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	 Kemiğin indiferansiye küçük yuvarlak hüc-
reli sarkomlarının yeni histopatolojik sınıf-
lamasını öğrenmek

	 Ewing sarkomunun ana radyolojik bulgu-
larını öğrenmek

	 Tedavi sonrası radyolojik takip ve değer-
lendirme

	 GİRİŞ	

Ewing sarkomu tümör ailesi (ESTA), küçük 
mavi yuvarlak hücreli tümör spektrumunda yer 
alan ve sıklıkla çocukluk çağında görülen ag-
resif kemik ve yumuşak doku tümörlerini ta-
nımlar. Bu tümörler geçmişte kemiğin Ewing 
sarkomu (ES), kemik dışı ES, periferik primi-
tif nöroektodermal tümör (pPNET), göğüs ön 
duvarının malign küçük yuvarlak hücreli tü-
mörü (Askin tümörü) ve atipik ES olarak ayrı 
biçimde sınıflandırılmaktaydı. Günümüzde ise 
histolojik, immunohistokimyasal, non- random 
kromozomal translokasyonlar yönünden ben-
zer olduklarının bulunmasıyla ESTA başlığı 
altında toplanmıştır [1]. Dünya Sağlık Örgü-
tü (WHO)’nün 2013 kemik ve yumuşak doku 
tümörleri sınıflandırmasında Askin tümörü ve 
pPNET adlandırmaları kaldırılmıştır. ESTA tü-
mörlerinin %90’ında 22q12 bölgesindeki EWS 

genini ilgilendiren, EWS/ETS gen füzyonu 
ile hücresel proliferasyona neden olan ortak 
resiprokal bir translokasyon vardır [2]. Daha 
önceleri diğer küçük yuvarlak hücreli sarkom-
lar, Ewing sarkomanın subtipleri veya “Ewing 
benzeri sarkomlar” olarak adlandırılmaktaydı. 
Dünya Sağlık Örgütü (WHO)’nün 2020 kemik 
ve yumuşak doku tümörleri sınıflandırması-
na göre indiferansiye küçük yuvarlak hücreli 
sarkom alt tipleri Ewing sarkomu yanı sıra, 
“Füzyon yapan EWSR1 ile ilişkili yuvarlak 
hücreli sarkom”, “CIC (Capicua Transcripti-
onal Repressor) rearanjmanı ilişkili sarkom”, 
“BCOR (BCL-6 transcriptional corepressor) 
rearanjmanı ilişkili sarkom” olarak güncellen-
miştir [3, 4]. Bu yeni 3 alt tip, ES’den klinik, 
patolojik ve moleküler, klinik davranış, tedavi 
cevabı açısından farklılık göstermektedir [5]. 
Morfolojik olarak Ewing sarkomu benzeri olan 
ancak EWSR1-ETS ya da FUS-ETS gen füz-
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yonları içermeyen bu tümörler “Ewing-benzeri 
indiferansiye küçük yuvarlak hücreli sarkom-
lar” olarak adlandırılmıştır. ES ile karşılaştırıl-
dığında prognozları daha kötüdür. CIC rearanj-
manı ilişkili agresif indiferansiye sarkomlar bu 
gruptaki en kötü prognoz ve tedavi yanıtına 
sahip olan tümörlerdir (<%50). Radyolojik ve 
mikroskopik olarak benzer görünüme sahip bu 
tümörler kapsamlı moleküler karakterizasyon 
ile ayrılabilmektedir (Tablo 1).

