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Yumusak doku sarkomlarinin anatomik lokalizasyonlari ve
goriilme siklig

Anatomic localization and frequency of soft tissue sarcoma
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Yumusak doku sarkomlari, nadir gortilen heterojen tlimorlerdir.
Hastalar cogunlukla yiiksek dereceli ve hizli bliytiyen bir kitleyle
basvurabilmektedir. Dusiik dereceli histolojiye sahip yumu-
sak doku sarkomlarinda ise asemptomatik uzun slirede yavas
buytiyen bir lezyon hikayesi olabilmektedir. Temel bilimlerdeki
gelismeler sayesinde son 10 yilda timér alt tiplerinin tanisinda
yardimci patolojik belirteclerin sayisi artmistir. Ancak farkli alt
tiplerin tanisinin konulmasi hala zorluklar barindirmaktadir.
Ortopedik onkoloji, kemoterapi ve radyoterapideki gelismele-
rinyaninda ¢ok disiplinli bir yaklasimin uygulanmasiyla 6nemli
bir yol kat etmistir. Nadir olan bu tiimér grubundailk basvuruda
erken tani icin klinisyen farkindaliginin artmasi, tedavi sonug-
larini da olumlu yénde etkileyecektir. Iyi huylu bir kitle oldugu
dusunulerek sikga uygulanan yetersiz tedaviler, bu nadir timor
grubunda ortopedik onkologlar icin sonraki cerrahi tedavileri
zorlastirmaktadir. Bu bélimde, tilkemizin 6nde gelen ortopedik
onkologlarina ait farkli yumusak doku sarkomu vaka 6rnek-
lerinin sunulmasi, degerli bilgi ve tecriibelerinin paylasilmasi
amaclanmistir. Ornek vakalar, farkli anatomik lokalizasyonlara
gore gosterilmistir.

Anahtar sozciikler: ortopedik onkoloji; yumusak doku sarkomu; genis
cerrahi rezeksiyon

jen timorlerdir. Amerika Birlesik Devletleri’nde

2022 yilinda 13.190 yumusak doku sarkomu tanisi
konulmus olup sirasiyla en sik ekstremitede (%43)
olmak lizere, govde (%10), batin (%19), retroperitoneal
bolge (%15), bas ve boyunda (%9) gorilmektedir.!
Ortopedi ve travmatoloji, genel cerrahi, dermatoloji
ve plastik cerrahi polikliniklerine basvuran bu hasta
grubu hakkinda farkindaligin olmamasi da standart
tani ve tedavinin uygulanmasini zorlastirmaktadir.
Sonug olarak siiphe edilmemesi halinde bu hasta gru-

Yumu.§ak doku sarkomlari, nadir gorllen hetero-

Soft tissue sarcomas are rare and heterogeneous tumors.
They can manifest as high-grade and rapidly growing masses
in patients. In cases of soft tissue sarcomas with low-grade
histology, patients can present with a long-term, slow-grow-
ing progressive lesion. Over the past ten years, advancements
in basic sciences have increased the number of various
pathological markers in diagnosing tumor subtypes. However,
the identification of different subtypes still poses challenges.
Orthopedic oncology has made significant progress with
implementing a multidisciplinary approach and advance-
ments in chemotherapy and radiotherapy. Early diagnosis of
these rare tumors thanks to increased awareness among clini-
cians will positively impact reatment outcomes. Inadequate
treatments, often encountered in this unique patient popu-
lation, can complicate subsequent surgical interventions for
orthopedic oncologists. This section aimed to present various
soft tissue sarcoma cases of our country’s leading orthopedic
oncologists and share their valuable knowledge and expe-
rience. Case examples are demonstrated based on different
anatomic localizations.
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bunda kot huylu tiimér tanisinin konulamamasi, iyi
huylu distintlerek yetersiz cerrahi uygulanmasi kagi-
nilmaz olmaktadir. Genel itibariyla 5 cm ve (zeri,
hizli biiytyen kitlelerde manyetik rezonans incelemede
kot huylu distinilen kitlelerde uygun teknikle biyopsi
sonrasi patolojik inceleme yapilmalidir. Tani sonra-
sinda evreleme yapilarak cerrahi tedaviyi takiben ¢ok
disiplinli konseyin degerlendirmesiyle sistemik tedavi
planlamasi yapilmalidir. Cok disiplinli degerlendirme,
hasta sonuglarini anlamli oranda olumlu etkilemekte-
dir. Cerrahi tedavide amag genis sinirlarla rezeksiyon
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olmalidir. Cerrahi tedavide tartismali konular arasinda
ekstremite koruyucu veya ampltasyon karari, ideal cer-
rahi genis sinir miktari, tmoriin damar-sinir yapilarina
isgali nedeniyle damar- sinir yapilarinin feda edilip edil-
memesi, cerrahi sonrasi yumusak doku defektlerinin
ve yara problemlerinin yénetimi yer almaktadir. Damar
rekonstriiksiyonunda kalp damar cerrahisi ekibinin, yara
defektlerinin ve yara problemlerinde plastik cerrahi eki-
binin aktif dahil olmasi cerrahi siirecin tamamlanmasina
onemli katki saglamaktadir. Yumusak doku sarkomlari,
ekstremite disinda uterus, sindirim sistemi, kardiyovas-
kiler sistem, mediasten, bas ve boyun bdlgesinde sik
gorilmektedir.”? Ortopedik onkologlar ise ekstremite,
retroperitoneal ve toraks duvari yerlesimli yumusak doku
sarkomlarinin cerrahisinde yer almaktadir. Bu béliimde
Ulkemiz genelinde ortopedik onkoloji alaninda 6nde
gelen cerrahlarin yumusak doku sarkomu cerrahilerine
ait vaka orneklerinin anatomik lokalizasyonlarina gore
sunulmasi ve tecriibelerinin paylasimi amaglanmistir.
Son vaka orneginde goruldugl Gzere bazi primer kemik
timorlerinde yumusak doku sarkomuna benzer sekil-
de yaygin yumusak doku komponenti de bulunabilir.
Sadece bununla ilgili de vaka 6rnegi verilmistir.

