e-ISSN:2147-2181

causaBedia

hakemli gu dergisi

Ampiyem Tamsi ile Opere Edilen Olguda Ewing Sarkomu

Ewing’s Sarcoma in a Patient Who Was Operated with the Diagnosis of

Empyema
Gogiis Cerahisi

Ozet

Ewing sarkomu bir noroektodermal tiimoér olup,
karakteristik olarak yasamin ikinci on yilinda ortaya
cikar ve kemikten kaynaklanir. Iskelet disi Ewing
sarkomu ise nadir rastlanilan bir yumusak doku tiimorii
olup, morfolojik olarak kemige ait Ewing sarkomundan
ayirt edilemez. Iskelet disi Ewing sarkomu, agirhikli
olarak govde veya ekstremitelerde yumusak
dokularindan kaynaklanan nadir bir hastaliktir. Bir
aydan beri sol gogiis agrisi olan 11 yaginda erkek cocugu
siddetli solunum sikintisiyla bir saglik merkezine
bagvurdu. Akciger radyografisi ve bilgisayarli toraks
tomografisi incelemelerinde sol plevral efiizyonu,
plevral kalinlagma ve hava bronkogramlar1 iceren
konsolide alanlar tespit edildi. Hastaya posterolateral
torakotomi uygulandi ve eksplorasyonda intratorasik,
ekstrapulmoner kitle tespit edildi. Kitle, gogiis duvari ile
birlikte ¢ikarildi. Histolojik bulgulara dayanarak, Ewing
sarkomu tanis1 kondu. Hasta, cerrahi operasyondan
sonra, 12 aylik takibinde asemptomatiktir.
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Abstract

Ewing’s sarcoma is a neuroectodermal tumour
characteristically presenting during the second decade
of life and arising from bone. Extraskeletal Ewing’s
sarcoma is a rare soft tissue tumor that is
morphologically indistinguishable from Ewing’s
sarcoma of the bone. Extraskeletal Ewing’s sarcoma is
an uncommon disease that predominantly involves the
soft tissues of the trunk or the extremities. An 11 -
year old boy presented to the a health center with
severe dyspnea and left chest pain. The initial chest
radiograph and thoracic computed tomograghic scan
demonstrated a left pleural effusion, pleural
thickening ve  consolidations involving  air
bronchograms. A posterolateral thoracotomy was
performed and in exploration, an intrathoracic
extrapulmonary mass was detected. The mass was
removed with the chest wall. Based on histologic
findings, Ewing’s sarcoma was diagnosed. He was
asymptomatic throughout the 12 months follow - up.
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Ewing sarkomu cocukluk c¢agi timorlerinin % 1’ini olusturur. Osteosarkomdan sonra kemigin ikinci siklikta
goriilen kotii huylu timériidiir. ik kez 1921 yilinda James Ewing tarafindan tanimlanmugtir '.

Iskelet dis1 Ewing sarkomu ise nadir goriilen bir yumusak doku tiimérii olup, viicudun degisik bolgelerinde ortaya
¢ikma egiliminde olmasina ragmen, morfolojik ve histolojik olarak kemige ait Ewing sarkomundan ayirt edilemez
2

Olgularin ¢ogunda tiimoriin iskelet dis1 orijinli oldugu radyolojik olarak ortaya konabildigi halde, cogu kez gene
de operatif degerlendirme ve mikroskobik incelemeye ihtiya¢ duyulmaktadir. Bu tiimdriin spesifik tedavileri olan
ve biyolojik davraniglar1 daha iyi bilinen diger yuvarlak hiicreli tlimorlerden ayriminin yapilmasi biiyilk dnem
tasimaktadir *.

Bu calismada, klinigimize postpnomonik ampiyem tanist ile gonderilmis, radyolojik incelemesinin plevral
kalinlagsma ve parapnomonik efiizyon olarak yorumlanmas: iizerine dekortikasyon amaciyla operasyona alinmis,
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operasyonda gogiis icinde posterio-lateral lokalizasyonda gogiis duvari yumusak dokusu ve pariyetal plevradan
kaynaklanarak biiylimiis, mediastinal plevra, perikard ve diyafragmayi invaze etmis, aorta ile yakin istirakli,
gogilis On-orta boliimiinde gogiis duvart yumusak dokusu ile birlikte kota yayilmig kitle lezyon tespit edilmis ve
patolojik incelemesinde Ewing sarkomu tanisi konulmug bir hastayr literatiirde de ender olarak goriilmesi
nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.