	 Klasik Ewing Sarkomu	

Kemiğin Ewing sarkomu, ES tümör ailesi-
nin prototipi ve en sık görülen tümörüdür [2]. 
Kemik ES’si çocuk ve adölesanlarda osteosar-
komdan sonra ikinci en sık karşılaşılan primer 
malign kemik tümörüdür. Olguların %95’i 
7-25 yaş arasındadır, erkeklerde kızlara göre 
daha sıktır (55:45, erkek: kız) [6]. En sık yakın-
ma 1 aydan uzun süren, lokal, aralıklı ağrı ve 
palpabl şişlik olup laboratuvar bulguları (ateş, 
artmış sedimentasyon hızı) enfeksiyonu tak-
lit edebilir [7]. Nadir olarak hastalar patolojik 
fraktür, parapleji veya nörolojik defisit ile baş-
vurabilirler. Pelvik lezyonlar tanı anında daha 
büyük ve kötü prognozlu olma eğilimindedir. 
Olguların %70-75’i tek lezyon, kalanı akciğer, 
kemik veya kemik iliğini tutan metastatik lez-
yonlar şeklindedir.

Kemik lezyonları hem uzun hem yassı ke-
miklerde geniş dağılım gösterir. Olguların 
%75’inde pelvis ve alt ekstremite uzun tübüler 
kemikleri tutulur. 10 yaş altında tübüler kemik-
lerde, 10 yaş üzerinde aksiyal iskelet, pelvis ve 
omuz kuşağında yerleşim eğilimi vardır [8]. 
Uzun tübüler kemik lezyonları genellikle prok-
simal meta-diafizer ya da diafizer yerleşimi 
tercih eder. İzole epifizer yerleşim son derece 
nadirdir. Vertebral kolonda en sık sakrumda; 
azalan sıklıkta lomber, torasik, servikal verteb-
ralar ile koksikste izlenir. Spinal lezyonlar sık-
lıkla posterior elemanlar ile korpus tutulumu 
yapar ve spinal kanala uzanan geniş yumuşak 
doku komponenti gösterir.

Ultrasonografi (USG) tercih edilen tanı yön-
temi olmamakla birlikte; solid-kistik kompo-
nent ayrımını yapmaya, primer iskelet dışı ES 

ya da yumuşak doku metastazları ile kas invaz-
yonunu saptamaya yardımcı olabilir. USG’de 
vaskularizasyonu artmış, hemoraji ve nekroza 
bağlı anekoik kistik alanlar içeren, hipoekoik 
kapsüllü bir kitle şeklinde izlenir. Eşlik eden 
yeni kemik oluşumları, düzensiz, kortekse dik, 
güneş ışığı tarzında veya spiküle multipl lineer 
çizgiler olarak izlenir (Resim 1). Direkt grafide 
lezyonun malign natürünü yansıtan agresif ke-
mik değişiklikleri görülür. Lezyonun oluştur-
duğu kemik yıkımı güve yeniği ya da permeatif 
paternde (%76-82) olup, lezyonun geçiş zonu 
geniştir (%96). Olguların %15’inde coğrafik 
kemik yıkımı izlenir. Kortikal destrüksiyonun 
(%19-42) eşlik ettiği yumuşak doku kitlesi 
(%56-80) sık görülen bir bulgudur (Resim 2). 
Tümöre sıklıkla çok tabakalı (soğan zarı şeklin-
de) veya spiküle (güneş ışını-saç fırçası şeklin-
de) agresif periost reaksiyonu eşlik eder (Resim 
1, 2). El ve ayak kemikleri ile yassı kemiklerde 
yerleşen tümörlerde skleroz görülebilir. Reaktif 
kemik oluşumu ve intraosseoz skleroz, bulutsu 
ya da yoğun osseöz matriks şeklinde olabilir. 
Etkilenen kemikte daha az sıklıkta kortikal 
kalınlaşma (%21), patolojik kırık (%15) ya da 
ekspansiyon ve yeniden şekillenme izlenebilir. 
Lezyonun iyi sınırlı olması, yumuşak dokuda 
kalsifikasyon varlığı, kemik kortekste dıştan 
basılanma-çanaklaşma olması, bal peteği görü-
nümü ve vertebra plana görünümü bu tümör-
ler için alışılmadık radyolojik bulgulardandır. 
Dış kortekste dışarıdan basılanma-çanaklaşma 
bulgusu genellikle medüller kaviteden korteks 
dışına uzanım gösteren lezyonlarda izlenir. Tü-
mörün medüller kaviteden kaynaklandığının 
saptanması radyografide zor iken, bilgisayarlı 
tomografi (BT) ve manyetik rezonans görüntü-
leme (MRG) bu konuda radyografiye üstündür. 

