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Yumuşak doku sarkomlarının genel özellikleri ve sınıflandırılması
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Sarkom; kemik, kıkırdak, yağ, kas, kan damarları, fibröz doku 
veya diğer bağ ya da destekleyici doku dâhil olmak üzere 
vücudun tüm mezankimal kökenli dokularından kaynaklanan 
malign tümörlerin genel adıdır. Amerikan Kanser Derneği, 
2023 yılı için Amerika Birleşik Devletleri’nde yaklaşık 13.400 
(erkeklerde 7.400 ve kadınlarda 6.000) yeni yumuşak doku sar-
komu teşhis edileceğini ve yaklaşık 5.140 kişinin (2.720 erkek 
ve 2.420 kadın) yumuşak doku sarkomundan öleceğini tahmin 
etmektedir. Sarkom gelişimiyle bağlantılı bazı genetik tanılar 
ve çevresel faktörler bildirilmesine rağmen sarkomların çoğu 
sporadik ve idiopatiktir. Yumuşak doku ve kemik tümörleri 
sınıflandırması (cilt 3) beşinci baskısı Dünya Sağlık Örgütü 
(DSÖ) tarafından 2020 yılında yayımlandı. Son sınıflama ile 
100’den fazla farklı histolojik ve moleküler alt tipte yumuşak 
doku sarkomu olduğu ve her bir alt tipin değişken klinik 
davranış sergilediği bildirilmiştir. Yumuşak doku tümörü sınıf-
landırması genel olarak hücre türüne göre yapılır. Bunun için 
morfolojik, immünohistokimyasal ve genetik özelliklere bakı-
lır. Tümör bölgesi ve derecesinin yanı sıra, yumuşak doku sar-
komunun histolojik alt tipi önemli bir prognostik göstergedir.

Anahtar sözcükler: sarkom; yumuşak doku; mezankimal doku; epide-
miyoloji; sınıflandırma

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) 
5th 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

Sarkom, mezenkimal kökenli hücrelerden köken 
alan malign karakterde tümörlerin genel  
adıdır.[1] Kemik, kıkırdak, yağ, kas, kan damarla-

rı, fibröz doku veya diğer bağ veya destekleyici doku 
dâhil olmak üzere vücudun tüm mezankimal kökenli 
dokularından kaynaklanabilir.[2] Erişkin maligniteleri-
nin %1’inden azını oluşturan sarkomların, köken aldığı 
spesifik doku ve hücre tipine göre sınıflandırılan birçok 
alt tipi vardır.[3] Sarkom vakalarının yaklaşık %80’inin 
yumuşak dokudan, geri kalanının ise kemikten kaynak-
landığı bildirilmiştir.[4] Son sınıflamalarla birlikte 100’den 
fazla farklı histolojik ve moleküler alt tipte yumuşak 

doku sarkomu olduğu ve her bir alt tip değişken klinik 
davranış sergilediği bildirilmiştir.[5] Tedavi ve prognoz, 
sarkomun histopatolojik özelliğine ve derecesine bağ-
lıdır.[4]

Hastalığın nadir ve heterojen olması nedeniyle sis-
tematik yönetim şeması gerekmekte, bu yüzden yumu-
şak doku sarkomu hastalarının tedavisinde bu alanda 
uzmanlığa sahip radyologlar, patologlar, radyasyon 
ve medikal onkologlar, cerrahi ve ortopedik onkolog-
lardan oluşan özel bir ekibi içeren multidisipliner bir 
yaklaşımın yer alması gerekmektedir. Yüksek hacim-
li hastanelerde ameliyat edilen ekstremite yumuşak 
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doku sarkomlu hastaların iki yılda %87, beş yılda %73 ve 
10 yılda %58 sağkalım oranlarına sahip olduğu, bununla 
birlikte düşük hacimli hastanelerde tedavi edilen hasta-
larda sağkalım oranlarının aynı dönemler için sırasıyla 
%84, %65 ve %53 olduğu bildirilmiştir.[6] 