Olgu Sunumu

11 yasinda erkek hasta, yaklasik son 1 aydir, siddetli nefes darlig1 ve sol hemitorakta gogiis agrisi sikayeti nedeni
ile, miiracaat ettigi saglik merkezinden, semptomlarinin diizelmemesi iizerine klinigimize sevk edilerek
yatirildi. Toraks tomografisinde, solda plevral kalinlasma, plevral efiizyon, hava bronkogramlari iceren konsolide
alanlar rapor edildi. Daha once bir saglik merkezinde pndmoni ve ampiyem tanilariyla (Sekil 1) tedavi edilmisti
(Sekil 2). Bizim merkezimizde, pnomoniye sekonder plevral efiizyon gelistigi ve plevral kalinlagsmaya bagh
akcigerin kollobe olduguna karar verilerek, dekortikasyon yapilmak iizere operasyona alinmasina karar verildi.

Sekil 1 : Sol da kosto frenik siniiste kiintlesme, sol akciger parankiminde infiltrasyon
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Sekil 2 : Sol da akciger parankimini baskilayan plevral kalinlagsma

Operasyona alinan hastada sol 5. interkostal araliktan posterio-lateral torakotomi yapildi. Ekplorasyonda toraks
icerisinde posterio-lateral lokalizasyonda gogiis duvari yumusak dokusu ve pariyetal plevradan kaynaklanarak
biiyiimiis, mediastinal plevra, perikard ve diyafragmay: invaze etmis, aorta ile yakin istirakli, gogiis on-orta
boliimiinde gogiis duvart yumusak dokusu ile birlikte 8. kota yayilmig 20x25 cm ebatlarinda kitle tespit edildi.
Yapilan frozen incelemede, lezyon: yuvarlak hiicreli malign tiimor (6ncelikli olarak Burkitt Lenfoma) olarak
rapor edildi. Kiint ve keskin diseksiyonlar ile tiimor gogiis lateral ve posterior duvarindan, mediastinal plevradan
ve aortadan ayristirildi. Invaze ettigi 8. kot ve on-orta ve posterio-lateraldeki invaze gogiis duvart yumusak
dokusu bir iist ve alt kaburgalar1 da icerecek ve tiimor etrafindan en az 4 cm. lik uzaklikta saglam doku birakacak
sekilde rezeke edildi. Pariyetal, mediastinal plevra ve perikard ¢ikarildi. Diafragmadaki invaze alan diafragma
parsiyel olarak rezeke edilerek temizlendi. Perikard ve diyafragmaya insert biolojik yama konularak onarildi.
Olgumuzda rezeksiyon uygulanan gogiis duvari alanlarinin 10 cm civarinda olmasi nedeniyle greft kullanilmadan,
yaklastirilarak primer siitiiru edilmesi yeterli olmustur. Postoperatif kontrol akciger grafisi normal olarak tespit
edildi (Sekil 3).
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Sekil 3 : Postoperatif akciger grafisi

Patoloji sonucu Ewing sarkomu olarak rapor edilen hasta postoperatif uzak organ yayilimi agisindan tarandi ve
uzak organ yayilimi tespit edilmedi. Cocuk Hematolojisi Klinigi’'nce tedavi altina alindi. Bir yildir takip ve
tedavisi devam etmekte olan hastanin genel durumu iyi olarak tespit edildi.

Tartisma

Gogiis duvari, her biri solunum ve hemodinamigi saglamakta rol alan ¢ok sayida doku tabakasi icerir. Dolayisiyla
her bir tabakadan ayr1 bir tiimor meydana gelebilir. G6giis duvart primer malign tiimorleri icerisinde Ewing
sarkomu daha nadir olup tiim kemik tiimdrlerinin % 10’unu olusturur. Siklikla uzun kemikleri tutar .

