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EWING SARKOM-PNET

Hilal KARAKAŞ1

GİRİŞ

Ewing sarkomu, çocuklarda ve genç erişkinlerde ortaya çıkan ve 15 yaşında en 
yüksek insidans ile osteosarkomdan sonra ikinci en yaygın kemik malignitesidir. 
(1)Agresif davranış sergiler ve öncelikle akciğer, kemik ve kemik iliğine erken he-
matojen metastaza karşı belirgin bir eğilim.(1)EFT(ewing sarkomu ailesi) 10 ile 
20 yaş arasında tepe insidansı, akciğerlere, kemiğe ve kemik iliğine hızlı yayılma 
eğilimi ve aynı kemoterapötik rejimlere ve radyasyon tedavisine (RT) yanıt verme 
gibi önemli klinik özellikleri paylaşır. Tek başına lokal tedavi uygulanan hasta-
larda nüks oranları yüksek olduğundan (yüzde 80-90), aşikar metastaz olmasa 
bile, çoğunluğun tanı anında subklinik metastatik hastalığa sahip olduğu tahmin 
edilmektedir. Bu birikintileri yok edebilen yoğun çok ajanlı kemoterapinin rutin 
olarak uygulanması, sonuçlar üzerinde dramatik bir etkiye sahiptir. Ewing sar-
komu için, 1975’ten 2010’a kadar, beş yıllık sağkalım oranı 15 yaşından küçük 
çocuklar için yüzde 59’dan yüzde 78’e ve 15 ila 19 yaş arasındaki ergenler için 
yüzde 20’den yüzde 60’a yükselmiştir.(2,3,4)

Ewing sarkomu, standart riskli ve lokalize hastalığı olan hastalar için %70-80 
ve metastatik hastalığı olanlar için ~%30’luk bir sağkalım ile oldukça agresif bir 
kanserdir. 

Ewing sarkomlarının çoğu kemikte ve özellikle pelviste, uzun kemiklerin di-
yafiz bölgelerinde ve göğüs duvarının kemiklerinde ortaya çıkmasına rağmen, 
birincil ESFT’nin %15’i derin yumuşak paravertebral, torasik ve proksimal eks-
tremite dahil olmak üzere çeşitli ekstraosseöz bölgelerde ortaya çıkabilir.(1)

EPİDEMİYOLOJİ VE RİSK FAKTÖRLERİ

Primer kemik tümörleri, tüm çocukluk çağı kanserlerinin yüzde 6’sından so-
rumludur (5). Nadir olmasına rağmen, Ewing sarkom tümör ailesi (EFT), osteo-
sarkomdan sonra çocukları ve ergenleri etkileyen ikinci en yaygın primer kemik 
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Merkezi, büyük, çıkarılamayan primer tümörler bazen tek başına radyasyonla 
tedavi edilir. Bir kitle içi lezyon giderme prosedürü lokal kontrolü iyileştirmez; 
CESS ve EICES çalışmalarında, intralezyonel rezeksiyon ve ardından radyoterapi 
uygulanan hastalar, yalnızca radyoterapi alan hastalarla aynı lokal kontrol oranını 
sergilediler (39).

CESS çalışmalarında lokal kontrol nüks oranlarının sadece radyoterapi alan 
hastalarda daha kötü olduğu gösterildi(41). Bacci et al. (42)cerrahi ve radyoterapi 
alan hastalarda ES’nin lokal kontrol oranının %100 olduğunu bildirmiştir,bu oran 
sadece radyoterapi alan hastalarda %67 oranında kalmıştır. ES’li hastalarda cerra-
hi lokal kontrolün güvenliğini artırır. Güvenli cerrahi sınırlara gelince, tümörler 2 
cm normal doku ile birlikte eksize edilmelidir(43).

2003 yılında, CESS ve EICES sonuçlarına göre Schuck ve ark. (44) postoperatif 
radyoterapinin tedaviye zayıf yanıt verenlerde geniş rezeksiyondan sonra dahi sağ 
kalıma katkısı olduğunu bildirdiler. Pulmoner metastaz gösteren hastalar arasın-
da total akciğer ışınlaması alan hastalarda almayanlara göre daha iyi prognoza 
sahip olduğu bulunmuştur(45)

Metastaz Ve Sekonder Maligniteler
ES hastalarının toplam %34’ü tanı anında metastaz gösterir (46). Tek başına ak-
ciğer metastazı olan hastalar, kemik veya kemik iliği olan hastalardan daha iyi 
prognoza sahiptirler. ES’nin hayatta kalma oranı arttıkça, vakalar geç nüks, ör-
neğin 10 yıldan uzun süren nüksler bildirilmiştir.Relapsların standart bir tedavisi 
yoktur. 647 vakanın incelendiği EICES92 çalışmasında sekonder malignite sıklığı 
%0.9 idi.Etoposid ile tedavi edilen hastalar arasında ise %1.2 saptandı(47). Takip-
lerde nüksler,2.cil maligniteler,ortopedik sorunlar yaşam kalitesini önemli ölçüde 
etkiler.

SONUÇ

Ewing sarkomuda 3 tedavininde komine kullanılmasına rağmen tedavi başarı 
oranları düşük nüks oranları yüksekti. Sağ kalımları arttırmak için yeni tedavi 
modalitelerine ihityaç vardır. Bu arada hastaların ortopedik rehabilitasyonları 
önemsenmelidir. 
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