-
riimesinden 6 ay 6nce ortaya cikar **°. Nérolo-
jik semptomlar hastalarin yarisindan fazlasinda
izlenir. Bir seride olgularin 1/3’Unde parapleji
go6zlenmistir *®. Koagulopati, hiperviskozite,
amiloidoz ve renal yetmezlige neden olan pa-
raprotein olusumu her zaman gbézlenmez.

Radyografide vertebrada destriktif, litik lez-
yon ve kollaps izlenebilir. Vertebra plana gelise-
bilir. Lezyon pedikilde baslayip anterior kisima
yayillim gdsterir. Posteroenterior direkt grafide
pedikulin izlenmemesi tutulum oldugunu goste-
rir. Sakrumda lezyon varsa BT ve MRG, timé-
rin ve tamor sinirlarinin tespiti icin gereklidir.
Kemik sintigrafisi normal olabilir *°.
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Sistemik tutulumun olup olmadigini anlamak
icin kemik iligi aspirasyonu degerlendirilmelidir.
Olgularin % 50’sinde multipl miyeloma geligir.
Prognoz ¢ok daha kétudr ©.

Paraprotein varligini tespit etmek igin serum
ve idrarda protein elektroforezi yapiimaldir. OI-
gularin % 50’sinde paraprotein saptanir. Olgu-
larda paraprotein varli§i prognostik bir gbsterge
degildir ©.

Plazmositom radyosensitiftir. Bu ylzden
hastalara radyoterapi uygulanir. Dekompresyon
ve stabilizasyon gerektiginde cerrahi tedaviye
basvurulur. Cerrahi tedaviyi takiben iki hafta
sonra radyoterapi yapiimalidir.

Omurga yerlesimli soliter plazmasitomanin
prognozu, multipl miyelomaya goére daha iyidir.
Soliter plazmasitoma olgularinda bes yillik ya-
sam orani yaklasik olarak % 70’tir.

Lezyonun omurgada yerlesim gdstermesi,
yumusak doku yayiliminin belirgin olmasi, mul-
tipl plazmasitomalarin varhgi, ileri yas ve tedavi
sonrasinda paraprotein seviyesinin yuksekligini
korumasi kotli prognostik faktérlerdir ©.

MULTIPL MIYELOMA

Kemikte en sik gbzlenen primer kemik timo-
radur. Kemik iliginin neoplastik plazma hicrele-
ri tarafindan isgal edildigi, hematopoietik olarak
aktif olan kemiklerde tutulum olusturan sistemik
bir hastaliktir. Hastaligin kadin ve erkekte gorul-
me orani esittir ® ve 50-75 yaslari arasinda iz-
lenir @27,

Hastalarda normositik, normokromik anemi,
trombositemi ve notropeni goézlenir ®. Kemik
lezyonu nedeniyle siddetli agri vardir. Sonug
olarak, patolojik kirik gelisebilir.

Multipl miyeloma sistemik bir hastalik oldu-
gundan, patolojik kirikla gelen hastanin tim vi-
cut taramasi yapilmalidir. Multipl miyelomada
tani ile ilgili en dnemli asama, kemik iligi biyop-
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sisi yaparak tutulum olup olmadiginin saptan-
masidir. Kemik ili§i biyopsisi, kesin tani i¢in ge-
reklidir. Paraproteinin varli§i idrar ve serum
elektroforezi yapilarak saptanir.

Standart tedavide kemoterapi ve radyoterapi
yer alir.

LENFOMA

Lenfoma olgularinin % 13’Unde kemik tutulu-
mu saptanmigtir. Ayni seride kemik tutulumu olan
olgularin % 15’'inde omurga tutulumu ve bu olgu-
larin % 3’Unde ise spinal kanal kompresyonu iz-
lendigi bildirilmistir “*****", Hastalar genellikle 40-
60 yas arasindadir. Lezyon, genellikle omurganin
anterior kisminda yerlesim gdsterir; posterior kis-
min tutulumu nadirdir. Non-Hodgkin lenfoma ke-
mikte soliter bir lezyon olarak baglayabilecedi gi-
bi, sistemik tutulum esliginde de gorilebilir ©'*.

Diger yuvarlak hicreli timérlerden ayirmda
histolojik gériinim yanisira, timérin lenfoid ké-
kenini gdsteren CD45, CD3 ve CD20 gibi ‘mar-
ker'lari iceren immunhistokimyasal (IHK) panel
uygulanmahdir. Lenfomalar radyoterapi ve ke-
moterapiye iyi yanit verdikleri i¢in, kemikte kol-
laps olmadidi zaman, izole lezyonlarda cerrahi
girisim uygulanmayabilir. Cerrahi uygulanmak-
sizin radyoterapi ve kemoterapi ile tedavi edilen
hastalarda, tedaviden 6 ay sonra kontrol biyop-
sisi yapilmasi énerilir. Nérolojik defisit varsa sta-
bilizasyon icin cerrahi tedavi ve onu takiben rad-
yoterapi ve kemoterapi uygulanmaldir.