BT kemik yıkımının, matriks içeriğinin ve 
paraspinal bölge ya da pelvis gibi kompleks 
anatomik alanların değerlendirilmesinde yar-
dımcıdır. BT bulguları direkt grafi bulguları ile 
benzerdir. Geniş kortikal destrüksiyon bulgusu, 
kitlenin yumuşak doku ve intraosseoz kompo-
nentlerinin devamlılık gösterdiğinin saptanma-
sında oldukça değerlidir (Resim 3). Yumuşak 
doku komponenti homojen ve kas ile benzer 
dansitededir. Diffüz veya periferal nodüler 
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Tablo 1: Kemiğin İndiferansiye Küçük Yuvarlak Hücreli Sarkomları Alt tiplerinin Radyolojik Özellikleri

	  			   Radyografi- 	 Yumuşak	  
Tümör	 Yaş	 C	 Yerleşim	 BT	 doku	 MRG

Klasik 	 7-25	 E>K	 <10 yaş:	 Geniş geçiş	 Kas ile eş	 Kemik iliği 
Ewing 			   tübüler kemik	 zonu	 dansitede	 tutulumu, kortikal 
Sarkomu	  		  proksimal 	 Güneş ışığı	 kitle	 yıkım 
			   meta-diafizer 	 tarzında veya		  Yumuşak doku 
			   >10 yaş: aksiyal 	 spiküle agresif		  komponenti. 
			   iskelet, pelvis	 periost 		  T1A’da homojen 
				    reaksiyonu		  ve izointens, 
				    Güve yeniği, 		  T2A’da homojen, 
				    permeatif 		  izo- hiperintens 
				    paternde 		  lezyon 
				    coğrafik kemik 		  Büyük kitlelerde 
				    yıkımı		  kanama, nekroz ya 
				    Dış kortekste 		  da sıvı 
				    dışarıdan 		  seviyelenmesine 
				    basılanma-		  sinyal. 
				    çanaklaşma 		  Düşük ADC 
				    bulgusu		  değerleri

Periosteal 	 20-30	 E>K	 Uzun kemiklerin	 Kesintisiz	 Medüller	 T1A izointens, 
Ewing 			   diafiz veya	 “Codman	 invazyon	 T2A heterojen 
Sarkomu 			   metafizi	 üçgeni” periost 	 göstermeyen	 izo/hiperintens, 
				    reaksiyonu 	 subperiosteal	 medüller invazyon 
				    gösteren, 	 kitle	 göstermeyen 
				    ekstrinsik 	 Matriks	 subperiosteal kitle 
				    erozyonun eşlik 	 mineralizasyonu 
				    ettiği 	 izlenmez 
				    subperiosteal  
				    kitle  
				    Matriks  
				    mineralizasyonu  
				    izlenmez. 

İskelet Dışı 	 20-30	 E>K	 Derin yerleşim.	 Non- spesifik	 Kas ile eş	 Kas içerisinde 
Ewing 			   Paravertebral	 yumuşak doku	 dansitede	 yerleşik, T1A 
Sarkomu			   alan, alt 	 kitlesi	 kitle	 izointens, T2A’da 
			   ekstremite 	 %40 kortikal 	 Nekroz-	 içerisindeki 
			   yumuşak dokular	 kalınlaşma/	 hemoraji	 hiperintens alanlara 
				    erozyon/periost 	 alanlarına	 sekonder 
				    reaksiyonu	 denk gelen 	 benekli-heterojen 
					     düşük 	 sinyalde, heterojen 
					     atenüasyon 	 kontrastlanan kitle 
					     odakları	 Sıvı seviyeleri