Son 40 yıl içerisinde kullanımı giren kemoterapotik 
ajanlar ile geliştirilen yeni tedavi protokolleri ve buna ek 
olarak günümüzde standart tedavi programına eklenen 
radyoterapi ile yumuşak doku sarkomlarda sağkalım 
sonuçlarının iyileştiği bilinmektedir. Aynı zamanda bilgi-
sayarlı tomografi ve manyetik rezonans gibi görüntüleme 
yöntemlerinde teknolojik ilerleme erken tanı ve tedaviyi 
yönlendirme imkânları da genişlemiştir. Bununla birlikte 
tüm teknolojik gelişmelere ve tedavide ilerlemelere rağ-
men başvuru anında uzak metastazı olmayan hastaların 
dörtte birinde süreçte metastaz gelişmektedir.[4-6]  

EPİDEMİYOLOJİ
Amerikan Kanser Derneği, 2023 yılı için Amerika 

Birleşik Devletleri’nde yaklaşık 13.400 (erkeklerde 7.400 
ve kadınlarda 6.000) yeni yumuşak doku sarkomu teş-
his edileceğini ve yaklaşık 5.140 kişinin (2.720 erkek ve 
2.420 kadın) yumuşak doku sarkomundan öleceğini tah-
min etmektedir.[7] Amerika Ulusal Kanser Enstitüsünün 
Gözetim, Epidemiyoloji ve Nihai Sonuçlar Programı’na 
göre 2019 yılında yumuşak doku sarkomu insidansının 
yaklaşık 100.000’de 3,4 olduğu bildirilmiştir.[6] Yumuşak 
doku sarkomları 1,4:1’lik oranla erkeklerde daha fazla 
görülmektedir.[8,9] Genellikle 5-6. dekatta tanı konulan 
bu malignitelerde medyan yaşın 59,2 yıl olduğu, 5. ve 8. 
dekadlarda zirveye çıkan bimodal bir dağılım saptandığı 
bildirilmiştir.[10]

Sarkomlar en sık olarak alt ekstremite, özellikle 
kalça bölgesinde görülür.[11] Ürdün merkezli bir çalış-
mada, Alorjani ve ark. kanser hastalarının 16 yıllık veri-
lerini sunmuş ve yumuşak doku sarkomlarının en yay-
gın anatomik yerleşiminin alt ekstremite (%40,1), alt 
ekstremitede ise kalça (%31,8) bölgesinde olduğunu  
bildirmişlerdir.[11] Dünyanın farklı bölgelerinden yayım-
lanmış epidemiyolojik raporlara göre de yumuşak doku 
sarkomları alt ekstremite baskın olarak görülmektedir. 
Örneğin; İtalya, Karaçi-Güney Pakistan, Osaka-Japonya, 
Kuzey Hollanda ve Amerika Birleşik Devletleri’nden gelen 
raporlar, vakaların sırasıyla %55, %49, %43, %45 ve 
%40’ında alt ekstremite tutulumu olduğu bildirilmiştir 
(Şekil 1).[12-16] 

ETİYOLOJİ
Sarkom gelişimiyle bağlantılı bazı genetik tanılar ve 

çevresel faktörler bildirilmesine rağmen sarkomların 
çoğu sporadik ve idiopatiktir. Sarkomların etiyolojisi 
büyük ölçüde bilinmemektedir. 

Genetik
Kesin olarak bildirilmiş spesifik genler (Ewing sar-

komunda EWSR1 geni gibi) ve geniş spektrumda birçok 
maligniteye sebep olan genetik sorunlar (retinoblastoma 
RB1 geni gibi) sarkomlarla ilişkilendirilmiştir.[16] Hastalık 
spesifik karyotipik kusurlar başlığı altında anormal gen 
(ve protein) işlevine yol açan kromozomal translokas-
yonlar sonucu sarkom gelişimine neden olur. Ewing sar-
komu, alveolar rabdomiyosarkom ve sinovyal sarkom 
bunlardan bazılarıdır (Tablo 1). Buna karşılık, kompleks 

