PRIMER KEMIK LEZYONLARININ
SINIFLANDIRILMASI

BOLUM5

GIRiS
Primer kemik tiimorleri nadirdir ve tiim insan tii-
morlerinin yalnizca yiizde 0,2%sini olusturur (1).
Kemik tiimorleri genis bir morfoloji ve biyolojik
davranis spektrumuna sahiptir. Benign ve malign
kemik tiimdrlerin ¢ogunun etiyolojisi bilinme-
mektedir ve siklikla gocuklarda goriiliir (2).
Kemik tiimorleri primer veya metastatik ola-
rak smiflandirilabilir. Primer kemik tiimorleri
ise; benign ve malign olarak siniflandirilabilir.
Benign kitleler, psodotiimérler olarak siniflan-
dirilan fibroz displazi ve osteokondrom gibi ge-
lisimsel anormallikleri igerir. Benign tiimorler
nadiren metastaz yaparlar, ancak dev hiicreli tii-
morlere benzer sekilde lokal olarak agresif ola-
bilirler. Agresif benign tiimorler radikal cerrahi
gerektirebilir.

Iskelet dokusu, kemik, kemik iligi, kikirdak
ve fibroz doku olmak tizere mezodermal kokenli
dokulardan olusur. Bu dokulardan herhangi biri
malign bir timor tretebilir. Primer malign kemik
tiimorleri sarkom olarak bilinir ve hiicre tipine
gore siniflandirilirlar (3). Metastatik tiimorler ke-
migi etkileyen en yaygin tiimor tiirtidiir ve siklik-
la akciger, meme, bobrek, prostat veya tiroidden
kaynaklanir (4).

Celal BITIS'

RISK FAKTORLERI VE
EPIDEMIYOLOJI

Primer kemik tiimorleri kendiliginden ortaya
¢ikabilir ve vakalarin ¢ogunda etiyoloji bilinme-
mektedir (2). Bununla birlikte, primer kemik
timorleri icin bilinen risk faktorleri arasinda
retinoblastom, Li-Fraumeni sendromu, Roth-
mund-Thomas sendromu ve Werner sendromu
gibi kalitsal durumlar yer alir. Paget hastalig,
tibroz displazi, radyasyona maruz kalma, kemik
enfarktiisii, kronik osteomiyelit ve Olier hastalig:
gibi altta yatan anormallikler veya benign 6ncii
lezyonlar da primer kemik tiimorlerinin gelisimi
i¢in bilinen risk faktorleridir (3-5).

Iyi huylu timérlerin ¢ogu asemptomatik oldu-
gundan, ger¢ek insidans bilinmemektedir. Primer
malign kemik tiimorlerinden siklik sirasina gore
en yaygin {i¢ tiimor, osteosarkom, kondrosarkom
ve Ewing sarkomudur. Primer kemik téimorleri-
nin insidansi en gok 20 yasin altindaki hastalarda
goriilir. Ancak tani yas araligi malign timoriin
tipine baglidir (6).

Osteosarkom ve Ewing sarkomlari iki yas ara-
liginda sik goriiliir. Birinci insidans ¢ocuklarda ve
geng eriskinlerde olmak iizere en sik goriilen yas-
lardir. Ikinci bir osteosarkom insidansi 60 yasin
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mutasyonla iliskilidir. Enkondromlar, Ollier has-
talig1 ve Maffucci sendromunda goriilen Izositrat
Dehidrogenaz genlerindeki (IDH1 veya IDH2) so-
matik mozaik mutasyonlarla iliskilidir (1).

Ewing sarkomu tipik olarak uzun kemiklerin
diyafizinde olusur, ancak pelviste nadir degildir.
Her zaman yiiksek dereceli olarak kategorize edilir
(8). Kromozomal translokasyon (11;22) patologlar
tarafindan Ewing Sarkomu tanisinda kullanilir (3).

2013 yilinda Diinya Saglik Orgiitii (DSO)
primer kemik tiimérlerini; kikirdak, osteojenik,
fibrojenik, fibrohistiyositik, hematopoietik, dev
hiicreli, notokordal, diiz kas, vaskiiler, lipojenik,
noral tiimorler, Ewing sarkomu/primitif néroek-
todermal timor, gesitli tiimorler, ¢esitli lezyonlar
ve eklem lezyonlar1 olmak tizere 15 kategoriye
ayrrmistir (10). Ancak DSO’niin 2013 yilinda ke-
mik tiimoérlerini bu sekilde siniflandirmasindan
bu zamana gegen 7 yilda, bu biiyiik ve cesitli ne-
oplazm grubunu anlamamizda énemli ilerlemeler
oldu (10). Bu ilerlemelerin ¢ogu, kitlesel paralel-
liklerle desteklenmistir. Siniflandirmada ve yeni
lezyonlarin taninmasinda da 6nemli iyilestirme-
ler yapilmigtir.