ORNEK VAKA 1: POPLITEAL BOLGEDE YUMUSAK DOKU
SARKOMU

(Prof. Dr. Volkan Giirkan, Dog. Dr. Ozgiir Erdogan)

Popliteal fossa yerlesimli yumusak doku sarkomlari
oldukca nadir gorilen timorlerdir.B®! Bu nedenle, timor
tipine ve norovaskiler invazyona gére tedavi konusunda
tartismalar devam etmektedir. Ayrica radyoterapinin
zamanlamasi ve kemoterapi eklenmesi tartismalidir. En
sik gorulen yumusak doku sarkomlari pleomorfik sarkom
(%28), liposarkom (%15), leiomyosarkom (%12), sinovyal
sarkom (%10), periferik sinir kilifi timord (%6)’dir.H5
Ancak popliteal fossa s6z konusu oldugunda en yaygin
histolojik tani sinoviyal sarkomdur.!® Bu yazida bir popli-
teal fossa sinovyal sarkomu sunuyoruz. Sinovyal sarkom-
lar genellikle eklem yakininda gorillr ve fasya, kapsiil,
bursa veya tendonla iliskili olabilir. Medyan 34 yas olmak
lUzere en sik 15-40 yaslari arasinda gorulur.

Olgu

Altmis yedi yasinda kadin hasta yaklasik 3,5 ayda
gelisen, diz arkasinda sivilce seklinde yavas blyuyen bir
kitle ile kasim 2009 tarihinde dis merkeze basvuruyor. Dis
merkezde plansiz bir sekilde acik intralezyonel bir girisim
ile kitle ¢cikarilmaya calisiliyor (Sekil 1). Patoloji sonucu
sinovyal sarkom gelmesi lizerine kidemli yazar (VG)’'nin
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klinigine basvuruyor. Tani aninda lenf nodu metastazi
ya da uzak metastaz saptanmiyor. Hastaya 18 seans
neoadjuvan radyoterapi uygulaniyor ve sonrasinda genis
rezeksiyon yapiliyor. Ameliyat 6ncesi manyetik rezonans
gorintileme (MRG) degerlendirmesinde ana peroneal
sinirin kitle tarafindan invaze edildigi goruliyor. Ameliyat
sirasinda damar paketi diseke edilerek kurtariliyor ama
ana peroneal sinir feda (sakrifiye) ediliyor. Ameliyat son-
rasinda cilt grefti ile kapama saglaniyor. Ameliyat sonrasi
komplikasyon gelismiyor. Hastadan 8 cm capli bir kitle
¢ikanliyor ve patoloji sonucu yine sinovyal sarkom geli-
yor. Cerrahi sinirlarin temiz oldugu belirtiliyor. Hastada
ikinci ameliyatindan bir yil sonra hem akcigerde hem de
karacigerde metastaz saptaniyor. Yaklasik 50 ay suren
takip sonucunda lokal nlks saptanmiyor ama akciger
metastazi nedeniyle hasta eks oluyor.

Sonug

Popliteal fossada halkasal bir sinir olusturacak ana-
tomik yapilarin olmamasi nedeniyle bu bolgede ortaya
¢ikan timorler ekstakompartmantal olarak degerlen-
dirilmelidir. Popliteal timorler, nérovaskiiler yapilara
komsuluklar nedeniyle, rezeksiyonun kapsaminin sinirli
oldugu timorlerdir ve genellikle kapsamli rekonstriiksi-
yonlar gerektirirler. Tam bir genis rezeksiyon elde etmek
prognozu etkileyen en 6nemli faktordir. Biyopsi ve ame-
liyat mutlaka ortopedik onkoloji konusunda tecriibeli
merkezlerce yapilmalidir.

ORNEK VAKA 2: KRURISTE YUMUSAK DOKU SARKOMU
(Dog. Dr. Yavuz Arikan)

Kruriste sinovyal sarkom nadir goriilen malign bir
timordur. Sinovyal sarkom tim yumusak doku timorle-
rinin yaklasik %4-11’ini olusturur. Yas olarak genc eriskin-
lerde 10-40 yas araliginda, siklikla ekstremite lokalizas-
yonlu malign bir yumusak doku tiimoéridir. Yavas bi-
yuyebilir ve goruntlileme yontemleriyle benign yumusak
doku timorleriyle karisabilir.