Şekil 1. Yumuşak doku sarkomunun anatomik dağılımı.[12-16]



420 TOTBİD Dergisi 2023;22:418-426

kromozomal yeniden düzenlemeler, kompleks karyotipik 
kusurlar başlığı altındaki genetik sorunlar, hücre döngü-
sü genlerinde bozukluklara ve ciddi genetik dengesizliğe 
yol açarak bir veya birden fazla sarkom türünün gelişme-
sine yol açabilir. Örneğin Li-Fraumeni sendromunda p53 
mutasyonu sonucunda p53 protein fonksiyonunun kaybı 
ve DNA hasarı olan hücrelerin apoptoz geçirme yetene-
ğinin bozulduğu bilinmektedir.[17] Bu hastalarda meme 
kanseri başta olmak üzere birçok kanser türü görülse 
de sarkomlar bu hastalarda kanser teşhislerinin %25’ini 
oluşturur.[3] 

Radyasyon
İyonize radyasyon sonrası sarkom gelişme riskinin 

arttığı bildirilmiştir.[18] Radyoterapiden sonra ortaya 
çıkan sarkom nadir bir iyatrojenik malignitedir ve spora-
dik yumuşak doku sarkomlarına kıyasla %32’den %58’e 
kadar değişen beş yıllık genel hastalıksız sağkalım oran-
larıyla kötü bir prognoza sahiptir.[19] Radyasyon sonrası 
gelişen yumuşak doku sarkomları daha önce tedavi edi-
len alanlarda ortaya çıktıklarından geniş rezeksiyonla-
rı güçleşmektedir. Radyasyon indüklenen sarkom (RIS) 

tanısı genellikle kliniktir ve 1948 yılında Cahan ve ark.’nın 
geliştirdiği kriterlere göre konulmaktadır.[20] Bu kriterler 
1971 yılında Arlen ve ark. tarafından modifiye edilmiştir 
ve son hâlini almıştır.[21] Bu kriterler; sarkom gelişmeden 
önceki radyasyona maruz kalma öyküsü, alanın veya rad-
yasyonun içinde veya yakınında sarkom gelişimi, primer 
kanserden farklı olan histoloji ile doğrulanmış sarkom 
tanısı ve radyoterapi ile sarkom gelişimi arasında üç yıllık 
latent periyodunun olmasıdır. Radyasyon ilişkili sarkom-
lar özellikle meme kanseri ve non-Hodgkin  lenfoma son-
rası görülmektedir.[18,22] Bu yüzden göğüs duvarında veya 
üst ekstremitede daha sık görülmektedir. Bu sarkomların 
çoğu yüksek derecelidir ve genellikle indiferansiye pleo-
morfik sarkom, anjiyosarkom, indiferansiye iğsi hücreli 
karsinom veya leiomyosarkom görülmektedir.[23]

Çevresel Faktörler
Genetik ve iyonize radyasyon dışında etiyolojik faktör 

olarak bildirilen faktör oldukça azdır. Bunlar içerisinde 
vinil klorüre maruz kalmanın karaciğer anjiyosarkomu 
riskini arttırdığı bildirilmiştir.[24] Son olarak, belirli virüsle-
rin özellikle bağışıklık sisteminin baskılanması durumun-

Tablo 1. Sarkomlar ile ilişkili gen ve sendromlar[16]

Genetik Kusur

Basit karyotipik defekt 
(Hastalık spesifik) Hastalık Genetik

Ewing sarkomu t(11;22) (q12;q11.2)-EWS/FLI1

Alveolar rabdomyosarkom t(2;13)- PAX3-FOXO1

Sinovyal sarkom t(X;18) (p11.2;q11.2)- SYT-SSX

Miksoid liposarkoma t(12;16) (q13;p11)- FUS-DDIT3

Dermatofibrosarkoma protuberans t(17;22)-COL1A1-PDGF

Desmoplastik küçük yuvarlak hücreli 
tümör  

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

Kompleks Karyotipik Defekt Hastalık (Mutasyon) Sık görülen sarkom türleri

Şiddetli genetik istikrarsızlık; hücre 
döngüsü genlerindeki bozukluklar

Nörofibromatozis tip-1 Malign periferik sinir kılıf tümör, gastroin-
testinal stromal tümör, rabdomyosarkom