EWSR1 – 	 40	 E>K	 Subkutan,	 Literatürde	 Literatürde	 Literatürde 
Non ETS 			   derin yumuşak	 henüz	 henüz	 henüz 
Füzyon ile 			   doku ve kemik	 tanımlanmamış	 tanımlanmamış	 tanımlanmamış 
İlişkili  
Yuvarlak  
Hücreli  
Sarkom
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kontrastlanma sıktır. BT ayrıca, kortikal hasa-
rın ve gizli patolojik kırıkların saptanmasını 
kolaylaştırır. Bununla birlikte lokal evreleme 
ve neoadjuvan tedavi yanıtının belirlenmesi ile 
takip görüntülemelerinde MRG tercih edilir. 
MRG’de kemik iliği tutulumu (%100), kortikal 
yıkım (%92), yumuşak doku komponenti (%96) 
izlenir. Tümörün sinyal özelliği ve homojenite-
si, tümör sellülaritesine ve boyutuna bağlı ola-
rak değişkenlik gösterir. Tümörün intramedul-
ler alana uzanımı en iyi biçimde kontrastsız T1 
ağırlıklı (A) sekanslarda değerlendirilir (Resim 
1, 4). Büyük kitlelerde kanama, nekroz ya da 
sıvı seviyelenmesine sekonder heterojenite ve 
yüksek sinyal izlenir. ES periost altı ve Havers 
kanallarından çok kemik iliğinden köken alır. 
Bu tümörler belirgin kortikal yıkıma neden ol-
maksızın korteks tutulumu yapabilir [2]. Diffüz 
ya da periferal kontrastlanma paterni görülür. 
Nörovasküler tutulum ve eklem uzanımı sık 
değildir. Difüzyon ağırlıklı görüntülemede 
(DAG) ES, kompakt sellüler içeriği nedeniyle 
osteosarkom ve diğer kemik tümörlerine kıyas-
la daha düşük Apparent Coefficient Diffusion 
(ADC) değerleri gösterir [9]. Kemik sintigrafi 

lezyonda artmış aktivite tutulumunun, FDG-
PET/BT ise hastalığın yaygınlığının ve progno-
zunun gösterilmesinde değerlidir. Cerrahi plan-
lama açısından lezyonun fizis hattı ve epifize 
uzanımı mutlaka raporlanmalıdır.

	 Periosteal Ewing sarkomu (peri-ES)	

Ewing sarkomunun kortikal kemiğe, medül-
ler kaviteye ya da yumuşak dokuya invazyon 
göstermeksizin periosta lokalize olan son de-
rece nadir bir varyantıdır. Tüm ES olgularının 
%3’ünü oluşturur [10]. 2-3. dekad erkeklerde 
daha sıktır. Özellikle femur, tibia ve humerus 
gibi uzun kemiklerin diafiz veya metafizinde 
ağrılı şişliğe neden olur. ES’nin intrameduller 
ve kemik dışı varyantlarına göre daha az agre-
siftir. Görüntülemede klasik medüller ES’deki 
lamelli periost reaksiyonunun aksine kesintisiz 
“Codman üçgeni” periost reaksiyonu göste-
ren, ekstrinsik erozyonun eşlik ettiği subperi-
osteal kitle şeklinde izlenir [2]. Direkt grafi ve 
BT’de matriks mineralizasyonu yoktur. BT ve 
MRG’de medüller invazyon göstermeyen sub-
periosteal kitle olarak izlenir [11]. Ayırıcı tanı-
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Tablo 1: Kemiğin İndiferansiye Küçük Yuvarlak Hücreli Sarkomları Alt tiplerinin Radyolojik Özellikleri (Devamı)