Iskelet dist Ewing sarkomu ise nadir goriilen bir yumusak doku tiimérii olup, histolojik ve morfolojik olarak
ossedz formundan ayirt edilebilmesi miimkiin degildir. Bu tiimorler arasindaki histolojik benzerlik muhtemelen
her ikisinin de primitif mezenkimal neoplazmlar olmast gergceginin bir yansimasidir. Her iki form ic¢in genetik
predispozisyon da benzer olup, 22 no’lu kromozomun ql2 bandimi ihtiva eden ayni translokasyonlari
kapsamaktadir *. Ossedz formunun aksine belirgin bir cinsiyet tercihi s6z konusu olmay1p, bu tiimérler icin erkek/
kadin orani yaklasik 1.5:1 olarak bildirilmektedir. Tiimoriin goriildii§ii yas araliginin 4 ile 47 yaslar arasinda
degistigi bildirilmektedir °. Cogunlukla yasamin ikinci on yilinda ortaya ¢ikar (medyan yas 13) ® Bu tiimériin 5
yasindan Once ortaya ¢ikmasi sik rastlanilan bir durum degildir 7 Olgularin %3’tinden az1 3 yasin altindaki
cocuklarda goriiliir ®. Bizim hastamiz, 11 yaginda olup, mediyan yas grubuna yakinda.

Iskelet dis1 Ewing sarkomunun viicutta degisik yerlerden koken alabilecegi bildirilmektedir. Bu bolgeler arasinda
skalp, larenks, nazal fossa, boyun, gdgiis duvari, akcigerler, paravertebral yumusak dokular, pelvis, perine, kol,
bacak, el ve ayak parmaklar sayilabilir.

Literatiirde hastamizda oldugu gibi iskelet dis1 Ewing sarkomu olgular1 tanimlamislardir. Li ve ark.” orbitaya,
Eroglu ve ark.'’ ise diyafragmaya ait bir primer iskelet dis1t Ewing sarkomu olgusunu bildirmislerdir. Yine son
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yillardaki ¢alismalarda uterus ve sag ventrikiil kaynakli Ewing sarkomu olgulari rapor edilmistir "',

Olgumuzda gogilis duvart yumusak dokusundan kaynaklanmis ve c¢evre plevra ve diyafragmayi tutmus, 8.
kaburgay1 invaze etmis sira dis1 yerlesimli bir lokalizasyon arz etmekteydi.

Son yillarda oldukca iyi sayilabilecek hastaliksiz survi donemlerinin bildirilmesine karsin iskelet digt Ewing
sarkomu olgularinda halen survi oranlari diigiiktiir. Hem lokal niiksler hem de uzak metastazlar siklikla
goriilmektedir. Burada da diger yumusak doku sarkomlar1 gibi metastatik yayilim biiyiik olciide akcigerlere
olmaktadir. Metastaz paterni histolojiden ziyade tiimoriin primer yerine baghdir. Uzak yayilimin olmamasi en
onemli prognostik faktordiir. Olgumuzda post operatif uzak organ yayilimi i¢in yapilan tetkiklerde metastaz tespit
edilmemis olup, uzak organ yayilimi olmamas takipte oldugu 1 yillik siirecte sag kalimi saglamisgtir.

Yumusak doku sarkomlarinin esas tedavisi cerrahi rezeksiyondur. Cerrahi tedaviyi takiben uygulanan kemoterapi
tedavisinde daktinomisin, vinkristin ile siklofosfamid ve ifosfamid gibi alkilizan ajanlarin ve doksorubisin

(adriamisin) ve epi-doksorubisin gibi antrasiklinlerin faydali olduklar1 kamtlanmugtir .

Radyoterapi tedavisinin uygulanmasi tiimoriin primer yerlesim yeri ve bilyiikliigii, histolojisi, hastanin yagi ve
cerrahi rezeksiyon oncesi ve sonrasinda hastaligin yayginlik derecesine bagh olarak onerilmektedir. Genellikle
konvansiyonel radyoterapide 40 ile 50 Gy arasinda dozlar uygulanmaktadir B,

Bu tiimorlerin tedavisinde lokal cerrahi rezeksiyon ile kemoterapi kombine olarak kullanildiginda %70 oraninda 5
yillik siirvi oranlari elde edildigi bildirilmektedir " Ewing sarkomunda go6giis cerrahinin gérevi doku tanisinin
konmasini ve lokal kontrolii saglamak amaciyla rezeksiyondur.
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Calisma daha 6nce Tiirk Toraks Dernegi 19. Yilik Kongresi’nde (6-10 Nisan 2016, Belek, Antalya) poster
olarak sunulmustur.
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