Li-Fraumeni sendromu (TP53) Osteosarkom, liposarkom, 
rabdomyosarkom

Retinoblastoma (RB1) Osteosarkom, Ewing sarkom, 
kondrosarkom, fibrosarkom, uterin 
leiomyosarkom, rabdomyosarkom

Bloom’s sendromu (BLM) Ostesarkom

Werner’s sendromu (WRN) Ostesarkom

Stewart-Treves sendromu Anjiyosarkom

Rothmund-Thomson sendromu (RECQ4) Ostesarkom
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da yumuşak doku gelişiminde etkili olduğu bildirilmiştir. 
Bunlardan en iyi bilineni, Kaposi sarkomu,  insan herpes 
virüsü 8 (HHV8) olarak da bilinen Kaposi sarkomu herpes 
virüsünün (KSHV) neden olduğu bir damar tümörüdür.[25]

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) kanser sınıflandırma siste-
mi, dünya çapında kanser için ortak terminolojiyi temsil 
etmesi amacıyla yapılır ve yeni gelişmeler oldukça gün-
cellenir. Yumuşak doku ve kemik tümörleri sınıflandır-
ması (cilt 3) beşinci baskısı DSÖ tarafından 2020 yılında  
yayımlandı.[26] Yumuşak doku tümörü sınıflandırma-
sı genel olarak hücre türüne göre yapılır. Bunun için 
morfolojik, immünohistokimyasal ve genetik özelliklere 
bakılır. Tümör bölgesi ve derecesinin yanı sıra, yumuşak 
doku sarkomunun histolojik alt tipi önemli bir prognos-
tik göstergedir. Histopatolojik sınıflandırma, her tümö-
rün köken aldığı orijinal hücresine göre yapılmaktadır. 
Histolojik farklılaşma derecesi düştükçe, hücresel orijini 
belirlemek mümkün olamamaktadır. Sarkomlar aslında 
tanısal patolojinin en zorlu alanlarından biri olarak kabul 
edilir ve sınıflandırma şemalarının iyileştirilmesi, hem 
patolojik tanı hem de terapötik seçeneklerin kalitesini 
arttıran temel basamak olarak kabul edilir.[27] Sarkomun 
patolojik tanısal yanlışlık oranının %20 ile %30 arasında 
olabildiği bildirilmiştir.[28] Histolojik olarak, tanı genellikle 
immünohistokimyasal boyama ile konur, ayrıca floresan 
in-situ hibridizasyon veya revers transkriptaz-polimeraz 
zincir reaksiyonu gibi moleküler testlerle bazı sarkom alt 
tipleri histolojilerinde bulunan translokasyonlar, mutas-
yonlar ve tekrarlayan gen amplifikasyonları tespit edile-
bilir. 

İki bin yirmi yılında yapılan güncellemelere göre 
benign-intermediate-malign gruplar tekrar listelenmiştir. 
Intermediate (borderline) lezyonlar uzak metastaz yapan-
lar ve lokal agresif gidenler olarak iki grupta toplanmıştır 
(Tablo 2). Bu gruptaki sarkomlardan en sık görüleni 
liposarkom, leiomyosarkom ve indiferansiye pleomorfik 
sarkom olduğu bildirilmiştir (Şekil 2).[29]

