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Yumusak doku sarkomlarinin genel 6zellikleri ve siniflandiriimasi

General principles and classification of soft tissue sarcomas
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Sarkom; kemik, kikirdak, yag, kas, kan damarlari, fibréz doku
veya diger bag ya da destekleyici doku dahil olmak (izere
viicudun tiim mezankimal kékenli dokularindan kaynaklanan
malign timorlerin genel adidir. Amerikan Kanser Dernegi,
2023 yili icin Amerika Birlesik Devletleri’nde yaklasik 13.400
(erkeklerde 7.400 ve kadinlarda 6.000) yeni yumusak doku sar-
komu teshis edilecegini ve yaklasik 5.140 kisinin (2.720 erkek
ve 2.420 kadin) yumusak doku sarkomundan 6lecegini tahmin
etmektedir. Sarkom gelisimiyle baglantili bazi genetik tanilar
ve cevresel faktorler bildirilmesine ragmen sarkomlarin ¢cogu
sporadik ve idiopatiktir. Yumusak doku ve kemik timorleri
siniflandirmasi (cilt 3) besinci baskisi Diinya Saglik Orgiitii
(DSO) tarafindan 2020 yilinda yayimlandi. Son siniflama ile
100’den fazla farkli histolojik ve molekiiler alt tipte yumusak
doku sarkomu oldugu ve her bir alt tipin degisken klinik
davranis sergiledigi bildirilmistir. Yumusak doku timéri sinif-
landirmasi genel olarak hiicre tirline gore yapilir. Bunun igin
morfolojik, immiinohistokimyasal ve genetik 6zelliklere baki-
lir. Tumor bolgesi ve derecesinin yani sira, yumusak doku sar-
komunun histolojik alt tipi 6nemli bir prognostik gostergedir.

Anahtar sozciikler: sarkom; yumusak doku; mezankimal doku; epide-
miyoloji; siniflandirma

arkom, mezenkimal kokenli hiicrelerden koken

alan malign karakterde tiimorlerin  genel

adidir.! Kemik, kikirdak, yag, kas, kan damarla-
r, fibroz doku veya diger bag veya destekleyici doku
dahil olmak Uzere viicudun tiim mezankimal kokenli
dokularindan kaynaklanabilir.” Eriskin maligniteleri-
nin %1’inden azini olusturan sarkomlarin, koken aldig
spesifik doku ve hiicre tipine gore siniflandirilan bircok
alt tipi vardir.®! Sarkom vakalarinin yaklasik %80’inin
yumusak dokudan, geri kalaninin ise kemikten kaynak-
landig bildirilmistir.” Son siniflamalarla birlikte 100’den
fazla farkli histolojik ve molekiiler alt tipte yumusak

Sarcoma is the general name for tumors arising from all
tissues of mesenchymal origin of the body, including bone,
cartilage, fat, muscle, blood vessels, fibrous tissue or other
connective or supporting tissue. The American Cancer Society
estimates for 2023 soft tissue sarcomas in the United States
that approximately 13.400 (7.400 in men and 6.000 in women)
new soft tissue sarcoma will be diagnosed and approximately
5.140 people (2.720 men and 2.420 women) will die from
soft tissue sarcoma. Although some genetic diagnoses and
environmental factors associated with sarcoma development
have been reported, most sarcomas are sporadic and idio-
pathic. Classification of soft tissue and bone tumors (vol. 3)
5% edition published by World Health Organization (WHO) in
2020. With the last classification, it has been reported that
there are more than 100 different histological and molecular
subtypes of soft tissue sarcoma, and each subtype exhibits
variable clinical behavior. Soft tissue tumor classification is
generally based on cell type. For this, morphological, immu-
nohistochemical and genetic features are examined. In addi-
tion to tumor site and grade, the histological subtype of soft
tissue sarcoma is an important prognostic factor.