Oolgu

Kirk bir yasinda kadin hasta sag bacakta kitle ve agri
sikayeti nedeniyle tarafimiza basvurdu. Hastanin yapilan
radyolojik ve manyetik rezonans goriintileme (MRG)
incelemesinde sag kruris orta kesimde kraniokaudal
uzanimi 70 mm’ye ulasan aksiyel ¢api 48 x 32 mm’yi
bulan yumusak doku yogunlugunda kitle (timor) izlendi
(Sekil 2.a,b). Hastaya geciktirilmeden tru-cut biyopsi is-
lemi uygulandi. Patoloji sonucu igsi huicreli sinoviyal sar-
kom olarak geldi. Hastaya evreleme amaciyla istenmis
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Sekil 1. Ameliyat sirasinda goruntu.

olan pozitron emisyon tomografisi (PET-BT/CT) ve toraks
BT’de kitlesel lezyon ve metastaz izlenmedi. Hastaya
yumusak doku genis rezeksiyon uygulandi (Sekil 2.c-g).
Biyopsi materyali ve operasyon materyalinin mikrosko-
pik incelemesinde yer yer storiform paternde ve genel-
likle diizensiz yapilanma gosteren, hiicre sinirlar belirsiz
igsi hucrelerden olusan seluler timor gorilmustir sek-
linde raporlandi. igsi hucreli sinoviyal sarkomun nadir
gorilmesi ve bu bolgede tani glicliigu nedeniyle olgumuz
sunulmaya deger bulunmustur.

Tartisma

Geng eriskinlerde ve nadir olarak karsimiza cikar.
Blyuk ¢ogunlugu ekstremitede 6zellikle diz ve sonrasin-

da en sik ayakta gorulir. Eklem gevresinde gorilir. Derin
yerlesimlidir. Agri ve sislik sikayeti ilk basvuru sikayet-
leridir. Hastalar yavas biiylyen, yillar boyunca olan bir
sislikten bahsedebilir. Hastalarda ¢ekilen radyografilerde
kalsifikasyon (kalsiyum birikmesi) gorilebilir. Timor en
iyi MRG ile gosterilebilir. Biyopsiyle tanisi konan hasta-
lara evreleme acisindan yumusak doku sarkomlarinin
en sik metastaz yaptigl yer olan akciger icin tomografi
ve lenfatik metastaz icin Pet-BT arastirmalari yapilir.
Ameliyat 6ncesi ve/veya sonrasi radyoterapi ve kemote-
rapi uygulanabilir. Hastalarin cerrahisi genis sinirlarda
yapilmasi gerekmektedir.
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Sekil 2.a-g. Ameliyat oncesi frontal (a) ve aksiyel (b) kesitlerdeki magnetik rezonans (MR) goriintiileri. Ameliyat sirasinda gérintisi (c). Kitlenin
genis rezeksiyon sonrasi gorlntiisi (d). Kitlenin dnden goriintlsi (e). Kitlenin arkadan gorintisu (f). Kruris lateralinin kitle genis rezeksiyonundan
sonraki goriintlsi (g).

ORNEK VAKA 3: UYLUKTA HAMSTRING KOKENLI
SINOVYAL SARKOM

(Prof. Dr. Ferhat Say, Dr. Ahmet Ersoy)

Sinovyal sarkom yumusak doku sarkomlarinin
%10’unu olusturur ve siklikla geng eriskinlerin derin
yumusak dokularini etkiler. Her yasta ortaya ¢ikabilme-
sine ragmen sinovyal sarkom agirlikli olarak ergenlerde
ve geng eriskinlerde (ortalama tani yasi 39) ortaya cikar
ve her iki cinsiyet esit olarak etkilenir.®! Anatomik ola-
rak, alt ekstremite; diz cevresindeki anatomik yapilar
en sik goriilen primer bélgelerdir. Ust ekstremite, govde
(karin ve gogis duvar) ve i¢ organlar diger tutulum
bolgeleridir.® Ayagin en sik goriilen yumusak doku
sarkomudur.®! Direkt grafide olgularin ligte birinde peri-

ferik kalsifikasyon gorilir. Manyetik rezonans gorin-
tileme kontrastli kesitlerde hemorajik ve nekrotik bol-
gelerle kanlanan tumor dokusu ayirt edilebilir. Cogu
yumusak doku sarkomunda oldugu gibi T1 kesitlerde
disuk intensitede ve heterojen, T2 kesitlerde yulksek
intensitededir.’” Histopatolojik olarak sinovyal sarkom
farkl epitelyal farklilasma gosteren tek tip igsi hiicre-
lerden olusur. Monofazik, bifazik ve indiferansiye olmak
Uzere G¢ morfolojik alt tipi vardir.’¥ Yazida uylukta
hamstring kokenli sinovyal sarkom olgusu sunulmustur.

Olgu

Otuz iki yasinda kadin hasta sol uyluk arkasinda agn
ve sislik ile kalp damar cerrahisi poliklinige basvurdu.
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Sekil 3.a-f. Uyluk 6n-arka (a) ve yan (b) grafilerinde uyluk posteriorda yer alan yumusak doku kitlesi ve icerisindeki kalsifikasyon gozlenmektedir.
Koronal (c-d) ve aksiyel (e-f) kesit MRG’de biseps kasi icerisinde lokalize heterojen goriiniimde nekroz ve kistik alanlar iceren kitle gézlenmektedir.