	  			   Radyografi- 	 Yumuşak	  
Tümör	 Yaş	 C	 Yerleşim	 BT	 doku	 MRG

CIC	 32-40	 E>K	 Gövde derin	 Non- spesifik	 Kas ile eş	 Heterojen 
Rearanjman 		  yumuşak dokuları,	 yumuşak doku	 dansitede kitle	 kontrastlanan, 
İlişkili 			   pelvis, alt	 kitlesi		  nekrotik yumuşak 
Sarkom 			   ekstremiteler ve 	 İntratümoral		  doku 
			   baş-boyun bölgesi	 distrofik 		  Hemoraji, sıvı 
				    kalsifikasyon  
				    içermez		  seviyeleri, signal  
						      void alanları

BCOR 	 20	 E>K	 Pelvis, alt	 Permeatif	 Solid kas ile	 T1A izointens, 
Rearanjman 		  ekstremite	 paternde kemik	 izo-hipodens, 	 T2A heterojen 
İlişkili 			   vertebra	 yıkımına neden	 kortikal	 hiperintens kitle 
Sarkom 	  			   olan, litik-	 destrüksiyon	 İnternal septal ve 
				    sklerotik, geniş 	 yapan kitle	 tümöral yoğun 
				    geçiş zonlu lezyon 		  kontrastlanma 
				    Lamelli ya da 		  Nekroz, peritümöral 
				    güneş ışını 		  ödem ve yumuşak 
				    şeklinde periost 		  doku uzanımı 
				    reaksiyonu		

C: Cinsiyet, E: Erkek, K: Kadın
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da yer alan periosteal osteosarkomdan matriks-
te mineralizasyonun olmaması ile ayrılır. 

	 İskelet Dışı Ewing Sarkomu	

Histolojik olarak kemik ES’den ayrımı yapı-
lamayan, son derece nadir bir yumuşak doku 
tümörüdür. Lezyonun görülme yeri ve olgula-
rın yaş grubu (20-30 yaş) ile kemiğin ES’den 
ayrılır. Derin yerleşimli, büyük tümörlerdir (5-
10 cm). Erkek cinsiyette daha sıktır. Lezyon-
lar genelde paravertebral alandan (%32), alt 
ekstremite yumuşak dokularından (%26) veya 
interkostal alandan (%18) köken alır. Daha az 
sıklıkla pelvis-kalça (%11), retroperiton (%11) 
ve üst ekstremiteden (%3) kaynaklanır. Hızlı 

büyüyen ağrılı kitle lezyonu, duyusal- motor 
defisitle presente olabilir. Olguların %65’inde 
akciğer ya da kemik metastazı mevcuttur, sağ-
kalım oranları düşüktür. Direkt grafide değişik 
boyutta olabilecek non- spesifik yumuşak doku 
kitlesi (%50) izlenir. Olguların %40’ında yu-
muşak doku kitlesine osseöz tutulum, kortikal 
kalınlaşma/erozyon/periost reaksiyonu eşlik 
eder. Kemik invazyonu özellikle terminal dö-
nem olgularda saptanır. Tümöre ait kalsifikas-
yon olguların yalnızca %25’inde izlenir. Peri-
ost kalınlaşması, kemikte basıya bağlı yeniden 
şekillenme ve lizis bulguları, nörojenik tümör 
bulgularını taklit edebilir. Kemikteki dıştan 
basılanma, çanaklaşma ile karıştırılmamalıdır. 
Lezyonlar USG’de hipoekoik- anekoik, hetero-

Resim 1. A-C. Ayak bileğinde şişlik ve ağrı ile baş-
vuran 5 yaşında erkek hasta. (A) Ultrasonogra-
fide fibula distal diafizinde hipoekoik yumuşak 
doku kitlesi (yıldız) ve kortekse dik, güneş ışığı 
tarzında periost reaksiyonu (oklar), (B) Rad-
yografide, fibula distal diafizinde, fizis hattına 
uzanım gösteren meduller permeatif tip kemik 
yıkımı. Medial korteks komşuluğunda düşük 
dansiteli yumuşak doku (ok ucu) ve kortekse 
dik, belirsiz ışınsal periost reaksiyonu (beyaz ok-
lar), (C) Lezyonun meduller kemik iliği tutulumu 
(beyaz oklar) T1A sekansta daha iyi gösterilmiş. C

