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Yumusak doku sarkomlari cerrahi rezeksiyonlari sonrasi
niiks gelisen hastalarda tedavi yaklasimi

Treatment approach in patients with recurrence after surgical resection of soft
tissue sarcomas
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Yumusak doku sarkomlarinin (YDS) lokal timor kontrolii
tedavisi, tarihsel olarak oncelikle cerrahi ve radyoterapi-
den olusmaktaydi ve glinimiizde giderek artan bir sekilde
sistemik terapi, ozellikle hedefe yonelik tedavilerin ortaya
¢ikmasiyla tedavide rol oynamaya basladi. Cerrahi rezeksiyon
sonrasi pozitif sinirlar, artan lokal niiks riskiyle iliskilidir. Bu
nedenle negatif sinirlar elde edilene kadar yeniden rezeksiyon
tercih edilir. Genis ve net sinirlarla cerrahi rezeksiyona uygun
olmayan niiks sarkom durumunda, ¢ok yonli bir tedavi uygu-
lanmalidir. Cerrahi rezeksiyondan 6nce neoadjuvan tedavi
alan hastalarda gelisen sarkom niiksti, yumusak doku tiimor-
lerinde en problemli tedavi zorluklarindan biridir. Tekrarlayan
ekstremite yumusak doku sarkomunun ¢ok yonli tedavi
yonetimi 6nceki tedavilere baglidir. Bu nedenle 6nceki tedavi-
leriyle ilgili herhangi bir bilginin ayrintili olarak mevcut olmasi
gerekir. Elimizdeki tedavi secenekleri; genellikle radyoterapi,
sistemik kemoterapi, kemo-radyoterapi ve cerrahidir. Tim
bu stratejiler fayda saglar ancak ayni zamanda belirli risk-
ler de tasir. Adjuvan tedavilerin roll arastirilirken, tedavide
yeterli cerrahi ¢cok yonlu tedavinin temel tasi olmaya devam
etmektedir. Ampitasyon, tekrarlayan ekstremite yumusak
doku sarkomu igin lokal kontrol ve semptomlarin hafifletilme-
sini saglayabilir. Hipertermik izole uzuv perfiizyonu veya izole
uzuv inflzyonu seklinde bolgesel kemoterapi uygulamalari,
tekrarlayan ekstremite YDS tedavisinde ek bir uzuv kurtarma
tedavi secenegi olabilir. Lokal nliks durumlarinda bu karmasik
hastalarin, yumusak doku tiimérleri tedavisinde uzmanlasmis
multidisipliner bir bolgesel sarkom merkezine erken sevki
siddetle tavsiye edilir.

Anahtar sozciikler: sarkom; niiks; metastaz; cerrahi tedavi; radyote-
rapi; kemoterapi

Local tumor control treatment of soft tissue sarcomas (STS)
has historically consisted primarily of surgery and radiother-
apy. Nowadays, increasingly systemic therapy has begun
to play a role in treatment, especially with the advent of
targeted therapies. Positive margins after surgical resection
are associated with an increased risk of local recurrence.
Therefore, re-resection is preferred until negative margins are
achieved. In the case of recurrent sarcoma unsuitable for sur-
gical resection with wide and clear margins, a multimodality
treatment should be applied. Sarcoma recurrence in patients
receiving neoadjuvant therapy before surgical resection is one
of soft tissue tumors’ most complex management challenges.
Multimodality management of recurrent extremity soft tissue
sarcoma depends on previous treatments. Therefore, any
information regarding their previous treatment should be
available in detail. The treatment options we have; generally,
radiotherapy, systemic chemotherapy, chemo-radiotherapy,
and surgery, all these strategies provide benéefits, but they
also carry certain risks. While the role of adjuvant therapies is
being explored, adequate surgery remains the cornerstone of
multimodality treatment. Amputation can provide local con-
trol and symptom relief for recurrent limb soft tissue sarcoma.
Regional chemotherapy applications in the form of hyperther-
mic isolated limb perfusion or isolated limb infusion may be
an additional limb salvage treatment option in the treatment
of recurrent limb STS. Early referral of these complex patients
to a multidisciplinary regional sarcoma center specializing in
soft tissue tumors is strongly recommended in cases of local
recurrence.
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yag dokusu, fibroz doku, sinovyum, diiz kas ve