Yapilan muayene ve vendz Doppler sonucu sol uyluk
posterolateralinde kitle nedeniyle ortopedi ve travmato-
loji poliklinigine yonlendirildi. Hastanin anamnezinde sol
uyluk arkasinda yaklasik 7-8 aydir agri ve sislik oldugu
Ogrenildi. Muayenede sol uyluk arka kisminda yaklasik 10
x 15 cm’lik kitle palpe edildi. Uyluk iki yonli radyografisin-
de sol uyluk arkasinda yumusak doku kitlesi ve kalsifikas-
yon gorildi. Sol uyluga yonelik kontrastli MRG’de uyluk
posterolateralinde biseps femoris kasi icerisinde yaklasik
8,5 x 8,5 x 17 cm boyutlarinda, heterojen, diffiiz kanla-
nan, vaskdiler yapilara komsu kitle saptandi (Sekil 3).
Tru-cut biyopsi alinan hastanin patoloji raporu bifazik
sinovyal sarkom olarak raporlandi (Sekil 4). Evrelemeigin
cekilen toraks bilgisayarli tomografi ve PET-BT’lerinde
metastaz saptanmadi. Multidisipliner Ortopedik Onkoloji
Konseyi’'nde degerlendirilen hastaya neoadjuvan rad-
yoterapi (RT) verilmesi kararlastirildi. Neoadjuvan RT
sonrasli hastaya cerrahi olarak sol uyluk hamstring rezek-
siyonu uygulandi (Sekil 5). Operasyon sonrasi takipleri

yapilan hastanin alti ay sonra akcigerde metastazi sap-
tandi. Kemoterapi alan hastanin takibine devam edildi.

.

Sekil 4. igsi hiicreler ve glandiiler bileseni ile bifazik sinovyal sarkom.
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Sekil 5. Sol uyluk hamstring rezeksiyon materyali goriintisu.

Ameliyat sonrasi 1,5 yilda akciger metastazinin ilerle-
digi hastaya sag akciger wedge rezeksiyonu uygulan-
di. Patoloji sonucu sinovyal sarkoma metastazi olarak
raporlandi. Ameliyat sonrasi ikinci yilda c¢ekilen PET-
BT’de her iki akcigerde boyut/metabolik aktivitesi artan
nodiiler lezyonlar gorildii. Kemoterapi tedavisiyle onko-
loji bélimuinde takip edilen hasta dérdiinci sene takibin-
de yaygin metastatik hastalik sebebi ile eks oldu.

Tartisma

Sinovyal sarkom nispeten sinsi ilerlemesi, geg
bulgu vermesi nedeniyle ge¢ tani alan bir kanser turu-
dar. Cocuklarda ve geng eriskinlerde dusuk riskli sinov-
yal sarkomlar tek basina cerrahiyle tedavi edilebi-
lir ancak kemoterapinin gen¢ hastalarda ylksek risk-
li sinovyal sarkom uzerinde yararli bir etkisi oldugu
gorilmektedir.'*¥l Tani ve basarli tedavilerden sonra
bile ge¢ metastaz dykusu bildirilmektedir. Singer ve ark.,
sinovyal sarkomda nispeten ylksek oranda ge¢ metastaz
insidansini gostermislerdir.™ Beklendigi gibi, metastaz
saptanan hastalarin sonuglari kétiidlr. Metastatik hasta-
lig1 olan hastalarda kansere 6zgl 6liime kadar gegen siire
ortalama 10 ile 22 ay arasinda degismektedir.!
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Sonug

Sinovyal sarkom tanisi alan hastalarin asil tedavisi
genis cerrahi rezeksiyon olup neoadjuvan ve adjuvan
tedavi protokollerinden de yararlanilmaktadir. Bu has-
talar basarili tedavi sonrasinda bile yakin takip altina
alinmalidir. Takiplerinde ge¢ metastazlar géz 6nlnde
bulundurulmali ve ilgili goriintileme ydntemlerinden
faydalanilmalidir.

ORNEK VAKA 4: ON KOLDA YUMUSAK DOKU SARKOMU
(Dog. Dr. Serdar Demiroz)
Oolgu

Kirk sekiz yasinda erkek hasta; yaklasik bir ay 6nce
fark ettigi, sol 6n kol volar ylizde bulunan ve zamanla
biytyen kitle nedeniyle dis merkezde ortopedi ve travma-
toloji poliklinigine basvurmus. On kol MRG cekilen hasta-
ya kolunda hematom oldugu séylenerek medikal tedavisi
diizenlenmis. Sikayetleri azalmayan, aksine kolundaki
kitlenin biyldigini fark eden hasta, agr ve blylyen
kitle nedeniyle hastanemiz acil servisine basvurdu.

Hastanin oykilsiinde hematoma yol acgabilecek bir
travma veya antiagregan ya da antikoagtlan ilag kul-
lanim Oykiist yoktu. Yapilan muayenesinde, sol 6n kol
volar yuzde sert, fikse, yaklasik 15 x 5 cm biyuklugiinde,
dirsekten el bilegine dek tim 6n kol volar yiiz boyunca
uzanan yumusak doku kitlesi mevcuttu. Hastanin ikinci,
Uglincli, dordlnct ve besinci parmak ekstansiyonlari
kisitli, fleksiyonlari tam fakat agriliydi, duyu defisiti yoktu
ve distal nabizlar palpe edilebiliyordu. Hastanin ¢ekilen
direkt grafisinde belirgin patoloji saptanmadi (Sekil 6).

Sekil 6.a-b. Hastanin acil servise basvuru anindaki 6n kol 6n-arka (a) ve
yan direkt grafi gortintiileri (b).