A
B
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jen eko paterninde, Doppler USG’de vasküla-
rize kitle olarak görülür. BT’de kitle kas ile eş 
dansitededir; kitle içerisinde nekroz-hemoraji 
alanlarına denk gelen düşük atenüasyon alanla-
rı izlenebilir. MRG’de kas içerisinde yerleşik, 
iyi sınırlı, T1A’da orta sinyal özelliğinde ve 
T2A’da içerisindeki hiperintens alanlara sekon-
der benekli-heterojen sinyal özelliğinde izlenen; 
heterojen kontrastlanan, sıvı seviyeleri içerebi-
len kitle olarak görülür (Resim 5) [12]. Ayrıca 
kitle içerisinde anormal vasküler yapılara ait 
serpentin sinyalsiz alanlar görülebilir. Paraver-
tebral lezyonlar intradural-ekstradural uzanım 
göstererek kord bası bulgularına neden olabilir. 
İntraabdominal solid organlardan kaynaklanan 
lezyonlar orta hattı geçmemekle birlikte renal 
ven, inferior vena kava tutulumu yapabilir. Rad-
yolojik görüntüleme bulguları spesifik olmasa 
da çocukluk çağı dışında, paravertebral alanda 
veya ekstremitede yerleşen, non-kalsifiye yu-
muşak doku kitlesinin ayrıcı tanısında iskelet 
dışı ES akılda bulundurmalıdır [13].

	 Ayırıcı Tanı	

Ewing sarkomu sıklıkla osteomyeliti ya da 
metastatik nöroblastomu taklit eder. Eskiden 

tümörün yumuşak doku komponentinin peri-
osta dıştan bası etkisine sekonder oluşan “en-
dosteal kortikal çanaklaşma” bulgusunun ES 
için patognomonik olduğu düşünülürdü. Ancak 
permeatif lezyon ve yumuşak doku kompo-
nenti birlikteliğinde izlenen bu görünüm son-
raları diğer tümörlerde ve osteomyelitte de ra-
porlanmıştır. Metastatik nöroblastom (NB) ile 
ES’nin direkt grafi ile ayrımı son derece güç 
olup, NB’nin ilk 3 yaşta sık görülmesi, ES’nin 
ise ilk 5 yaşta sık olmaması ayrıma yardımcı 
olabilir. Kontrastsız T1A’da lezyon çevresinde 
hiperintens “penumbra işareti” ve intramedül-
ler ekstramedüller yağ lobüllerinin izlenmesi 
osteomyeliti destekler [14]. Yaş grubu, per-
meatif veya güve yeniği paterni gösteren rad-
yolusent alanlar ile agresif periost reaksiyonu 
varlığı açısından osteosarkom ve ES birbirine 
benzerlik gösterir. Fakat, metafizer yerleşim, 
osteoid mineralizasyon ve Codman üçgeni şek-
linde periost reaksiyonu osteosarkomu düşün-
dürür [15]. 

	 EWSR1 – Non Ets Füzyon İle 
	 İlişkili Yuvarlak Hücreli Sarkom	

Ewing sarkomuna kıyasla daha ileri yaşta 
(4.dekad) ve daha geniş bir yaş aralığında izle-
nir. Subkutan, derin yumuşak doku ve kemik-
ten köken alır. Olguların 1/3’ünde metastatik 
yayılım bildirilmiştir [16]. 