Key words: sarcoma; soft tissue; mesenchymal tissue; epidemiology;
classification

doku sarkomu oldugu ve her bir alt tip degisken klinik
davranis sergiledigi bildirilmistir.”! Tedavi ve prognoz,
sarkomun histopatolojik 6zelligine ve derecesine bag-
idir.™

Hastaligin nadir ve heterojen olmasi nedeniyle sis-
tematik yonetim semasi gerekmekte, bu ylizden yumu-
sak doku sarkomu hastalarinin tedavisinde bu alanda
uzmanliga sahip radyologlar, patologlar, radyasyon
ve medikal onkologlar, cerrahi ve ortopedik onkolog-
lardan olusan 0zel bir ekibi iceren multidisipliner bir
yaklasimin yer almasi gerekmektedir. Yuksek hacim-
li hastanelerde ameliyat edilen ekstremite yumusak
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doku sarkomlu hastalarin iki yilda %87, bes yilda %73 ve
10 yilda %58 sagkalim oranlarina sahip oldugu, bununla
birlikte dusuk hacimli hastanelerde tedavi edilen hasta-
larda sagkalim oranlarinin ayni dénemler igin sirasiyla
%84, %65 ve %53 oldugu bildirilmistir.©

Son 40 yil igerisinde kullanimi giren kemoterapotik
ajanlar ile gelistirilen yeni tedavi protokolleri ve buna ek
olarak glinimizde standart tedavi programina eklenen
radyoterapi ile yumusak doku sarkomlarda sagkalim
sonuglarinin iyilestigi bilinmektedir. Ayni zamanda bilgi-
sayarli tomografi ve manyetik rezonans gibi gériintiileme
yontemlerinde teknolojik ilerleme erken tani ve tedaviyi
yonlendirme imkanlari da genislemistir. Bununla birlikte
tim teknolojik gelismelere ve tedavide ilerlemelere rag-
men basvuru aninda uzak metastazi olmayan hastalarin
dortte birinde siirecte metastaz gelismektedir.**!

EPIDEMiYOLOJi

Amerikan Kanser Dernegi, 2023 yili i¢in Amerika
Birlesik Devletleri’nde yaklasik 13.400 (erkeklerde 7.400
ve kadinlarda 6.000) yeni yumusak doku sarkomu tes-
his edilecegini ve yaklasik 5.140 kisinin (2.720 erkek ve
2.420 kadin) yumusak doku sarkomundan &lecegini tah-
min etmektedir.m Amerika Ulusal Kanser Enstitlisiiniin
Gozetim, Epidemiyoloji ve Nihai Sonuglar Programi’na
gore 2019 yilinda yumusak doku sarkomu insidansinin
yaklasik 100.000’de 3,4 oldugu bildirilmistir.® Yumusak
doku sarkomlar 1,4:1’lik oranla erkeklerde daha fazla
gorilmektedir.®®! Genellikle 5-6. dekatta tani konulan
bu malignitelerde medyan yasin 59,2 yil oldugu, 5. ve 8.
dekadlarda zirveye cikan bimodal bir dagilim saptandigi
bildirilmistir.it

Sarkomlar en sik olarak alt ekstremite, ozellikle
kalca bélgesinde gorilir.™! Urdin merkezli bir calis-
mada, Alorjani ve ark. kanser hastalarinin 16 yillik veri-
lerini sunmus ve yumusak doku sarkomlarinin en yay-
gin anatomik yerlesiminin alt ekstremite (%40,1), alt
ekstremitede ise kalga (%31,8) bdlgesinde oldugunu
bildirmislerdir.'" Diinyanin farkli bolgelerinden yayim-
lanmis epidemiyolojik raporlara gore de yumusak doku
sarkomlar alt ekstremite baskin olarak goriilmektedir.
Ornegin; italya, Karaci-Gliney Pakistan, Osaka-Japonya,
Kuzey Hollanda ve Amerika Birlesik Devletleri’nden gelen
raporlar, vakalarin sirasiyla %55, %49, %43, %45 ve
%40’ Inda alt ekstremite tutulumu oldugu bildirilmistir
(Sekil 1).0:2-16]

ETiYOLOJi

Sarkom gelisimiyle baglantili bazi genetik tanilar ve
cevresel faktorler bildirilmesine ragmen sarkomlarin
¢ogu sporadik ve idiopatiktir. Sarkomlarin etiyolojisi
buyik 6l¢lide bilinmemektedir.