bunlar destekleyen nérovaskiiler yapilardan geli-
sen, mezenkimal kokenli hiicrelerin transformasyonun-
dan kaynaklanan heterojen bir timor grubunu ifade
eder. Yuizden fazla histolojik alt tip, karmasik karyotipler
ve yavastan c¢ok agresif hastaliga kadar degisen klinik
ozelliklerle genetik varyasyonlarda olaganustu cesitlilik
gosterir.M Tarihsel olarak, tedavi 6ncelikle cerrahi ve rad-
yoterapiden olusmaktaydi ancak giderek artan bir sekil-
de sistemik terapi, ozellikle hedefe yonelik tedavilerin
ortaya ¢ikmasiyla glincel tedavide rol oynamaya basladi.

Yumu5ak doku sarkomu (YDS) terimi, bag dokusu,

Sarkom tedavisinin yoénetimi uzmanlasmis kisiler
tarafindan olusan multidisipliner bir ekip gerektirir.
Primer ekstremite YDS’nin standart tedavisi cerrahidir.
Cerrahi rezeksiyonun amaci negatif sinirlar elde etmektir
ancak kritik norovaskdler yapilarin yakinligi veya tutulum
durumlarinda bu zor olabilir. Bu durumlarda, radyasyon
tedavisi (RT) neoadjuvan tedavi olarak veya adjuvan ola-
rak uygulanabilir. Neoadjuvan RT, mikroskobik bir pozi-
tif cerrahi sininn beklendigi durumlarda demarkasyon
hatti olusumu igin uygulanir. Neoadjuvan RT’nin deza-
vantaji, yara iyilesme komplikasyonlari riskinde artisa
neden olmasidir. Cerrahi rezeksiyon sonrasi pozitif sinir-
lar, artan lokal niiks riskiyle iliskilidir.>4 Negatif sinirlar
elde edilene kadar yeniden rezeksiyon tercih edilir. Kritik
norovaskiiler tutulum durumlarinda ve rezeksiyonun ilgi-
li ekstremitede fonksiyon kaybi veya 6nemli bozulmayla
sonuglanabilecegi durumlarda yeniden rezeksiyon miim-
kiin olmayabilir. Bu durumda ameliyat sonrasi RT nerilir
ve cerrahi sinir pozitif olan hastalarda timoriin lokal
kontroll tGzerinde olumlu etkisi oldugu gosterilmistir.[>®

Ele gelen her yumusak doku sisligi aksi ispat edilene
kadar kotu huylu olarak kabul edilip, daha ayrintili tetkik
edilmelidir. Ozellikle 5 cm’den biiyiik veya fasyanin deri-
ninde yer alan kitleler aksi ispatlanana kadar yumusak
doku sarkomu olarak kabul edilirler. Timorin evresi,
boyutu, derecesi ve anatomik yerlesimi gibi bircok prog-
nostik faktoriin, primer ekstremite YDS’nin tedavisinde
genel sagkalimi etkiledigi gosterilmistir." Benzer sekil-
de, cerrahi sinir, dustk dereceli histoloji ve radyoterapi
kullanimi lokal hastalik kontroliini saglamada 6nemli
faktorlerdir.®

Yumusak doku sarkomlari tedavisinde kemote-
rapi (KT) kullanimi tartismalidir ve tutarsiz sonuglar
vermistir.l? Sistemik kemoterapinin roll uygulanan fark-
li kurumlar arasinda degismektedir. Adjuvan kemoterapi
icin genel olarak kabul edilen endikasyonlar; 6zellikle
gen¢ hastalarda 5 cm’den buyuk yuksek dereceli timor-
ler veya 10 cm’den blyuk orta dereceli tiimorler, sinovyal
sarkom, pediyatrik rabdomiyosarkomun yani sira lokal
niiks ve metastatik hastalik durumlarini igerir.* Tek ajan
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ve antrasiklin bazli rejimler genel olarak kabul edilir ve
lokal olarak ilerlemis, rezeke edilemeyen veya metasta-
tik YDS durumlarinda siklikla kullanilir.'? Klinigimizde
neoadjuvan KT'’yi biyopsiyle ylksek dereceli malign
mezenkimal timor olarak tani almis olgularda uygula-
maktayiz. Adjuvan tedavilerin rolu arastirilirken, yeterli
cerrahi eksizyon stratejisi takip edilmelidir.**!