	 CIC Rearanjmanı İlişkili Sarkom 	

Nadir olmasına rağmen, indiferansiye kü-
çük yuvarlak hücreli sarkomların en agresif 
olanı ve en sık görülenidir. 5 yıllık sağ kalım 
oranı %43’tür. Çocuklarda ve genç erişkin-
lerde görülür. ES’den farklı olarak yaklaşık 
%90’ı gövde derin yumuşak dokuları, pel-
vis, alt ekstremiteler ve baş-boyun bölgesin-
den köken alır [17]. Primer kemik tutulumu 
son derece nadirdir [18]. İskelet dışı ES ile 
benzer radyolojik özellikler taşımakla bir-
likte intratümoral distrofik kalsifikasyon 
içermezler. CIC- DUX4 rearanjmanı ilişkili 
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Resim 2. Sol uyluk ağrısı olan, 14 yaş erkek has-
ta. Sol femur diafizer kesim medialinde, kortikal 
bası erozyonu oluşturan düşük dansiteli yumuşak 
doku kitlesi (oklar) ve kortekse dik ince-belirsiz 
sınırlı, güneş ışını periost reaksiyonu (ok uçları). 
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sarkom ve iskelet dışı ES MRG’de heterojen 
kontrastlanan, nekrotik yumuşak doku ola-
rak izlenir. CIC- DUX4 sarkomu olgularının 
%19-50’sinde hemoraji, %20’sinde sıvı sevi-
yeleri, %60’ında sinyalsiz “signal void” alan-
lar mevcuttur [19]. Olguların %11-40’ında 
metastaz bildirilmekte olup en sık akciğer 
tutulumu görülmektedir. 

	 BCOR Rearanjmanı İlişkili Sarkom 	

2012’de “Ewing-benzeri” tümör ailesinin 
yeni ve nadir bir türü olarak tanımlanmıştır 
[20]. Tüm indiferansiye küçük yuvarlak hüc-
reli sarkomların yaklaşık %4-14’ünü oluştu-

rur ve sıklıkla kemik kaynaklıdır [17]. Sıklık-
la 2. dekadda, erkeklerde görülür ve pelvis, alt 
ekstremite, vertebralar ve paraspinal alandan 
köken alır. Tipik olarak büyük boyutta (8-15 
cm) ve agresif tümörlerdir [21]. Radyolojik 
özelliklerini tanımlayan az sayıda hasta gru-
bu içeren sınırlı çalışmaya göre; klasik ES ile 
benzer non-spesifik radyolojik özellikler gös-
terir. Lamelli ya da güneş ışını şeklinde pe-
riost reaksiyonu görülür. Olguların %40’ına 
yumuşak doku kalsifikasyonu eşlik eder. İn-
ternal septal ve tümöral yoğun kontrastlanma 
gösterir; değişen derecelerde nekroz (%67), 
peritümöral ödem (%67) ve yumuşak doku 
uzanımı tümöre eşlik eder [19].

Resim 3. A-C. Bel ağrısı ve yeni gelişen düşük ayak 
öyküsü olan 15 yaş, kız hasta. (A) Aksiyal BT’de 
pelvik bölgede presakral- prekoksigeal yerle-
şimli, S4 ve S5 vertebra ile koksikste destrüksi-
yona (ok) neden olan geniş kitle lezyonu, (B) sa-
gital planda lezyonun kemik destrüksiyonu (ok) 
yaparak spinal kanal içerisine uzanımı izleniyor. 
(C) Post kontrast T1A MRG’de lezyonun sakrum 
infiltrasyonu (ok uçları) ve kanal içine uzanımı 
izlenmekte (yıldız).C
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	 Metastatik Hastalık 	

Tanı anında olguların %25-40’ında metas-
taz saptanır. En sık kemik, karaciğer ve akci-
ğer tutulumu izlenir. Kemikte metastatik tutu-
lum en sık pelvis, femur, tibia, fibula, göğüs 
duvarı, üst ekstremite ve vertebralarda görü-
lür. Akciğer metastazının saptanmasında BT 
üstündür. Olguların %25’inde osteoblastik 
kemik metastazı izlenir. Karaciğer ve sürre-
nal metastaz nadir olsa da bildirilmiştir. Skip 
metastazlar, primer tümörün proksimal veya 
distalinde, tümör ile aynı kemikte saptanan 
lezyonlardır. 