Prognostik değeri nedeniyle tüm örneklerde tümör 
derecesi de incelenmektedir. Tümör derecelendirme sis-
temi olarak metastaz riskini daha iyi tahmin etme yete-
neği nedeniyle, Trojani ve ark. tarafından geliştirilen 
Fransız Kanser Merkezleri Federasyonu Sarcoma Group 
(FNCLCC) derecelendirme yöntemi tercih edilmektedir.[30] 
Fransız Kanser Merkezleri Federasyonu Sarcoma Group 
derecesi; diferansiyasyon, nekroz oranı ve mitoz hızı 
dâhil olmak üzere üç parametre tarafından belirlenir ve 
her bir kategorideki puan, tümörleri üç ana kategoride 
sınıflandırır (Tablo 3). Mevcut TNM evreleme sistemi, 
FNCLCC sistemini önerir ve üç kategoriyi düşük dereceli 
(low grade) veya yüksek dereceli (high grade) olarak 

sınıflandırır. G1 tümörler düşük dereceli olarak, G2 ve G3 
tümörler yüksek dereceli olarak kabul edilir.[30]

Tümörün derecesinin belirlenmesi kemoterapi veya 
radyoterapi gibi modalitelere cevabı ve uzak metas-
tazı tahmin etmede çok önemlidir. Yapılan çalışma-
larda tümörün derecesinin en önemli prognostik fak-
tör olduğu bildirilmiştir.[31] Coindre ve ark.’nın yaptığı 
çalışmada metastatik olmayan yumuşak doku sarkom-
lu 1.240 hastada beş yıllık metastazsız sağkalım oranı 
birinci derece tümörler için %91, ikinci derece tümörler 
için %71 ve üçüncü derece tümörler için %43 olduğu  
bildirilmiştir.[31] Brennan ve ark.’nın 10.000 yumuşak doku 
sarkomlu hasta üzerinde yapılan bir çalışmada ise 20 
yılda düşük dereceli lezyonları olan hastalarda sistemik 
nüks oranının <%10 olduğu, yüksek dereceli lezyonları 
olan hastalarda ise hastalıktan ölüm oranının 10 yılda 
yaklaşık %40 olduğu bildirilmiştir.[32] 

Diğer bir evreleme sistemi olarak Amerikan Kanser 
Ortak Komitesi nüks ve ölüm riskini değerlendirmek 
için histolojik derece, tümör boyutu ve tümör yerleşim 
yeri ve metastaz durumu gibi parametreleri göz önüne 
alarak bir sınıflama yapmıştır.[33] Bu sınıflamaya göre 
anatomik bölgenin en önemli prognostik faktör olduğu 
kabul edilmektedir. Amerikan Kanser Ortak Komitesi El 
Kitabı’nın sekizinci baskısında, gövde ve ekstremiteler, 
retroperiton, baş ve boyun, karın ve göğüs iç organlarının 
yumuşak doku sarkomları için bölgeye özgü evreleme 
sistemleri geliştirilmiştir (Tablo 4).[34] Bu baskıda, tümör 
boyutu, lenf düğümü tutulumu, metastaz ve histolojik 
derece dâhil olmak üzere sarkom evresinin belirlenmesi-
ne dört prognostik faktör dâhil edilmiştir.

SONUÇ
Yumuşak doku sarkomlarının etiyolojisine yönelik 

çalışmalar devam etmekte ve yıllık görülme insidansı 
artmaktadır. Bu vakalarda nüks ve ölüm riskini en aza 
indirmek için tanı ve tedavisinin uygun şartlarda ve ala-
nında uzman kişiler tarafından yapılması gerekmektedir. 
Bu amaçla geniş rezeksiyona ek olarak radyoterapi ve 
kemoterapi, neoadjuvan veya adjuvan olarak kullanıla-
bileceğinden, sarkom tedavisinde deneyimli radyasyon 
ve medikal onkologların hastayı tanı anında değerlendir-
mesi ve böylece geniş cerrahi rezeksiyondan önce mul-
tidisipliner bir değerlendirme yapılması çok önemlidir. 
Yumuşak doku sarkomu klinik veya radyolojik şüphesi 
olması durumunda ortopedik onkoloğa yönlendirilmesi 
önerilmektedir. Olabildiğince erken konulan tanı, tanı 
anında metastaz olmaması, tedavi sonucunu etkilemek-
tedir. 
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Tablo 2. Dünya Sağlık Örgütü 2020 sarkom sınıflaması[26]