Uygun agresif multimodalite tedaviye ragmen lokal
niiks %7 ile %24’e varan oranlarda bildirilmistir.t214
Niks YDS’nin tedavisi zordur ¢linki hastalar genellikle
cerrahi rezeksiyondan 6nce neoadjuvan tedavi gérmis-
lerdir. Ameliyat 6ncesi tedavi gormemis olanlarda lokal
niks, kombine multimodalite baslangi¢c yaklasimiyla
tedavi edilenlere gore daha iyi bir prognozla iliskilendi-
rilebilir.’ Genel olarak YDS’nin lokal niiksetmesinin kot
prognozla iligkili oldugu, uzak metastaz ve sagkalimi
olumsuz etkiledigi diisiiniilmektedir."

Tarihsel olarak, ekstremite sarkomlarinin lokal niiks-
leri amputasyonla yonetiliyordu.'® Ampditasyonun
uzak metastaz veya genel sagkalim Uzerinde bir etkisi
yoktur.[" Lokal niiksiin cerrahi olarak ikinci kez tedavisi ilk
tedavi yaklasimindan daha agresif olmalidir. Ekstremite
YDS niksinin tedavisinde; yeniden rezeksiyon, RT ve
KT tedavileri ¢cok yonlu yaklasimlardir. Bu tedavi yakla-
simlari, tedaviye bagl ylksek morbidite riskiyle iliski-
lidir ve ekstremite fonksiyonlarini olumsuz etkileyebi-
lir. Hastalarin fonksiyonlarini ve yasam kalitelerini uzun
vadeli sonuglari olumsuz etkilemeden siirdiirmelerine izin
veren uygun bir tedavinin segilmesi 6nemlidir. Radyasyon
tedavisiyle cerrahi rezeksiyona potansiyel bir ek olarak,
hipertermik izole uzuv perfiizyonu (HILP) veya izole uzuv
inflizyonu (iLi) seklinde bélgesel kemoterapi uygulamasi,
bu karmasik hastalar icin ek bir tedavi secenegi olabilir.

Tedaviye timoriin histolojik derecesi, anatomik yer-
lesimi, metastatik hastaligin varligi ve derecesi, hastayla
ilgili fiziksel ve sosyal faktorler temelinde yon verilir.
Cerrahi, ¢cok yonlu tedavinin temel tasi olmaya devam
etmektedir. Bu gercekle birlikte, mevcut stratejiler rad-
yasyon tedavisi ve kemoterapinin gesitli kombinasyonla-
rini icerir. Secilmis hastalarda cerrahi tek basina kiiratif
olabilse de cogu hastada adjuvan tedaviye ihtiyag¢ duyul-
maktadir. Cerrahi tedavi teknikleri son birka¢ on yilda
onemli ilerleme gostermesine ragmen hasta sonuglarin-
da hala onemli tutarsizliklar vardir. Bu durumun onemli
nedenlerinden biri hekimlerin yumusak doku sarkomla-
rinin tani ve tedavi prensiplerine yeterince uyum goster-
memesidir. Bu yonetim hatalarinin ¢ogu multidisipliner
yaklasimla duzeltilebilir. Bununla birlikte sarkomlarin
buyuk derecede biyolojik degiskenlige sahip ¢ok hete-
rojen bir malignite grubu oldugunu, “en keskin bigaga,
en iyi imkanlara ve en yetenekli ele sahip de olsaniz” bu
gercegi unutmamalisiniz.
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Lokal niiksiin en uygun sekilde nasil yonetilecegi,
meslek hayatini YDS’nin yonetimine adayan klinisyenler
arasinda aktif bir tartisma alani olmaya devam etmekte-
dir. Bu derleme yazisi, ekstremitenin lokal olarak tekrar-
layan YDS’sinin yonetimine odaklanmaktadir.