Genetik

Kesin olarak bildirilmis spesifik genler (Ewing sar-
komunda EWSR1 geni gibi) ve genis spektrumda bir¢ok
maligniteye sebep olan genetik sorunlar (retinoblastoma
RB1 geni gibi) sarkomlarla iliskilendirilmistir.2® Hastalik
spesifik karyotipik kusurlar basligi altinda anormal gen
(ve protein) islevine yol acan kromozomal translokas-
yonlar sonucu sarkom gelisimine neden olur. Ewing sar-
komu, alveolar rabdomiyosarkom ve sinovyal sarkom
bunlardan bazilardir (Tablo 1). Buna karsilik, kompleks

Yumusak Doku Sarkomunun Anatomik
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Sekil 1. Yumusak doku sarkomunun anatomik dagilimi.21¢
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Tablo 1. Sarkomlar ile iligkili gen ve sendromlar'®
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Genetik Kusur

Basit karyotipik defekt
(Hastalik spesifik)

Hastalik

Genetik

Ewing sarkomu

Alveolar rabdomyosarkom
Sinovyal sarkom

Miksoid liposarkoma
Dermatofibrosarkoma protuberans

Desmoplastik kiictik yuvarlak hticreli
timor

t(11;22) (q12;q11.2)-EWS/FLI1
t(2;13)- PAX3-FOXO1

t(X;18) (p11.2;q11.2)- SYT-SSX
t(12;16) (q13;p11)- FUS-DDIT3
t(17;22)-COL1A1-PDGF

t(1;22) (p13;q12)- EWSR1-WT1

Kompleks Karyotipik Defekt

Hastalik (Mutasyon)

Sik goriilen sarkom tiirleri

Siddetli genetik istikrarsizlik; hiicre
dongiisii genlerindeki bozukluklar

Norofibromatozis tip-1

Li-Fraumeni sendromu (TP53)

Retinoblastoma (RB1)

Bloom’s sendromu (BLM)

Werner’s sendromu (WRN)

Stewart-Treves sendromu

Rothmund-Thomson sendromu (RECQ4)

Malign periferik sinir kilif timor, gastroin-
testinal stromal timor, rabdomyosarkom

Osteosarkom, liposarkom,
rabdomyosarkom

Osteosarkom, Ewing sarkom,
kondrosarkom, fibrosarkom, uterin
leiomyosarkom, rabdomyosarkom

Ostesarkom
Ostesarkom
Anjiyosarkom

Ostesarkom

kromozomal yeniden diizenlemeler, kompleks karyotipik
kusurlar baslig altindaki genetik sorunlar, hiicre dongu-
st genlerinde bozukluklara ve ciddi genetik dengesizlige
yol acarak bir veya birden fazla sarkom tiiriiniin gelisme-
sine yol acabilir. Ornegin Li-Fraumeni sendromunda p53
mutasyonu sonucunda p53 protein fonksiyonunun kaybi
ve DNA hasari olan hiicrelerin apoptoz gegirme yetene-
ginin bozuldugu bilinmektedir.” Bu hastalarda meme
kanseri basta olmak lizere bircok kanser tirii gorilse
de sarkomlar bu hastalarda kanser teshislerinin %25’ini
olusturur.®

Radyasyon

iyonize radyasyon sonrasi sarkom gelisme riskinin
arttigr bildirilmistir."® Radyoterapiden sonra ortaya
¢ikan sarkom nadir bir iyatrojenik malignitedir ve spora-
dik yumusak doku sarkomlarina kiyasla %32’den %58’e
kadar degisen bes yillik genel hastaliksiz sagkalim oran-
lariyla kotl bir prognoza sahiptir.'® Radyasyon sonrasi
gelisen yumusak doku sarkomlari daha once tedavi edi-
len alanlarda ortaya ciktiklarindan genis rezeksiyonla-
ri gliclesmektedir. Radyasyon indiiklenen sarkom (RIS)

tanisi genellikle kliniktir ve 1948 yilinda Cahan ve ark.’nin
gelistirdigi kriterlere goére konulmaktadir.?? Bu kriterler
1971 yilinda Arlen ve ark. tarafindan modifiye edilmistir
ve son halini almistir.2!! Bu kriterler; sarkom gelismeden
onceki radyasyona maruz kalma 6éykusu, alanin veya rad-
yasyonun icinde veya yakininda sarkom gelisimi, primer
kanserden farkli olan histoloji ile dogrulanmis sarkom
tanisi ve radyoterapi ile sarkom gelisimi arasinda ¢ yillik
latent periyodunun olmasidir. Radyasyon iliskili sarkom-
lar 6zellikle meme kanseri ve non-Hodgkin lenfoma son-
rasi gorilmektedir.l*#22 Bu yiizden gégils duvarinda veya
ust ekstremitede daha sik gortilmektedir. Bu sarkomlarin
cogu yuksek derecelidir ve genellikle indiferansiye pleo-
morfik sarkom, anjiyosarkom, indiferansiye igsi hiicreli
karsinom veya leiomyosarkom goriilmektedir.*