Yumusak doku sarkomlarinin anatomik lokalizasyonlari ve gériilme sikligi 535

Sekil 7.a-d. Hastanin ameliyat 6ncesi 6n kol MRG gorintiileri. T1 (a) ve
T2 sekans aksiyel (b), T1 (c) ve T2 sekans sagital gortintiler (d).

Dis merkezde cekilen 6n kol MRG degerlendirildiginde
yaklasik 18 x 8 cm boyutlarinda, heterojen, solid yumu-
sak doku kitlesi oldugu gérildi (Sekil 7). On kolda ileri
derecede gerginligi olan hasta biyopsi yapilmak tzere
hastaneye yatirildi.

Biyopsi sonucunun indiferansiye pleomorfik sarkom
(UPS) gelmesi Uzerine, evreleme icin PET-BT cekildi.
Hastada metastaz olmadigl gorildi. Neoadjuvan RT
ardindan cerrahi planlandi. Hasta 8 x 350 rad radyote-
rapi aldiktan 10 glin sonra ameliyata alindi. Dirsekten el
bilegine dek uzanan, biyopsi traktini da igine alan lon-
gitudinal insizyonla girildi. Proksimalden distale dogru,
norovaskiler yapilar bulunup korunarak kitlenin etra-
findan siyrildi, volarde ve dorsalde fleksor digitorum
superficialis kasi, bariyer olarak kitlenin tizerinde biraki-
larak (yer yer marjinal kalinarak) genis cerrahi rezeksiyon
yapildi (Sekil 8). Ameliyat sonrasi erken donemde her-
hangi bir komplikasyon goriilmedi. Bir yillik takipte niks
veya metastaza rastlanmadi.

ORNEK VAKA 5: ELDE YUMUSAK DOKU SARKOMU
(Dr. Kutsi Tuncer, Dr. Mehmet Demir)

indiferansiye pleomorfik sarkom nadir gériilen yiik-
sek gradeli bir yumusak doku sarkoma turadur. Eski
adiyla malign fibréz histiositoma olarak bilinen bu
timorin kaynagl mezenkimal kok hucrelerin olustur-
dugu heterojen hiicre popiilasyonudur.t® indiferansiye
olmasi gelistikleri dokulara benzemedigi, pleomorfik
olmasi ise hiicrelerin birbirinden farkli sekil ve boyut-
larda olmasi anlamina gelmektedir. iki bin yirmi yilinda
Dinya Saglik Orgiiti tarafindan yayimlanan yumusak

Sekil 8.a-d. Hastanin 6n kolunun ameliyattan 6nce (a), kitle gikarildiktan sonra (b), cilt kapatildiktan sonra (c) ve gikarilan kitlenin gortintusi (d).
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doku sarkoma siniflamasinda UPS belirsiz farklilasmaya
sahip malign timorler adi altinda yer almistir.27 Altinci
dekattan sonra gortilme sikligi artan UPS’nin erkeklerde
kadinlara gore daha fazla ve beyaz irk poptlasyonunda
siyah irka gore daha fazla siklikta gozlemlenmistir.l®
Semptomlari bulunduklar yere gore farklilik gosterir.
Hastalarda ¢ogunlukla sislik, agn, uyusma veya karin-
calanma, istahsizlik, kabizlik, ates ve kilo sikayetleri
vardir. Undiferansiye pleomorfik sarkomlarin %51’inin
alt ekstremitede, %24’(inlin Ust ekstremitede, %9’unun
retroperitonda bulundugunu bildirilmistirir.2*

Ekstremite yerlesimli UPS’nin tedavisi negatif sinirli
genis cerrahi eksizyondur. Ameliyat sonrasi radyoterapi
pozitif cerrahi sinir sonrasi, major damar ve sinirlere
yakin oldugunda endikedir.! Yumusak doku sarkomlari
icin antineoplastik ajanlar kullanilmaktadir. Hastaligin
hangi evrede oldugu ameliyat 6ncesi veya sonrasi kemo-
terapi ve radyoterapi gereksinimini degistirmektedir. Bu
ylizden neoadjuvan ve adjuvan protokoliine onkoloji
konseyinde multidisipliner bir yaklasimla karar vermek
gerekir. indiferansiye pleomorfik sarkom icin gelenek-
sel kemoterapinin 6tesinde pembrolizumab (anti-PD1),
nivolumab (anti-PD1) ve ipilimumab (anti-CTLA4) gibi
antikorlar arastirilmaktadir.®2”

Ayirict tanisinda atipik fibroksantom, liposarkom,
leiomyosarkom, anjiyosarkom, miksofibrosarkom, der-
matofibrosarkom protiiberans, osteosarkom ve malign
periferik sinir kilifi timorini disinmek gerekir.[16:29

Govde ve ekstremiteler UPS TNM’ye ve histolojik
dereceye gore evrelendirilir, TNM degerlendirmesinden
sonra hastalik tedavi amacli olarak evre I-IV olarak sinif-
landirilir.