TANI

Tedaviden 6nce her zaman dogru bir sekilde tani
konulmalidir. Bilinen primer malignitesi bulunan bir

hastada yeni bir yumusak doku kitlesi oldugunda bile
bu durum gegerlidir. Net bir teshis konulmadan tedavi
edilen vakalarda ortaya ¢ikan ciddi uzuv tehdit eden ve
yasami sonlandiran komplikasyonlar bu zamana kadar
bircok kere bildirilmistir. Tedavi 6ncesi tani kapsam-
li inceleme asamalarini icermektedir. Bu asamalar; iyi
sorgulanmis anamnez, yapisal semptomlar, detayli fizik
muayene, kaliteli gorlintlileme ve uygun bir sekilde yapil-
mis biyopsiyi icermektedir (Sekil 1). Onceki asamalari

Sekil 1. Niks yumusak doku sarkomu tani ve tedavi algoritmasi.
*Daha 6nce almis oldugu RT/KT tedavilerine gore degerlendirilir.
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tam olarak anlamadan biyopsi yapilmamalidir. Patolojik
tani alinan biyopsi materyalinin morfolojik 6zelliklerinin
dikkatli bir sekilde incelenmesine dayanir. Bu nedenle
doku d6rneklemesi son derece 6nemlidir ve goruntluleme
bulgularina dayanmalidir. Morfolojik analiz, kesin bir
taniya ulasmak igin immunohistokimyasal ve molekuler
analizlerle tamamlanir.

Ekstremite yumusak doku sarkomlarinin uygun yone-
timi agisindan cerrahi sinirlarin temellerini anlamak son
derece 6nemlidir.’! Evrensel olarak kabul edilen tek
bir evreleme sistemi yoktur. En sik kullanilan evreleme
yontemleri Enneking’in tanimladig sistemle Amerikan
Kanser Evreleme Sistemi Ortak Komitesi (AJCC) evreleme
sistemidir.? Enneking evreleme sistemi ortopedistler
arasinda halen popilerken diger onkoloji ile ilgilenen
bélimler arasinda popiilerligini yitirmektedir. Amerikan
Kanser Evreleme Sistemi Ortak Komitesi siniflama sis-
temi; RO; rezidiel timor dokusu yok, R1; mikroskobik
rezidlel tiimor dokusu mevcut, R2; makroskopik rezidiel
timor dokusu mevcut. Enneking siniflandirmasindaki
dort kategori intralezyonel, marjinal, genis ve radikaldir.
Genis cerrahi sinirla birlikte uygulanan uzuv koruyucu
cerrahi genellikle tercih edilir ¢linkli kabul edilebilir bir
morbidite diizeyiyle diisiik bir niiks orani saglayabilir.
Yumusak doku sarkomlariigin AJCC’ye gore cerrahi teda-
viden 6nce uygun evreleme yapilmalidir.?!

TEDAVi

Cerrahi tedavi, lokalize yumusak doku sarkomu olan
¢ogu hasta icin standart tedavidir ve ideal olarak sarkom
tedavisinde uzmanlasmis bir merkezde, uygun sekilde
egitilmis bir cerrah tarafindan yapilmalidir. Ameliyatin
amaci, timorin normal dokudan genis cerrahi sinirlar
icinde eksizyonu yoluyla primer tiimori tamamen eksize
etmektir. ikincil hedefler, morbiditeyi en aza indirmek ve
ameliyat sonrasi islevi en Ust diizeye ¢ikarmaktir.