Cevresel Faktorler

Genetik ve iyonize radyasyon disinda etiyolojik faktor
olarak bildirilen faktor oldukga azdir. Bunlar igerisinde
vinil kloriire maruz kalmanin karaciger anjiyosarkomu
riskini arttirdigi bildirilmistir.?¥ Son olarak, belirli virlsle-
rin 6zellikle bagisiklik sisteminin baskilanmasi durumun-
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da yumusak doku gelisiminde etkili oldugu bildirilmistir.
Bunlardan en iyi bilineni, Kaposi sarkomu, insan herpes
virtisti 8 (HHV8) olarak da bilinen Kaposi sarkomu herpes
virlistiniin (KSHV) neden oldugu bir damar tiimoriidir.=2*

Diinya Saglik Orgutii (DSO) kanser siniflandirma siste-
mi, diinya ¢apinda kanser igin ortak terminolojiyi temsil
etmesi amaciyla yapilir ve yeni gelismeler oldukga giin-
cellenir. Yumusak doku ve kemik timorleri siniflandir-
masi (cilt 3) besinci baskisi DSO tarafindan 2020 yilinda
yayimlandi.?® Yumusak doku timéri siniflandirma-
si genel olarak hicre tirline goére yapilir. Bunun igin
morfolojik, immiinohistokimyasal ve genetik 6zelliklere
bakilir. Tiumor bolgesi ve derecesinin yani sira, yumusak
doku sarkomunun histolojik alt tipi 6nemli bir prognos-
tik gostergedir. Histopatolojik siniflandirma, her timo-
rin koken aldigl orijinal hiicresine gore yapilmaktadir.
Histolojik farklilasma derecesi dustiikce, hiicresel orijini
belirlemek mimkin olamamaktadir. Sarkomlar aslinda
tanisal patolojinin en zorlu alanlarindan biri olarak kabul
edilir ve siniflandirma semalarinin iyilestirilmesi, hem
patolojik tani hem de terapoétik segeneklerin kalitesini
arttiran temel basamak olarak kabul edilir.?” Sarkomun
patolojik tanisal yanlislik oraninin %20 ile %30 arasinda
olabildigi bildirilmistir.?® Histolojik olarak, tani genellikle
immunohistokimyasal boyama ile konur, ayrica floresan
in-situ hibridizasyon veya revers transkriptaz-polimeraz
zincir reaksiyonu gibi molekdler testlerle bazi sarkom alt
tipleri histolojilerinde bulunan translokasyonlar, mutas-
yonlar ve tekrarlayan gen amplifikasyonlari tespit edile-
bilir.

iki bin yirmi yilinda yapilan giincellemelere gére
benign-intermediate-malign gruplar tekrar listelenmistir.
Intermediate (borderline) lezyonlar uzak metastaz yapan-
lar ve lokal agresif gidenler olarak iki grupta toplanmistir
(Tablo 2). Bu gruptaki sarkomlardan en sik gorileni
liposarkom, leiomyosarkom ve indiferansiye pleomorfik
sarkom oldugu bildirilmistir (Sekil 2).2

Prognostik degeri nedeniyle tiim o6rneklerde tumor
derecesi de incelenmektedir. Timoér derecelendirme sis-
temi olarak metastaz riskini daha iyi tahmin etme yete-
negi nedeniyle, Trojani ve ark. tarafindan gelistirilen
Fransiz Kanser Merkezleri Federasyonu Sarcoma Group
(FNCLCC) derecelendirme yontemi tercih edilmektedir.”
Fransiz Kanser Merkezleri Federasyonu Sarcoma Group
derecesi; diferansiyasyon, nekroz orani ve mitoz hizi
dahil olmak Uzere li¢ parametre tarafindan belirlenir ve
her bir kategorideki puan, timérleri t¢ ana kategoride
siniflandirir (Tablo 3). Mevcut TNM evreleme sistemi,
FNCLCC sistemini 6nerir ve Ug kategoriyi diisik dereceli
(low grade) veya yiiksek dereceli (high grade) olarak

siniflandirir. G1 tiimorler distik dereceli olarak, G2 ve G3
timorler yiiksek dereceli olarak kabul edilir.

