Cocukluk Cagi Kemik
Sarkomlari

Eda ERDIS' Birsen YUCEL ?

Ewing sarkomu (EWS) ve osteosarkom (OS) pe-
diatrik ve addlesan yas grubunda en sik gorilen
iki malign kemik timaordddr (1,2).

Epdemiyoloji ve Risk Faktorleri

EWS, gocukluk ¢caginda kemigin en sik gorilen
ikinci timaortdur (3). Daha 6nceleri extraossedz
EWS ve malign periferal néroektodermal timaor
(PNET) olarak kabul edilip, farkli tedaviler uygu-
lanmakta olan bu timorler Ewing sarkom aile-
sel timorler (EWSFT) bashdi altinda toplanmis-
tir (4). EWSFT lerinin %87'si kemigin EWS'udur.
EWS genelde 10-15 yas aralijinda, beyazlarda
ve erkeklerde daha sik gortlmektedir (5, 6).
Sekiz yas oncesi ve 25 yas sonrasi nadir gorUl-
mektedir. Yerlesim yeri olarak en sik ekstremite
(%53), aksiyal iskelet (%47) de lokalizedir. Eks-
tremite olarak en sik femurda, aksiyal iskeletten
de en sik pelvis kemiklerinde yerlesim goster-
mektedir (5).

EWS, kemigin farklilasmamis mavi yuvarlak
hucreli bir timorudur. Kemik iligindeki mezen-
simal projenitor veya kok hlcrelerden koken
alan Ewing hicrelerinden kaynaklandigi dusu-
nllmektedir (7). ESFT lerin yaklasik %95'i, kro-
mozom 22 Uzerindeki EWS geni ile kromozom
11'deki FLIT geni [t(11;22) (q24; q12)] veya kro-
mozom 21'deki ERG geni [t(21;22) (q22;q12)]
arasinda bir translokasyona sahiptir (7, 8). Has-
talarin %85'den fazlasinda, CD99 (MIC2) ylzey
antijeni eksprese edilir (4, 9).

immunohistokimyasal galismalarda, hc-
re-ylizey glikoprotein p30/32 MIC2 (CD99),
vimentin, HBA-71, B2-mikroglobulin pozitifligi
gorulmektedir. Bu markerler EWSFT'leri diger
kiguk yuvarlak mavi hicreli timorlerden ayirt
etmek igin kullaniimaktadir (4).

Yayilim Yollari

Tani aninda hastalik %75 lokalizedir. Sadece lo-
kal tedavi uygulananlarin %80'inde uzak metas-
taz gelismektedir. Bu da vakalarin cogunda tani
aninda tanimlanamamis mikrometastazlarin ol-
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olmamasina ragmen, eksternal RT, polikemo-
terapi ve otolog hematopoietik projenitor hicre
destegiyle birlikte yuksek aktiviteli "3Sm-EDT-
MP'nin multimodal uygulanabilirligi, rezeke edi-
lemeyen osteosarkom igin umut verici gozUuk-
mektedir (60).
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