Yumusak doku sarkomlari icin “The National
Comprehensive Cancer Network” (NCCN) Kilavuz ilkeleri,
tani, degerlendirme ve tedavisi igin oneriler saglar.V
Bu kilavuz glincellemeleri dikkate alinarak klinigimizde
niks yumusak doku sarkom vakalarina yaklasimda belirli
bir algoritma icerisinde tani ve tedavi planlanmaktadir
(Sekil 1). Kabul edilebilir fonksiyonel sonuclara sahip
rezektabl primer hastalik ile ilgili olarak, evre IA/B timor-
ler icin birincil tedavi yontemi genis cerrahi rezeksi-
yondur. Uygun sinirlara ulasilamazsa re-eksizyon veya
radyasyon tedavisi dusliniilmelidir. Evre 1IA timorler
icin cerrahi ve ilave olarak radyasyon tedavisi birincil
tedavi secenekleri olarak kabul edilir. Kemoterapi, evre
[1B/IIl timorler icin cerrahi ve radyasyonla birlikte disu-
naliir. Olumsuz fonksiyonel sonuclari olan rezeke edi-
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lebilir hastalik veya rezeke edilemeyen primer hastalik
icin ilk tedavi radyasyon tedavisi ve/veya kemoterapidir.
Timor kabul edilebilir fonksiyonel sonugla rezektabl hale
gelirse, uzuv kurtarma ameliyati yapilabilir. TUmor reze-
ke edilemez durumda kalirsa veya rezeksiyon olumsuz
fonksiyonel sonuclara yol acacaksa, tedavi secenekleri
ampltasyon cerrahisini veya palyatif 6nlemleri icerir. Es
zamanli evre IV timorler, lokal tedaviye uygun tek organ
hastaligi veya yaygin hastalik temelinde ele alinir. Lokal
tedaviye uygun metastatik hastalik icin birincil tedavi,
daha 6nce tarif edildigi gibi birincil timoriin yonetimiyle
birlikte cerrahi, embolizasyon, ablasyon ve/veya rad-
yasyon tedavisidir. Yayilmis hastaligin yonetimi palyatif
cerrahi, kemoterapotik, radyoterapétik ve embolizasyon
veya ablasyon gibi girisimsel prosediirlerden olusur.

Cerrahi Rezeksiyon ve Radyoterapi

Yumusak doku sarkom niksi hastalar icin yikici bir
gelisme olabilmektedir. Niks YDS yonetimi, 6nceki teda-
viler ve daha 6nce RT uygulanmis bir alanda nukstin
gelismesi nedeniyle karmasiktir. Niksiin tedavisinde,
ekstremite fonksiyonunun surdirtlmesini ve yasam kali-
tesinin korunmasini amaglayan, niikse ragmen uzuv kur-
tarma tedavisine yonelik artan bir egilim vardir. Daha
fazla niksetmeyi dnlemek igin genis cerrahi sinirlar ile
yeniden rezeksiyon 6nemlidir. Ancak niiks icin tekrarla-
nan rezeksiyonlardan sonra pozitif sinirlar yaygindir.’®2
Bircok hasta niks gelismeden 6nce multimodal tedavi
gérmis oldugundan, niikslin yonetimi bu nedenle daha
yiksek morbidite ile iliskilidir. Bu, tekrarlayan hastaligin
yonetimi icin potansiyel terapotik modalitelerin tekrar-
lanan kullanimini sinirlayabilir. Anatomik kisitlamalar,
es zamanli uzak metastaz ve agresif timor biyolojisi gibi
faktorler niiksiin yonetiminde dikkate alinmalidir.

Lokal niks sonrasi tedavi secgenekleri arasin-
da; sinirli yeniden eksizyon, genellikle plastik cerrahi
rekonstriiksiyonu gerektiren radikal cerrahi rezeksiyon
(Sekil 2), ampltasyon, ek RT ve secilmis vakalarda siste-
mik kemoterapi yer almaktadir. Bu tedavi segeneklerinin
kombine edildigi tedavi yontemleri kullanilarak lokal
nikslin yonetimi rapor edilse de bu karmasik hastalarin
tedavisinde tek basina cerrahi eksizyonun 6nemi vurgu-
lanmaktadir.?! Bununla birlikte, kombine konservatif
cerrahi ve RT’nin, tek basina lokal yeniden eksizyona
gore Ustiin lokal kontrol ve amputasyondan daha usttin
bir fonksiyonel sonug sagladig bildirilmistir.2* Sistemik
niiks 6nemli bir sorundur ve optimal tedavi, ilk tedaviden
sonra lokal nliks riskini en aza indirmelidir.