Timorin derecesinin belirlenmesi kemoterapi veya
radyoterapi gibi modalitelere cevabi ve uzak metas-
tazi tahmin etmede cok 6nemlidir. Yapilan calisma-
larda timorin derecesinin en 6nemli prognostik fak-
tor oldugu bildirilmistir.B¥ Coindre ve ark.’nin yaptig
¢alismada metastatik olmayan yumusak doku sarkom-
lu 1.240 hastada bes yillik metastazsiz sagkalim orani
birinci derece timorler icin %91, ikinci derece tlimorler
icin %71 ve Uglncl derece tiimorler igin %43 oldugu
bildirilmistir.®Y Brennan ve ark.’nin 10.000 yumusak doku
sarkomlu hasta Uzerinde yapilan bir ¢alismada ise 20
yilda diisik dereceli lezyonlari olan hastalarda sistemik
niiks oraninin <%10 oldugu, ylksek dereceli lezyonlari
olan hastalarda ise hastaliktan 6lim oraninin 10 yilda
yaklasik %40 oldugu bildirilmistir.=*?

Diger bir evreleme sistemi olarak Amerikan Kanser
Ortak Komitesi nlks ve o6lum riskini degerlendirmek
icin histolojik derece, timor boyutu ve timor yerlesim
yeri ve metastaz durumu gibi parametreleri gdz 6niine
alarak bir siniflama yapmistir.®¥ Bu siniflamaya gore
anatomik bolgenin en énemli prognostik faktor oldugu
kabul edilmektedir. Amerikan Kanser Ortak Komitesi El
Kitabr’'nin sekizinci baskisinda, gévde ve ekstremiteler,
retroperiton, bas ve boyun, karin ve gégus i¢ organlarinin
yumusak doku sarkomlari icin bolgeye 6zgu evreleme
sistemleri gelistirilmistir (Tablo 4).24 Bu baskida, timor
boyutu, lenf diglimi tutulumu, metastaz ve histolojik
derece dahil olmak tizere sarkom evresinin belirlenmesi-
ne dort prognostik faktor dahil edilmistir.

SONUG

Yumusak doku sarkomlarinin etiyolojisine yonelik
calismalar devam etmekte ve yillik goriulme insidansi
artmaktadir. Bu vakalarda niiks ve 6lum riskini en aza
indirmek igin tani ve tedavisinin uygun sartlarda ve ala-
ninda uzman kisiler tarafindan yapilmasi gerekmektedir.
Bu amagla genis rezeksiyona ek olarak radyoterapi ve
kemoterapi, neoadjuvan veya adjuvan olarak kullanila-
bileceginden, sarkom tedavisinde deneyimli radyasyon
ve medikal onkologlarin hastayi tani aninda degerlendir-
mesi ve boylece genis cerrahi rezeksiyondan énce mul-
tidisipliner bir degerlendirme yapilmasi ¢cok onemlidir.
Yumusak doku sarkomu klinik veya radyolojik stiphesi
olmasi durumunda ortopedik onkologa yonlendirilmesi
onerilmektedir. Olabildigince erken konulan tani, tani
aninda metastaz olmamasi, tedavi sonucunu etkilemek-
tedir.
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Tablo 2. Diinya Saglik Orgiitii 2020 sarkom siniflamasi®
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Doku

Intermediate (Lokal agresif)

Intermediate (Nadir metastaz)

Malign

Adipoz doku

Fibroblastik ve
miyofibroblastik
tiimorler

Fibrohistiyositik
tiimorler

Damar kaynakli tiimorler

Atipik lipomatoz timor

-Benign soliter fibréz timor
-Palmar/plantar tipi fibromatoz
-Desmoid tip fibromatozis
-Karin disi desmoid
-Abdominal fibromatoz
-Lipofibromatozis