Lokal niiksleri veya metastazi tespit etmek icin hasta
takipleri 6nemlidir. Evre I'leri ilk 2-3 yil 3-6 aylik aray-
la, evre II-IVleri ilk 2-3 yil 2-6 ayda bir, daha sonraki
yillar yilda bir takip onerilir. Takiplerinde klinik belirti
ve semptomlarina gore gorintiileme yontemlerinden
BT veya MRG cekilmesi Onerilir. Diger ylksek dereceli
yumusak doku sarkomlarindaki gibi, en yaygin kompli-
kasyonlar lokal nlksler, metastaz ve 6liimddr. Etkilenen
bolgeye bagli olarak uzuv ampitasyonu, organ hasari
sekelleri, yara komplikasyonlari ve nérovaskiiler sorunlar
nedeniyle sakatlik yasanabilir. Hastaligin erken tani ve
tedavisi prognozu iyilestirmek icin en 6nemli asamadir.
Hastaligin 5 ve 10 yillik genel sagkalim oranlar sirasiyla
%48-60’tir. Retrospektif UPS ¢alismasinda bes yil igin-
de vakalarin ilk %14,1’inde, 10 yil iginde %7,8’inde niiks
ve metastaz bulunmustur.??

Yumusak doku sarkomlarindaki hasta egitimi, tedavi-
ye baglilik ve takip hayati 6nem tasimaktadir. Yeni teshis
edilen sarkom hastalarinin %45 civarinin psikolojik sikin-
t1 belirtileri gosterdigi bildirilmistir.=*!
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Olgu

Klinigimize 62 yas erkek hasta, sol el birinci ve ikinci
parmaklar arasinda ciltten fistilize olmus sislikle basvur-
du. Hastanin 6z gegmisinde hipertansiyon ve tip 2 diya-
bet hastaligi mevcuttu. Hasta sigara kullanmiyordu ve
radyoterapi Oykusu yoktu. Yapilan ortopedik muayenede
sol el birinci ve ikinci parmaklar arasinda cilde agilmis,
kanamali, ele gelen yaklasik 5 x 4 cm’lik kitlesi vard.
Sol el birinci, ikinci ve lglincii parmaklarda néropatisi
mevcuttu. Sol aksiller bélgede ele gelen lenfadenopatisi
(LAP) mevcuttu.

Hastaya sol el direkt grafi ve kontrastli MRG cekildi
(Sekil 9). Manyetik rezonans goriintilemesinde kitle T1
agirlikli gérintide hipointens ve T2 agirlikli goriintude
hiperintens olarak goézlendi. Lezyon icerisinde sivi sevi-
yelenmesi gosteren kistik yapilar mevcuttu. Kontrast
madde enjeksiyonundan sonrasinda kitlede heterojen
artmis kontrast madde tutulumu vardi. Lenfadenopatisi
olan hastada evreleme igin ¢ekilen pozitron emisyon
tomografisinde (PET) sol el bolgesinde hipermetabolik
tutulum lezyona ek olarak sol aksiller bolgede hafif meta-
bolizma artisi gosteren reaktif dustnilen 23 mm LAP
mevcuttu. Uzak metastaz yoktu.

Hasta onkoloji konseyinde T3N1MO ve evre llIB olarak
degerlendirildi. Konsey sonucu primer genis rezeksiyon
(amputasyon) ve ameliyat sonrasi RT ve KT uygulanma-
st kararn alindi. Hastaya negatif cerrahi sinir igin kitle
cevresinden 2 cm rezeksiyon sinirlari belirleyerek, dor-
diincu ve besinci parmaklar korunarak birinci, ikinci ve
Uclincl parmaklari ve trapezoideum, trapezium, skafoid,
kapitatum ve lunatumu iceren amputasyon uygulandi
(Sekil 10,11). Aksiller lenf nodlari eksizyonu uygulandi. itk
operasyon tarihinden yaklasik t¢ hafta sonra yara olgun-
lasip cerrahi sinir negatif gelince ters akimli posterior
interossedz arter flebi uygulanarak yara kapatildi.

Ameliyat sonrasi donemde dncelikle sol el bolgesine
50 gray radyoterapi aldi, daha sonrasi alti kiir kemote-
rapi (holoksan, adriamisin, mesna) planlandi. Son alinan
kemoterapi sonrasi ¢ekilen PET’te operasyon bolgesi sol
elde tutulum gozlenmedi, sag akciger alt lop slperiorda
60 x 77 mm’lik hipermetabolik lezyon saptandi. Hastada
bu haliyle lokal niiks saptanmadi, akcigere uzak metas-
taz saptandi, ameliyat bolgemizde flep sonrasi kompli-
kasyon yasanmadi.

Sonug

indiferansiye pleomorfik sarkom eriskinlerde sik
gorilen yumusak doku sarkomlarindan biridir. Genellikle
bulgusu agrisiz, hizla buyiiyen ve ele gelen kitlelerdir.
Bizim hastamiz klinik bulgulari literatiirle uyumlu olan 62
yasinda bir erkekti.
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(o) I (<) () I <)

Sekil 9.a-g. Ameliyat 6ncesi direkt grafi ve MRG: Anteroposterior (a), FS PD aksiyal (b), T1 aksiyal (c), FS T1 koronal (d), FS PD koronal (e), ADC (f) ve

GE T2 (hemosekans) (g).