Yumusak doku sarkomlarinin ilk izole lokal nuksd,
esas olarak takip eden bir lokal niiksetme riskini artirir.
Lokal tedavinin kalitesi belirleyicidir. Cerrahi rezeksi-
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Sekil 2.a-e. Daha 6nce opere edilmis, cilt tutulumu ile seyreden nitks yumusak doku sarkomunun ameliyat 6ncesi goriinimii (a), manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) aksiyel kesit (b) ve MRG koronal kesit (c), ameliyat sonrasi makroskopik goriintt (d), timor rezeksiyonu sonrasi olusan defektin
lateral gastroknemius kas flebi ile rekonstriiksiyonu sonrasi goriinti (e).

yon ile radyoterapi birlestirmelidir. Brakiterapi (BCT)
daha once isinlanmis hastalarda uygun bir tedavi
secenegidir.? Brakiterapi, YDS’lerde kullanilan, endikas-
yonlari ve uygulamalan surekli gelisen ve risk faktorle-
rine bagli olarak monoterapi olarak %50 ile %96’lik bir
lokal kontrol orani bildirilen radyoterapi tekniklerinin
onemli bir alt kiimesini temsil eder.?® Tekrarlayan yumu-
sak doku sarkomunun rezeksiyonla birlikte BCT ile yeni-
denisinlanmasi kabul edilebilir komplikasyon oranlariyla
gerceklestirilebilir.?

Onceki cerrahi rezeksiyon ve radyasyondan sonra
izole lokal nlksl olan hastalarin yonetimindeki zorluk-
lardan biri, sonraki tedaviyle iliskili yliksek morbiditedir.
Tekrarlanan isinlama 6nemli komplikasyon potansiyeli
tasir ve bu komplikasyonlarin ¢ogu sonradan rekons-
triktif cerrahi ve hatta ampiitasyon gerektirebilir.®®
Tekrarlayan ortamda tekrarlanan isinlama ile bilesik
toksisitenin etkisini azaltmak i¢in normal doku toksisi-
tesini en aza indirirken yiiksek dozda i1sinlama saglamak
icin intraoperatif RT (IORT) ve BCT gibi gelismis teknikler

kullanilmistir. intraoperatif RT, tekrarlayan hastalik icin
uzuv koruyucu cerrahi ile birlestirildiginde olumlu lokal
kontrol, uzuv kurtarma ve genel sagkalim sonuglar ile
birlikte umut vadedebilir.12%3%

Ekstremite/govde bolgelerinin secici, lokal olarak tek-
rarlayan, metastatik olmayan yumusak doku sarkomu,
agresif uzuv koruyucu tedavi icin uygun kabul edilmelidir.
Deneyimlerimiz, hastalarin buyiik ¢cogunlugunun agresif
cerrahi rezeksiyon/debulking ve 1sinlamayi takiben lokal
kontrolii yeniden sagladigini gostermektedir (Sekil 3). Bu
hasta grubunda kemoterapinin roli tartismalidir.

Kemoterapi

Cerrahi rezeksiyon tedavinin temel tasidir. Bununla
birlikte, tekrarlayan ekstremite sarkomlarinin tedavi-
sinde optimal onkolojik ve fonksiyonel sonuglarin elde
edilmesi zor olabilmektedir. Bu hasta grubunda, timor
rezeksiyonunu kolaylastirmak ve onkolojik sonucu iyi-
lestirmek icin ameliyat oncesi tedavilere ihtiyag vardir.
Tekrarlayan ekstremite sarkomlarinin tedavisinde adju-
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Sekil 3.a-e. Hastanin dis merkeze ilk basvuru sirasindaki manyetik rezonans goriintlileme (MRG) koronal kesit goriintiisii (a), hastanin dis merkeze
ilk basvuru sirasindaki MRG aksiyel kesit gorlintiisu (b), hastanin niiks ve yetersiz eksizyon sonucu klinigimize basvuru sirasindaki MRG koronal kesit
goriintlisii (c), hastanin klinigimize basvuru sirasindaki MRG aksiyel kesit goriintiisii (d), timorin genis, agresif cerrahi rezeksiyonu ve moddler

megaprotez ile rekonstriiksiyonu (e).