-Dev hiicreli fibroblastom

-Kaposiform hemanjiyoendo-
telyoma

-Dermatofibrosarkoma protuberans,
-Pigmentli dermatofibrosarkoma
protuberans
-Fibrosarkomatoz dermatofibrosar-
koma protuberans
-Miksoid dermatofibrosarkom
protuberans
» Miyoid farklilasma ile dermato-
fibrosarkoma protuberans
-Plak benzeri dermatofibrosarkom
protuberans
« Soliter fibroz timor
+Yag olusturan (lipomatoz)
soliter fibroz timor
+ Dev hiicreden zengin soliter
fibroz timor
« Enflamatuvar miyofibroblastik
tamor
« Epitelioid enflamatuvar miyo-
fibroblastik sarkom
-Miyofibroblastik sarkom
-Yiizeysel CD34 pozitif fibroblastik
timor
-Miksoenflamatuvar fibroblastik
sarkom
-infantil fibrosarkom

-Pleksiform fibrohistiyositik timor
-Yumusak parcalarin dev hiicreli
timort

-Retiform hemanjiyoendotelyoma
-Papiller intralenfatik anjiyoendo-
telyoma
-Kompozit hemanjiyoendotelyoma
+ N6éroendokrin kompozithe-
manjiyoendotelyoma
-Kaposi sarkomu
« Klasik sessiz Kaposi sarkomu
« Endemik Afrika Kaposi sarko-
mu
+ AIDS ile iliskili Kaposi sarkomu
« Iyatrojenik Kaposi sarkomu
-Psédomyojenik (epitelioid sarkom
benzeri) hemanjiyoendotelyoma

-Liposarkom, iyi diferansiye,

« Lipom benzeri liposarkom

« Enflamatuvar liposarkom

« Sklerozan liposarkom
-Dediferansiye liposarkom
-Miksoid liposarkom
-Pleomorfik liposarkom

« Epiteloid liposarkom
-Miksoid pleomorfik liposar-
kom

- Malign soliter fibréz timor
-Fibrosarkom
-Miksofibrosarkom

« Epiteloid miksofibrosar-

kom

-Duistik dereceli fibromiksoid
sarkom
-Sklerozan epiteloid fibro-
sarkom

-Malign tenosinovyal dev
hiicreli timor

-Epitelioid hemanjiyoendotel-
yoma
« WWTR1-CAMTAL flizyonlu
epiteloid hemanjiyoendo-
telyoma
« YAP1-TFE3 flizyonlu
epiteloid hemanjiyoendo-
telyoma
-Anjiyosarkom
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Tablo 2. Diinya Saglik Orgiiti 2020 sarkom siniflamasi®!(devami)

Doku

Intermediate
(Lokal agresif)

Intermediate
(Nadir metastaz)

Malign

Perisitik (perivaskiiler)
tiimorler

Diiz kas kaynakli tiimor-
ler

iskelet kasi kaynakl
tiimorler

Kikirdak-kemik kaynakli
tiimor

Gastrointestinal stromal
tiimor

Periferik sinir kilifi
tiimorleri

Belirsiz diferansiyasyon
gosteren tiimorler

Kemik ve yumusak
dokunun indiferansiye
kiigiik yuvarlak hiicreli
sarkomlari

-Hemosiderotik
fibrolipomatoz
timor
-Anjiyomiyoli-
pom, epiteloid

-Atipik fibroksan-
tom
-Anjiomatoid
fibréz histiyosi-
toma

-Ossifiye edici
fibromiksoid
tamor

-Miks tlimor
-Malign miks
timor
-Miyoepitelyoma

Malign glomus timor

-Leiomyosarkom
-Enflamatuvar leiomyosarkom

-Embriyonal rabdomiyosarkom
« Embriyonal rabdomiyosarkom, pleomorfik
-Alveolar rabdomiyosarkom
-Pleomorfik rabdomiyosarkom
-Igsi hiicreli rabdomiyosarkom
+ Konjenital igsi hiicreli rabdomiyosarkom (VGLL2/NCOA2/
CITED2)
+ MYOD1 mutant igsi hiicre/sklerozan rabdomiyosarkom
« Intraosseéz ig hiicreli rabdomiyosarkom (TFCP2/NCOA2)
-Ektomezenkimom