Doku Intermediate (Lokal agresif) Intermediate (Nadir metastaz) Malign

Adipoz doku Atipik lipomatoz tümör -Liposarkom, iyi diferansiye, 
•	Lipom benzeri liposarkom
•	Enflamatuvar liposarkom
•	Sklerozan liposarkom

-Dediferansiye liposarkom
-Miksoid liposarkom
-Pleomorfik liposarkom

•	Epiteloid liposarkom
-Miksoid pleomorfik liposar-
kom

Fibroblastik ve 
miyofibroblastik 
tümörler

-Benign soliter fibröz tümör
-Palmar/plantar tipi fibromatoz
-Desmoid tip fibromatozis
-Karın dışı desmoid
-Abdominal fibromatoz
-Lipofibromatozis
-Dev hücreli fibroblastom

-Dermatofibrosarkoma protuberans,
-Pigmentli dermatofibrosarkoma 
protuberans
-Fibrosarkomatoz dermatofibrosar-
koma protuberans
-Miksoid dermatofibrosarkom 
protuberans

•	Miyoid farklılaşma ile dermato-
fibrosarkoma protuberans

-Plak benzeri dermatofibrosarkom 
protuberans

•	Soliter fibröz tümör
•	Yağ oluşturan (lipomatoz) 

soliter fibröz tümör
•	Dev hücreden zengin soliter 

fibröz tümör
•	Enflamatuvar miyofibroblastik 

tümör
•	Epitelioid enflamatuvar miyo-

fibroblastik sarkom
-Miyofibroblastik sarkom
-Yüzeysel CD34 pozitif fibroblastik 
tümör
-Miksoenflamatuvar fibroblastik 
sarkom
-İnfantil fibrosarkom

- Malign soliter fibröz tümör
-Fibrosarkom
-Miksofibrosarkom

•	Epiteloid miksofibrosar-
kom

-Düşük dereceli fibromiksoid 
sarkom
-Sklerozan epiteloid fibro-
sarkom

Fibrohistiyositik 
tümörler

-Pleksiform fibrohistiyositik tümör
-Yumuşak parçaların dev hücreli 
tümörü

-Malign tenosinovyal dev 
hücreli tümör

Damar kaynaklı tümörler -Kaposiform hemanjiyoendo-
telyoma

-Retiform hemanjiyoendotelyoma
-Papiller intralenfatik anjiyoendo-
telyoma
-Kompozit hemanjiyoendotelyoma

•	Nöroendokrin kompozithe-
manjiyoendotelyoma

-Kaposi sarkomu
•	Klasik sessiz Kaposi sarkomu
•	Endemik Afrika Kaposi sarko-

mu
•	AIDS ile ilişkili Kaposi sarkomu
•	İyatrojenik Kaposi sarkomu

-Psödomyojenik (epitelioid sarkom 
benzeri) hemanjiyoendotelyoma

-Epitelioid hemanjiyoendotel-
yoma

•	WWTR1-CAMTA1 füzyonlu 
epiteloid hemanjiyoendo-
telyoma

•	YAP1-TFE3 füzyonlu 
epiteloid hemanjiyoendo-
telyoma

-Anjiyosarkom
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Tablo 2. Dünya Sağlık Örgütü 2020 sarkom sınıflaması[26](devamı)

Doku
Intermediate 
(Lokal agresif)

Intermediate 
(Nadir metastaz) Malign

Perisitik (perivasküler) 
tümörler Malign glomus tümör

Düz kas kaynaklı tümör-
ler

-Leiomyosarkom
-Enflamatuvar leiomyosarkom

İskelet kası kaynaklı 
tümörler

-Embriyonal rabdomiyosarkom
•	Embriyonal rabdomiyosarkom, pleomorfik

-Alveolar rabdomiyosarkom
-Pleomorfik rabdomiyosarkom
-İğsi hücreli rabdomiyosarkom