van kemoterapinin rutin kullanimi aktif bir tartisma alani
olmaya devam etmektedir. Genel olarak, birincil ekstre-
mite YDS’sinin tedavisinde yaygin olarak kullanilan rejim-
ler oldukga toksiktir ve sirekli bir uzun vadeli sagkalim
yarari gostermede basarisiz olmustur. Bireysel merkez
sonuglari genis capta farklilik gdsterse de 1.568 denekten
olusan bir meta-analiz, doksorubisin bazli kemoterapi
rejimleri lokal kontrol igin cerrahi tedavi ile birlestirildi-
ginde, 10 yilda lokal niiks (%6) ve uzak metastaz (%10)
agisindan fayda sagladigini géstermistir.Y Bu sonuglarin
yorumlanmasindaki ve genis ol¢ude genellestirilmesin-
deki zorluklardan biri, bu serilerde cesitli histolojik alt
tiplerin siklikla tedavi edilmesi ve dolayisiyla sonugla-
rin karistinlmasidir. Bazi histolojik alt tipler, 6zellikle
pediyatrik rabdomiyosarkom ve sinovyal sarkom olmak
Uzere daha fazla kemosensitif davranis gostermekte-
dir. Sinovyal sarkomun adjuvan kemoterapiye olumlu
yanit verdigi ve metastatik lezyonlarin da kemoterapi-
ye duyarli oldugu bulunmustur.223 Pediyatrik rabdo-

miyosarkom da olumlu yanit verir ve kemoterapi ile
tedavi edildiginde %71’lik bes yillik bir genel sagkalima
sahiptir.B¥ Konsensiis olmamasina ragmen bazi mer-
kezler, lokal niliksiin yonetimi icin sistemik kemote-
rapi kullaniminin potansiyel bir faydasi olabilecegini
onermistir.®! Sistemik kemoterapi icin genis kabul gor-
mus endikasyonlar; pediyatrik rabdomiyosarkom, sinov-
yal sarkom, lokal nuiks ve uzak metastazi igerir.

Niks gelisen hastalar, klinik arastirma kaydi dikkate
alinarak bu karmasik hastalarin tedavisinde herhangi bir
yaklasimdan 6nce, uzmanlasmis multidisipliner tiimor
kurullari ile sarkom merkezlerinde her vaka bireysel ola-
rak tartisilmalidir.

Bolgesel Tedavi

Kritik norovaskiiler yapilari iceren hacimli tekrarlayan
timorler veya eslik eden uzak metastaz ile basvuran
YDS’li hastalar icin yasam kalitesinden, uzuv islevinden
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veya uzun vadeli sonugtan 6dun vermeden lokal kontrol
saglayan uygun bir tedavi se¢mek zordur. Amputasyon,
daha o6nce belirtildigi gibi fonksiyon kaybi pahasina
lokal kontrol saglayabilir ancak uzak hastaligi ele almak
icin hicbir sey yapamaz ve genel sonug tzerinde hicbir
etkisi yoktur.B®®! Son birkac¢ on yilda, tekrarlayan veya
rezeke edilemeyen YDS'li bu komplike hastalari tedavi
ederken ekstremite koruyucu tedavilere yonelik artan bir
egilim olmustur. Bolgesel kemoterapi uygulamasi, eks-
tremitenin ilerlemis YDS’si icin RT ile cerrahi rezeksiyona
yardimci olarak kullanilabilir. Ayrica bolgesel terapi, 6zel-
likle rezeke edilemeyen, izole nlks hastalik veya uzak
metastaz durumlarinda lokal kontrol potansiyeli sunar.
Hipertermik izole uzuv perfiizyonu (HILP) veya izole uzuv
inflizyonu (iLi) teknikleri, sistemik yan etkiler olmadan
sistemik dozlardan 15 ile 25 kat daha yuksek ilag kon-
santrasyonlari saglayarak kemoterapinin bolgesel olarak
uygulanmasina izin verir.5

