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Celal BİTİŞ 1

PRIMER KEMIK LEZYONLARININ 
SINIFLANDIRILMASI

BÖLÜM 5

GIRIŞ
Primer kemik tümörleri nadirdir ve tüm insan tü-
mörlerinin yalnızca yüzde 0,2’sini oluşturur (1). 
Kemik tümörleri geniş bir morfoloji ve biyolojik 
davranış spektrumuna sahiptir. Benign ve malign 
kemik tümörlerin çoğunun etiyolojisi bilinme-
mektedir ve sıklıkla çocuklarda görülür (2).

Kemik tümörleri primer veya metastatik ola-
rak sınıflandırılabilir. Primer kemik tümörleri 
ise; benign ve malign olarak sınıflandırılabilir. 
Benign kitleler, psödotümörler olarak sınıflan-
dırılan fibröz displazi ve osteokondrom gibi ge-
lişimsel anormallikleri içerir. Benign tümörler 
nadiren metastaz yaparlar, ancak dev hücreli tü-
mörlere benzer şekilde lokal olarak agresif ola-
bilirler. Agresif benign tümörler radikal cerrahi 
gerektirebilir.

İskelet dokusu, kemik, kemik iliği, kıkırdak 
ve fibröz doku olmak üzere mezodermal kökenli 
dokulardan oluşur. Bu dokulardan herhangi biri 
malign bir tümör üretebilir. Primer malign kemik 
tümörleri sarkom olarak bilinir ve hücre tipine 
göre sınıflandırılırlar (3). Metastatik tümörler ke-
miği etkileyen en yaygın tümör türüdür ve sıklık-
la akciğer, meme, böbrek, prostat veya tiroidden 
kaynaklanır (4).

RISK FAKTÖRLERI VE 
EPIDEMIYOLOJI
Primer kemik tümörleri kendiliğinden ortaya 
çıkabilir ve vakaların çoğunda etiyoloji bilinme-
mektedir (2). Bununla birlikte, primer kemik 
tümörleri için bilinen risk faktörleri arasında 
retinoblastom, Li-Fraumeni sendromu, Roth-
mund-Thomas sendromu ve Werner sendromu 
gibi kalıtsal durumlar yer alır. Paget hastalığı, 
fibröz displazi, radyasyona maruz kalma, kemik 
enfarktüsü, kronik osteomiyelit ve Olier hastalığı 
gibi altta yatan anormallikler veya benign öncü 
lezyonlar da primer kemik tümörlerinin gelişimi 
için bilinen risk faktörleridir (3-5).

İyi huylu tümörlerin çoğu asemptomatik oldu-
ğundan, gerçek insidans bilinmemektedir. Primer 
malign kemik tümörlerinden sıklık sırasına göre 
en yaygın üç tümör, osteosarkom, kondrosarkom 
ve Ewing sarkomudur. Primer kemik tümörleri-
nin insidansı en çok 20 yaşın altındaki hastalarda 
görülür. Ancak tanı yaş aralığı malign tümörün 
tipine bağlıdır (6).

Osteosarkom ve Ewing sarkomları iki yaş ara-
lığında sık görülür. Birinci insidans çocuklarda ve 
genç erişkinlerde olmak üzere en sık görülen yaş-
lardır. İkinci bir osteosarkom insidansı 60 yaşın 
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mutasyonla ilişkilidir. Enkondromlar, Ollier has-
talığı ve Maffucci sendromunda görülen İzositrat 
Dehidrogenaz genlerindeki (IDH1 veya IDH2) so-
matik mozaik mutasyonlarla ilişkilidir (1).

Ewing sarkomu tipik olarak uzun kemiklerin 
diyafizinde oluşur, ancak pelviste nadir değildir. 
Her zaman yüksek dereceli olarak kategorize edilir 
(8). Kromozomal translokasyon (11;22) patologlar 
tarafından Ewing Sarkomu tanısında kullanılır (3).

2013 yılında Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 
primer kemik tümörlerini; kıkırdak, osteojenik, 
fibrojenik, fibrohistiyositik, hematopoietik, dev 
hücreli, notokordal, düz kas, vasküler, lipojenik, 
nöral tümörler, Ewing sarkomu/primitif nöroek-
todermal tümör, çeşitli tümörler, çeşitli lezyonlar 
ve eklem lezyonları olmak üzere 15 kategoriye 
ayırmıştır (10). Ancak DSÖ’nün 2013 yılında ke-
mik tümörlerini bu şekilde sınıflandırmasından 
bu zamana geçen 7 yılda, bu büyük ve çeşitli ne-
oplazm grubunu anlamamızda önemli ilerlemeler 
oldu (10). Bu ilerlemelerin çoğu, kitlesel paralel-
liklerle desteklenmiştir. Sınıflandırmada ve yeni 
lezyonların tanınmasında da önemli iyileştirme-
ler yapılmıştır.

DSÖ kemik tümörleri sınıflandırmasını 2020 
yılında belirli mutasyonları hedef alan yenilik-
çi tedaviler olduğu için moleküler genetik deği-
şikliklere ve immünohistokimyaya dayalı olarak 
güncelledi. DSÖ’nün yumuşak doku ve kemik 
tümörleri sınıflandırmasının beşinci baskısı Ni-
san 2020’de yayınlandı (11). Bu sınıflamada DSÖ 
kemik tümörlerini; Tablo 1’de gösterildiği üzere 
kondrojenik tümörler, osteojenik tümörler, fibro-
jenik tümörler, vasküler kemik tümörleri, oste-
oklastik dev hücreden zengin tümörler, notokord 
tümörleri, kemiğin diğer mezenkimal tümörleri 
ve hematopoietik kemik neoplazmaları olarak 8 
gruba ayırmıştır (11).

SONUÇ
Primer kemik tümörleri tüm tümörler içinde ol-
dukça nadirdir ancak özellikle malign olduğunda 
ciddi morbidite ve mortalite oluşturacağından 
tanı, tedavi ve benign ile malign ayrımı önemli-

dir. Kemik tümörlerini doğru bir şekilde teşhis 
etmek için tüm klinik ve radyolojik verilerin, 
mikroskobik özelliklerin, immünohistokimyasal 
ve moleküler bulguların doğru ve titiz bir şekilde 
değerlendirilmesi gerekir. Kemik tümörlerinde 
sınıflandırma, henüz sınıflandırılmamış ve nadir 
kemik lezyonlarında yeni histolojik, moleküler, 
genetik ve klinik bulgularla gelişmeye açıktır ve 
gelişmeye devam edecektir. Kemik tümörlerinin 
patolojik ve genetik mekanizmalarını, davranışla-
rını anlamak ve doğru tanıyı geliştirmek için daha 
ileri çalışmalara ihtiyaç vardır.
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