•	Konjenital iğsi hücreli rabdomiyosarkom (VGLL2/NCOA2/
CITED2)

•	MYOD1 mutant iğsi hücre/sklerozan rabdomiyosarkom
•	İntraosseöz iğ hücreli rabdomiyosarkom (TFCP2/NCOA2)

-Ektomezenkimom

Kıkırdak-kemik kaynaklı 
tümör

-Yumuşak doku kondromu
-İskelet dışı osteosarkom

Gastrointestinal stromal 
tümör

-Malign gastrointestinal stromal tümör

Periferik sinir kılıfı 
tümörleri

-Malign periferik sinir kılıfı tümörü
- Epitelioid Malign periferik sinir kılıfı tümörü 
-Melanotik Malign periferik sinir kılıfı tümörü
-Malign granüler hücreli tümör
-Malign perinöroma

Belirsiz diferansiyasyon 
gösteren tümörler

-Hemosiderotik 
fibrolipomatoz 
tümör
-Anjiyomiyoli-
pom, epiteloid

-Atipik fibroksan-
tom
-Anjiomatoid 
fibröz histiyosi-
toma
-Ossifiye edici 
fibromiksoid 
tümör
-Miks tümör
-Malign miks 
tümör
-Miyoepitelyoma

-Malign fosfatürik mezenkimal tümör
-NTRK yeniden düzenlenmiş iğ hücreli neoplazm 
-Sinoviyal sarkom

•	İğsi hücreli sinoviyal sarkom
•	Bifazis sinoviyal sarkom
•	Kötü diferansiye sinoviyal sarkom

-Epiteloid sarkom
•	Proksimal veya büyük hücreli epiteloid sarkom
•	Klasik epiteloid sarkom

-Alveolar yumuşak kısım sarkomu
-Berrak hücre sarkomu
-İskelet dışı miksoid kondrosarkom
-Dezmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümör
-Rabdoid tümör
-Perivasküler epiteloid tümör, Malign
-İntimal sarkom
-Malign ossifiye fibromiksoid tümör
-Miyoepitelyal karsinom
-İndiferansiye sarkom

•	İğsi hücre sarkomu, indiferansiye
•	Pleomorfik sarkom, indiferansiye
•	Yuvarlak hücreli sarkom, indiferansiye

Kemik ve yumuşak 
dokunun indiferansiye 
küçük yuvarlak hücreli 
sarkomları

Ewing sarkomu
EWSR1 ETS olmayan füzyonlarla yuvarlak hücreli sarkom
CIC yeniden düzenlenmiş sarkom
BCOR genetik değişiklikleri ile sarkom
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Şekil 2. Yumuşak doku sarkomlarının dağılımı.[29]

Tablo 3. Tümör derecesini belirleyen parametreler[30]

Parametre Tanım

Mitoz

1 10’luk büyütmede 0-9 arası mitoz

2 10’luk büyütmede 10-19 arası mitoz

3 10’luk büyütmede >20  mitoz

Diferansiyasyon skoru

1 Normal yetişkin mezenkimal dokusuna çok benzeyen sarkomlar

2 Histolojik tipi kesin olan sarkomlar

3 Embriyonal ve farklılaşmamış sarkomlar, şüpheli tip sarkomlar, 
sinovyal sarkomlar, yumuşak doku osteosarkomu, Ewing sarkomu/
yumuşak dokunun ilkel nöroektodermal tümörü

Tümör Nekrozu

0 Nekroz yok

1 Nekroz <%50 

2 Nekroz >%50 

Tümör Derecesi

Gx Notu değerlendirilemedi

G1 Total farklılaşma, mitotik sayı ve 2 veya 3 nekroz skoru

G2 Total farklılaşma, mitotik sayı ve nekroz skoru 4 veya 5

G3 Total farklılaşma, mitotik sayı ve nekroz skoru 6, 7 veya 8
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