Ampiitasyon

Yumusak doku sarkomlarinin ¢ogu, genis cerrahi
eksizyon ve radyoterapi kombinasyonu ile tedavi edilir.
Ancak kiiciik bir kisminda proksimal, buyik, ylksek
dereceli nlks timorler veya major nérovaskiler yapila-
ri icerenlerde ampiitasyon gerekebilir. Uzuv kurtarma
tedavileri hastalarin blyiik ¢cogunlugunda lokal kontrol
saglasa da lokal niiks gelisimi tedavi yonetimini zor-
lastirabilir. Kritik nérovaskler yapilari tutan timorler-
de sinirli rezeksiyon girisiminde bulunulursa, bu durum
lokal kontrolii tehlikeye atabilir ve bu nedenle uzuv
kurtarma mimkun olmayabilir. Yara yeri komplikasyon-
lari veya iyilesmeyen yaralar gibi tedaviye bagl komp-
likasyonlarin gelisimi, énemli bir agrn kaynagi olabilir
ve ilgili ekstremiteyi islevsiz hale getirebilir. Mantarli,
kotu kokulu tiimorler, kanama veya inatci agri, hasta-
nin yasam kalitesini ve tekrarlayan YDS’lerin yonetimini
daha da karmasik hale getirebilir.?" Bu ortamda palyatif
amputasyon, timoriin veya tedaviye bagli semptomlarin
hafiflemesini saglayabilir.

Nuks icin amputasyon uygulanan hastalarda genel
sagkalim Uzerinde bir etkisi olmamasina ragmen diger
tim tedavi segeneklerini tiiketmis olanlar icin ampu-
tasyon bir tedavi secenegi olmaya devam etmektedir.
Amputasyondan sonra lokal ve uzak niiksler yuksek-
tir ve muhtemelen agresif tiimor biyolojisini yansitir.=8
Kompleks yaralarin hafifletilmesi, agrinin iyilestirilmesi
ve yasam kalitesinin iyilestirilmesi Gzerindeki potansiyel
etkisi, amputasyonu semptomatik hasta i¢in makul bir
tedavi segcenegi haline getirir.

Sadece dikkatli bir degerlendirmeden sonra ampu-
tasyon yapilmalidir. Major amputasyon prosedirlerinden
sonraki sonuclar oldukca degiskendir ancak bu tir prose-

dirler, rahatsiz edici semptomlari (agri, kanama, mantar
olusumu) olan hastalarda faydali palyasyon, dikkatle
secilmis hastalarda makul fonksiyon ile uzun sireli has-
taliksiz sagkalim ve bazilarinda iyilesme saglayabilir.

Sonug

Yumusak doku sarkomlarinda cerrahi rezeksiyon
sonrasi niiks gelisen hastalarin tedavi yonetimi, dnceki
tedaviler ve daha 6nce RT uygulanmis bir alanda nikstin
gelismesi nedeniyle karmasiktir. Niksiin tedavisinde,
ekstremite fonksiyonunun siirdirtilmesini ve yasam kali-
tesinin korunmasini amaglayan, niikse ragmen uzuv kur-
tarma tedavisine yonelik artan bir egilim vardir. Tedavi,
mimkin oldugunda uzuv kurtarma tedavilerini hedefle-
melidir. Lokal niiks sonrasi tedavi segenekleri arasinda;
sinirli yeniden eksizyon, genellikle plastik cerrahi rekons-
triksiyonu gerektiren radikal cerrahi rezeksiyon, RT, KT
ve amputasyon yer almaktadir. Bu tedavi seceneklerinin
kombine edildigi multimodalite tedavi yontemleri, her
hasta icin ayri olarak multidisipliner tiimér konseylerin-
de ele alinmalidir. Bu karmasik hastalarin tedavisinde
daha fazla nuksetmeyi 6nlemek igin genis cerrahi sinir-
larla yeniden rezeksiyon tedavinin temel unsurudur.
Tekrarlayan ekstremite sarkomlarinin tedavisinde kemo-
terapinin rutin kullanimi aktif bir tartisma alani olmaya
devam etmektedir. Niksiin tedavisi veya niksiin tedavi-
sine bagli komplikasyonlarin yonetimi icin ampiitasyon
gerekebilir ancak sagkalim tzerinde higbir etkisi yoktur
ve hasta islevi ile yasam kalitesi lizerinde potansiyel
olarak olumsuz bir etkisi vardir. Hipertermik izole uzuv
perflizyonu ve iLi seklindeki bolgesel tedaviler, 6zellikle
uzak hastalik varliginda, kesin veya adjuvan tedavi olarak
dikkat cekici tedavi secenekleridir. Lokal niuks durumla-
rinda, bu karmasik hastalarin, yumusak doku tlimorleri
tedavisinde uzmanlasmis multidisipliner bir bolgesel sar-
kom merkezine erken sevki siddetle tavsiye edilir.
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