(a), lateral (b).

indiferansiye pleomorfik sarkom hastalarinda sagka-
lim ile iliskili oldugu bilinen prognostik faktorler; timor
evresi, derinligi, timor boyutu, metastaz varligl, hasta
yasl ve histolojik alt tiptir. Hastamizda koti prognos-
tik faktorlerin bircogu mevcuttu. Erken tani ve tedavi
edilmezse UPS’de uzak metastaz ve organ fonksiyon
bozukluklarina bagli sagkalim oldukga duslktur. Geg tani
almis vakalarda ampiitasyon kaginilmazdir. Ancak eks-
tremite islevselligini mimkun oldukca korumak gerekli-

(a) (b)

Sekil 11.a-b. Ameliyat sonrasi altinci ay direkt grafi gorintileri;
anteroposterior (a), lateral (b).

dir. Olgumuzda oldugu gibi dordiinci ve besinci parmak
korunarak yapilan ampitasyon isleminden sonra hasta-
nin geriye kalan iki parmagiyla gunlik islerini yapmasi
amaglanmistir.

Sonug olarak, farklilasmamis pleomorfik sarkom

agresif bir timordir. Yas, tumor boyutu ve timor evresi-
ne gore birincil tedavimiz negatif cerrahi sinirlar ile genis
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eksizyondur. 4 Cerrahi sinirlar yakinsa radyoterapi lokal
niksii 6nlemek icin faydali olabilir.

ORNEK VAKA 6: PARAVERTEBRAL KOSTA YERLESIMLI
GENiS YUMUSAK DOKU KOMPONENTi SEKONDER
MALIGN DEV HUCRELi KEMiK TUMORU

(Dog. Dr. Seyit Ali Giimiistas, Dog. Dr. Hiiseyin Bilgehan
Cevik, Op. Dr. Yigit Erdag)

Dev hiicreli kemik timori (DHKT) lokal agresif karak-
terde benign bir kemik timaorduir. Tim kemik timorle-
ri icindeki DHKT insidansi %5'tir.?*! Dev hiicreli kemik
timori siklikla uzun kemik epifizlerinde ve nadiren
aksiyel iskelette gorullr. Lokal rekiirrens %25 hastada
gorilirken, en sik akcigere olmak Uzere %1-6 hastada
uzak metastaz raporlanmistir.?® Yaklasik %0,5-5 olguda
DHKT’nin malign sarkomat6z transformasyonu bildiril-
mistir.2527 Malign transformasyon siklikla radyoterapiye
sekonder olmakla birlikte cerrahi sonrasi radyoterapi
olmaksizin da goriilebilir.

Vaka ornegimizde, paravertebral kosta yerlesimli
DHKT’nin cerrahi tedavi sonrasi sekonder malign DHKT’ e
transformasyonunu sunmayi amacladik.

Olgu

Elli yasinda erkek hasta sol paravertebral hizli blyi-
yen kitle ve agriyla bagvurdu. Hikayesinde DHKT tanisiyla
bes yil 6nce eksizyon ve iki yil 6nce re-eksizyonla birlikte
adjuvan 22 kir denosumab kullanim 6ykisi mevcuttu.
Her iki cerrahinin de patoloji sonucu benign DHKT olarak
yorumlanmisti. Paravertebral kitle nedeniyle basvurdu-
gu dis merkezde yapilan biyopsi ile malign DHKT tanisi
konulmustu.

Fizik muayenede sol torakal vertebra seviyesinde
paravertebral kitle palpe edildi. Kitle Gzerinde onceki
cerrahilerin longitudinal birbirinden ayri iki adet insizyon
skart mevcuttu (Sekil 12). Yapilan biyopsinin patoloji
preparatlari tarafimizca konsiilte edildi ve malign DHKT
tanisi dogrulandi. Manyetik rezonans gorlntilemede
T1 sekansta hipointens ve T2 sekansta izo-hiperintens
heterojen karakterde yogun kontrast tutan paravertebral
kas dokusu icinde kostalara bitisik yumusak doku kitlesi
gorildi (Sekil 13). Sistemik tarama icin yapilan PET-
BT incelemesinde multiple akciger metastazi saptandi.
Tetkiklerin yapildig1 esnasinda kitle ciltten protriide oldu
ve abondan kanamaya basladi (Sekil 14.a). Bu nedenle
tedavide oncelik cerrahi verildi ve adjuvan kemoterapi
planlandi. Ameliyat 6ncesi tekrarlanan MRG’de lezyon
boyutlarinda yaklasik lc¢ kat bliyime oldugu gorildi
(Sekil 14.b,c). Hastaya genis en blok rezeksiyon yapildi.
Onceki insizyon skarlari ve tiimériin invaze oldugu kosta-

TOTBID Dergisi 2023;22:529-542

Sekil 12. Hastanin basvuru aninda kitle tUzerinde 6nceki cerrahilerin
longitudinal birbirinden ayri iki adet insizyon skari goriliiyor.

lar da rezeksiyon sahasina dahil edildi (Sekil 15). Toraks
duvarindaki defekt prolen mesh ile ve doku defekti rotas-
yonel flep ve cilt grefti ile rekonstriikte edildi (Sekil 16).
Ameliyat sonrasi rezektatin patoloji raporuna gére timor
13,5 x 13 x 6 cm boyutunda, heterojen ve iki kosta ara-
sindan yumusak doku icinde anteriora ekspanse fakat
parietal plevrayi ve peritonu gegcmemisti. Cerrahi sinirlar
negatifti ve malign DHKT tanisi patolojik olarak konfirme
edildi. Ameliyat sonrasi yara problemi gelismeyen has-
taya adjuvan kemoterapi verildi. Cerrahi ve kemoterapi
sonrasi bir yillik takipte hastada lokal rekirrens ve yeni
metastaz odaklari gozlenmedi.