Kemik tutulumu gésteren non-Hodgkin lenfo-
malarda 10 yilhk yasam orani % 30’dur. Bu
oran, agresif cerrahi tedavi ve kemoterapi ya da
radyoterapi uygulandiginda iki katina cikabilir
“)_Bir bagka seride de kemik tutulumu gdsteren
biyuk B-hucreli lenfomada 5 yillik yasam orani-
nin % 30-60 arasinda oldugu belirlenmistir ©".
Lenfomalarda prognoz tumérin evresine ve
hucre tipine baghdir.
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EWING SARKOMA / PRIMITIF NOROEK-
TODERMAL TUMOR (ES/PNET)

Ewing sarkoma, ¢ocuklarda izlenen andife-
ransiye kemik sarkomasi olarak tanimlanirken,
yumusak dokuda izlenen primitif néroektoder-
mal timér (PNET) ile iligkili oldugu saptanmig
ve bu timér grubu Ewing sarkoma/PNET
(ES/PNET) olarak adlandiriimistir . Bu patoje-
nik birliktelik, son yillarda yapilan genetik galis-

14,15,17,20,30,39,44)

malarla desteklenmistir | .

ES/PNET, kemikte 6. siklkta izlenir. Bu tU-
mor, kronik osteomiyelitten ve diger yuvarlak
hucreli timdérlerden ayrilmalidir. Ayirici tanida
lenfoma, metastatik ndéroblastoma, kiglk hic-
reli osteosarkoma yer almaktadir.

ES/PNET 5-20 yas arasinda izlenir %, T(-
mdorlerin az bir kismi infantil ya da erigkin d6-
nemde izlenir "***"_ Bu timor, % 7-8 oraninda
omurgay! tutar. Omurgada ise % 50 oraninda
sakrumda yerlesim gosterir %", Klinikte agri,
ates ve I6kositoz nedeniyle osteomiyelit ile kari-
sir. Bir olguda agrinin tani konmasindan 8 ay
once bagladigi bildirilmistir ©'.

Radyolojik incelemede, periferinde sklerotik
alanlar bulunan litik vertebral lezyon izlenir. Ge-
nellikle eslik eden yumusak doku kitlesi de mev-
cuttur. MRG spinal kanal ve ¢evredeki vital do-
kular géruntilemek amaciyla yapiimahdir. To-
raks BT ve kemik sintigrafisi de metastaz aras-
tirmasi agisindan gereklidir ©".

ES/PNET’lerin makroskobik incelemesinde
timoérin yumusak, parlak, gri renkli oldugu,
nekroz ve kanama alanlar igerdigi gdzlenir.
Mikroskobik olarak, lenfositten biraz daha bu-
yuk atipik hucrelerin diffiz dagilim gésterdigi tu-
mor dokusu izlenir. TUmaor hicreleri glikojen po-
zitiftir. Elektron mikroskopi kullanilarak ultrast-
rakturel olarak tumoérun primitif gérimimini
saptamak mumkundir. Ancak, dier yuvarlak
hiicreli timoérler ile ayirici tanisinda IHK yén-

temler kullanilir. Timér hicreleri, IHK olarak,
dusuk molekdler agirlikh sitokeratin, néron spe-
sifik enolaz ve CD99 pozitiftir. Néroepitelyal di-
feransiyasyonu gdstermek icin kromogranin
mRNA’sI, PCR yéntemi kullanilarak saptanabilir
“9_Zaman zaman kesin ayirim icin genetik ana-
lizler de uygulanabilir. ES/PNET olgularinin
%95’inde sitogenetik olarak 11;22 (q24;q12) re-
siprokal translokasyonunu saptanmistir .

ES/PNETte kombine tedavi uygulanir. Yuk-
sek dozda radyorterapiyi takiben, timaérin cer-
rahi olarak ¢ikarilmasi ve daha sonra kemotera-
pi verilmesi en etkili tedavi yéntemi oldugu bildi-
rilmistir ©”. Agresif tedavi uygulandiginda ortala-
ma yasam suresi 33 ay iken, tedavi uygulanma-
diginda bu sure 15 aya inmektedir. 5 yillik ya-
sam oraninin yaklasik % 20 oldugu bildirilmig-

tir(10,31,42)
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