“Yumusak doku kondromu
-Iskelet disi osteosarkom

-Malign gastrointestinal stromal timor

-Malign periferik sinir kilifi tdmora

- Epitelioid Malign periferik sinir kilifi timor
-Melanotik Malign periferik sinir kilifi tdmori
-Malign graniler hiicreli timor

-Malign perinéroma

-Malign fosfatiirik mezenkimal timor
-NTRK yeniden diizenlenmis ig hiicreli neoplazm
-Sinoviyal sarkom
« igsi hiicreli sinoviyal sarkom
« Bifazis sinoviyal sarkom
« Kotii diferansiye sinoviyal sarkom
-Epiteloid sarkom
« Proksimal veya buyik hiicreli epiteloid sarkom
« Klasik epiteloid sarkom
-Alveolar yumusak kisim sarkomu
-Berrak hiicre sarkomu
-Iskelet disi miksoid kondrosarkom
-Dezmoplastik kiictik yuvarlak hiicreli timor
-Rabdoid tiimér
-Perivaskdler epiteloid tiimér, Malign
-intimal sarkom
-Malign ossifiye fibromiksoid timor
-Miyoepitelyal karsinom
-indiferansiye sarkom
« igsi hiicre sarkomu, indiferansiye
« Pleomorfik sarkom, indiferansiye
« Yuvarlak hiicreli sarkom, indiferansiye

Ewing sarkomu

EWSR1 ETS olmayan fiizyonlarla yuvarlak hiicreli sarkom
CIC yeniden dlizenlenmis sarkom

BCOR genetik degisiklikleri ile sarkom
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B Yumusak Doku Sarkomlarinin Dagilimi

Sekil 2. Yumusak doku sarkomlarinin dagilimi.?!

Tablo 3. Timor derecesini belirleyen parametreler

Parametre Tanim

Mitoz
1 10’luk blyitmede 0-9 arasi mitoz
2 10’luk blyitmede 10-19 arasi mitoz
3 10’luk blyitmede >20 mitoz

Diferansiyasyon skoru

1 Normal yetiskin mezenkimal dokusuna ¢ok benzeyen sarkomlar
2 Histolojik tipi kesin olan sarkomlar
3 Embriyonal ve farklilasmamis sarkomlar, stipheli tip sarkomlar,

sinovyal sarkomlar, yumusak doku osteosarkomu, Ewing sarkomu/
yumusak dokunun ilkel néroektodermal timori

TUmor Nekrozu

0 Nekroz yok
1 Nekroz <%50
2 Nekroz >%50

TUmor Derecesi

Gx Notu degerlendirilemedi
Gl Total farklilagsma, mitotik sayi ve 2 veya 3 nekroz skoru
G2 Total farklilagsma, mitotik sayi ve nekroz skoru 4 veya 5

G3 Total farklilagma, mitotik sayi ve nekroz skoru 6, 7 veya 8



Yumusak doku sarkomlarinin genel 6zellikleri ve siniflandiriimasi

Tablo 4. Amerikan Kanser Ortak Komitesi sekizinci ekstremite yumusak doku evreleme sistemi (2016)3%
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Kategori

Tanim

Primer Timor

Tx
Tl
T2
T3
T4

Uzak Metastaz

MO
M1

Lenf Nodu

NO
N1

Primer timor degerlendirilemedi veya primer timor kaniti yok
Tumor boyutu <5 cm

Timor boyutu >5 cm ve <10 cm

Timor boyutu >10 cm ve <15 cm

Timor boyutu >15 cm

Uzak metastaz yok

Uzak metastaz var

Bolgesel lenf diigliml metastazi yok veya bilinmiyor

Bolgesel lenf nodu metastazi var

Amerikan Kanser Ortak Komitesi (AJCC) Sekizinci Baski Siniflamasi (2016)

Evre TUmor Lenf Nodu Metastaz Grade
Evre IA Tl NO MO GX
Evre IB T2 NO MO G1, GX
T3 NO MO G1,GX
T4 NO MO G1, GX
Evrell T1 NO MO G2,G3
Evre lIIA T2 NO MO G2,G3
Evre 1lIB T3 NO MO G2,G3
T4 NO MO G2,G3
Evre IV Any T N1 MO Any G
Any T Any N M1 Any G
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