Tartisma

Dev hiicreli kemik timoriiniin malign transformasyon
insidansi %0,5-5 arasinda bildirilmistir. 227 Siklikla rad-
yoterapiye sekonder malign transformasyon gorilmekle
birlikte nadiren sadece cerrahi tedaviye sekonder de
raporlanmistir.’®!

Malign DHKT tanisi koyulmasi hem klinik hem de
patolojik olarak zorlayicidir. Sekonder malign DHKT’ye
gore primerlerin literatlirde daha az siklikta bildirilmesi-
nin muhtemel nedeni primer malignitelere tani koyulma-
sinin zorlugudur. TGmoriin heterojen yapisi nedeniyle yer
yer malign karaktere sahip tiimor benign olarak tani ala-
bilir.?¥ ilk tanisi benign DHKT olan timér primer cerrahisi
sonrasi rekirrensi ile aldigr malignite tanisiyla sekonder
olarak tanimlanmaktadir. Bu hipotezin temel dayanagi
ise sekonder DHKT olgularinin primerleriyle arasinda
gecen siirenin gorece kisa olmasidir.?! Ayrica patolojik
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Sekil 13.a,b. Manyetik rezonans goriintiilemede T1 sekansta hipointens (a) ve T2 sekansta izo-hiperintens heterojen (b)
karakterde yogun kontrast tutan paravertebral kas dokusu icinde kostalara bitisik yumusak doku kitlesi goriintyor.

Sekil 14.a-c. Kitlenin ciltten protriide oldugu goriiliiyor (a). Ameliyat 6ncesi tekrarlanan manyetik rezonans goriintilemede
lezyon boyutlarinda basvuruya gore yaklasik tg¢ kat bliyiime oldugu goriliyor (b,c).

olarak dev hiicreli osteosarkom ile malign DHKT tanisin-
daki benzerlikler tani koymadaki bir diger gligluktur.

Ayrica sadece cerrahiye sekonder rekiirrenslerin rad-
yoterapiye sekonder olanlara gore daha kisa slirede
olmasi da bir bagska onemli husustur. Sekonder malign
DHKT’de ilk cerrahiile rekiirrens arasinda gecen siire rad-
yoterapiye sekonder olanlarda 4-42 yil iken sadece cerra-
hiye sekonder olanlarda 1-36 yildir.?® Bunlarin yaninda
benign DHKT sonrasi benign rekirrenslerin ilk iki yilda
oldugu ve malign rekirrenslerin ¢cogunun ise Ug yildan
uzun srdigi gorilmistiar.? Bu bulgulara dayanarak
Uc yildan daha uzun stirede olan rekiirrenslerde malign

DHKT’den slphelenilmeli ve detayli arastirilmalidir. Bu
olgudaki ilk rekirrens primer cerrahi sonrasi Uglncl
yilda ve ikinci rekiirrens ise primer cerrahi sonrasi besinci
yilda olmustu. Radyoterapi ge¢misi olmaksizin iki defa
rekirrens goriilmesi maligniteye isaret etmistir.

Benign DHKT’de tedavi seceneklerini, oncelikle lokal
adjuvanlarla birlikte agresif kiretaj, kemik yapisal buttn-
liglintin saglanamadigl durumlarda rezeksiyon ve nadiren
amplitasyon olusturmaktadir. Yapilan cerrahinin agresifli-
gi arttikca lokal rekirrens orani azalir. Primer DHKTyi taki-
ben bildirilmis sekonder malign DHKT olgularinin cogunun
ilk tedavisi kiretaj ve kemik grefti uygulamasidir.®®
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Sekil 15.a-e. Onceki insizyon skarlari ve tiimériin invaze oldugu kostalarda genis rezeksiyon
sahasina dahil edildi: Cerrahi alan (a,b), ¢ikartilan kitlenin dis taraftan (c), i¢ taraftan (d) ve

réntgen (e) goriintileri.

Dev hicreli kemik tiiméri tedavisinde RANK
ligand inhibitori olan monoklonal antikor, deno-
sumab, kullanilmis ve ilk bildirilen sonuglar umut
vadetmekteydi.®¥ Denosumab kullanimi DHKT’nin mine-
ralize olmasini saglar ancak mineralize olan tiimdérin
klretaji daha glic hale gelir. Daha yakin zamanda yapilan
calismalarda kiretaj planlanan DHKT’de denosumab
kullaniminin rekirrensi arttirdigl ve rezeksiyon plan-

lanan hastalarda ise rezeksiyonu kolaylastirabilecegi
bildirilmistir.*>3! Malign DHKT’nin prognozu kotidr.262"

Cerrahi tedavi ve denosumab kullanimi sonrasi akci-
ger metastazi ve lokal rekiirrensle prezente olan sekon-
der malign DHKT olgusu sunuldu. Cok nadir olan ve tani
konulmada zaman zaman gii¢lik yasanan bu hastaligin
dogru tani alip uygun tedavi almasi énemlidir. Daha fazla
sayida olgu iceren ¢alismalara ihtiyag vardir.
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Sekil 16.a-d. Sekil 15'teki olgunun toraks duvarindaki defekt (a,b) prolen mesh (c), doku
defekti rotasyonel flep ve cilt grefti ile (d) rekonstriikte edildi.
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