DSO kemik tiimérleri siniflandirmasini 2020
yilinda belirli mutasyonlar1 hedef alan yenilik-
¢i tedaviler oldugu i¢in molekiiler genetik degi-
sikliklere ve immiinohistokimyaya dayali olarak
giincelledi. DSO’niin yumugak doku ve kemik
timorleri siiflandirmasinin beginci baskis1 Ni-
san 2020de yayinland: (11). Bu siniflamada DSO
kemik tiimorlerini; Tablo 1'de gosterildigi tizere
kondrojenik tiimorler, osteojenik tiimorler, fibro-
jenik ttimorler, vaskiiler kemik tiimorleri, oste-
oklastik dev hiicreden zengin tiimérler, notokord
tiimorleri, kemigin diger mezenkimal tiimorleri
ve hematopoietik kemik neoplazmalar1 olarak 8
gruba ayrrmustir (11).

SONUG

Primer kemik tiimoérleri tiim timorler icinde ol-
dukga nadirdir ancak 6zellikle malign oldugunda
ciddi morbidite ve mortalite olusturacagindan
tani, tedavi ve benign ile malign ayrimi dnemli-

dir. Kemik tiimorlerini dogru bir sekilde teshis
etmek icin tim klinik ve radyolojik verilerin,
mikroskobik 6zelliklerin, immiinohistokimyasal
ve molekiiler bulgularin dogru ve titiz bir sekilde
degerlendirilmesi gerekir. Kemik tiimoérlerinde
siiflandirma, heniiz siniflandirilmamis ve nadir
kemik lezyonlarinda yeni histolojik, molekiiler,
genetik ve klinik bulgularla gelismeye agiktir ve
gelismeye devam edecektir. Kemik tiimorlerinin
patolojik ve genetik mekanizmalarini, davranisla-
rin1 anlamak ve dogru taniy: gelistirmek i¢in daha
ileri caligmalara ihtiya¢ vardir.

KAYNAKLAR

1. Fletcher C.D.M., Unni K.K. and Mertens E Pathology
and Genetics of Tumors of Soft Tissue and Bone. In:
World Health Organization Classification of Tumors.
3rd ed. Lyon: International agency for research on can-
cer (IARC) Press; 2002. P. 83-84.

2. Choi JH, Ro JY. The 2020 WHO Classification of Tu-
mors of Bone: An Updated Review. Advances in ana-
tomic pathology. 2021;28(3):119-138. doi:10.1097/
PAP.0000000000000293

3. DeVita VT, Lawrence TS, Rosenberg SA. Cancer, prin-
ciples & practice of oncology. 9th ed. Philadelphia, PA:
Lippincott Williams & Wilkins; 2011. 1578-1609.

4. Ferguson JL, Turner SP. Bone Cancer: Diagnosis and
Treatment Principles. American Academy of Family
Physicians. 2018;98(4):205-213.

5. Hameed M, Dorfman H. Primary malignant bone
tumors-recent developments. Seminars in diagnos-
tic pathology. 2011;28(1):86-101. doi:10.1053/j.sem-
dp.2011.02.002

6. National Cancer Institute. SEER Cancer Statistics Fact-
sheets: Bone and Joint Cancer. Bethesda, MD. Available
at:  http://seer.cancer.gov/statfacts/html/bones.html.
Accessed August 31, 2021

7. National Cancer Institute. Osteosarcoma and Undif-
ferentiated Pleomorphic Sarcoma of Bone Treatment
(PDQ®)-Health Professional Version. Bethesda, MD.
Available at: https://www.cancer.gov/types/bone/hp/
osteosarcoma-treatment-pdq#_21 Accessed August 31,
2021

8. Grimer RJ, Hogendoorn PCW, Vanel D. Tumors of
Bone: Introduction. In: Who Classification of Tumours
of Soft Tissue and Bone. Vol 5. 4th ed. Lyon: Interna-
tional agency for research on cancer (IARC) Press;
2013:244-247.

9. Franchi A. Epidemiology and classification of bone
tumors. Clinical cases in mineral and bone metabolism.
2012;9(2):92-95.

10. Fletcher CDM, Bridge JA, Hogendoorn PCW et al. eds.
World Health Organization classification of tumours of
soft tissue and bone. 4th ed. Lyon: International agency
for research on cancer (IARC)Press, 2013.

11. WHO Classification of Tumours Editorial Board eds.
World Health Organization classification of soft tissue
and bone tumours. 5th ed. Lyon: IARC Press, 2020.