	 Tedaviye Yanıt Değerlendirmesi	

Maksimum tümör boyutu ve lezyon yeri, 
prognozu belirleyen en önemli faktörler olup, 
boyut ölçümleri MRG ile kolaylıkla yapılabilir. 
Takipte BT sık olarak kullanılmasa da kemik 
lezyon boyutunda ve yumuşak doku kitlesinde 
azalma, skleroz-mineralizasyon artışı ve solid 
iyileşen periost reaksiyonu, kemik trabekü-
lasyonunda kabalaşma, BT ve direkt grafide 
izlenen iyileşme bulgularıdır [22]. Radyolojik 
olarak kemik korteksin yeniden şekillenme-
si 2 yılı bulabilir. BT’de sebat eden medüller 
tümör, permeatif-litik kemik yıkımı, korti-

Resim 4. A-C. EWSR1 translokasyonu gösteren, 
femur Ewing sarkomu. (A) koronal T1A ’da hi-
pointens, (B) aksiyal yağ baskılı T2A’da hipe-
rintens- heterojen medüller kavite boyunca 
superiora uzanan lezyon (m), fokal kortikal 
kalınlaşma, periost reaksiyonu (açık ok) ve eşlik 
eden yumuşak doku kitlesi (y), yumuşak doku 
ödemi. (C) Post kontrast yağ baskılı T1A’da tü-
mör lokalizasyonunda medüller kemik iliği, kor-
teks ve çevre yumuşak dokuda yoğun kontrast-
lanma dikkati çekmiştir.C
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kal yıkım ve iyileşmeyen patolojik kırık kötü 
prognoz ile ilişkilidir [23]. Kemoterapi sonra-
sında tedaviye yanıtı ve yumuşak doku lezyo-
nu boyutunun değerlendirmesinde MRG en iyi 
tetkik kabul edilmektedir. Tümör boyutunda, 
peritümöral ödemde anlamlı küçülme ve bazı 
yayınlara göre de T2 sinyalinde azalma tedavi-
ye yanıtını gösteren en önemli bulgulardır. T2 
sinyalinde artış, granülasyon dokusu, nekroz, 
tümör içi solid canlı doku ve nekroz alanları-
nı temsil edebilir [24]. %4-6 olguda izlenen 
skip metastazların saptanması için tüm ekstre-
mitenin görüntülenmesi gerekir. Granülasyon 
dokusu ile tümör dokusunun canlı kısmının 
birbirinden ayrımında en duyarlı yöntem dina-

mik MRG’dir. Tümör nekrozu %90 ve üzerin-
de olan hastalar ‘’iyi yanıtlı’’ kabul edilir. Bu 
hastalarda dinamik MRG’de nodülarite göster-
meyen, çevresel rezidüel kontrastlanma paterni 
görülür. Tümör volümünde %25’ten az küçül-
me, 3 mm’den büyük kontrastlanan nodüller 
“kötü yanıt” kabul edilir. Dinamik MRG’de 
komşu kas dokuları ile kıyaslandığında canlı 
tümör dokusu daha erken yoğun kontrastlanma 
gösterirken, nekrotik bölge daha yavaş kont-
rastlanma gösterir [12]. Doppler USG tümö-
rün sadece ekstraosseoz komponentine duyarlı 
olup, artmış rezistivite indeksi iyi prognoz gös-
tergesidir [2]. Neoadjuvan tedavi sonrasında 
ADC değerinde anlamlı artış tedaviye iyi yanıt 
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Resim 5. A-C. Sırtta ele gelen şişlik şikâyeti olan, 
12 yaşında, iskelet dışı Ewing sarkom olgusu.  
Skapula posteriorunda, cilt altı yağ dokuda, ak-
siyal T2 (A), aksiyal T1 (B)’de kasa göre hiperin-
tens, heterojen iç yapıda ve post- kontrast yağ 
baskılı T1A’da (C) yoğun heterojen kontrastla-
nan ve kistik alan içeren kitle lezyonu. C
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ve tümör içi nekroz dokusunda difüzyon kolay-
laşması ile ilişkili bulunmuştur (Resim 6) [25]. 
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Kemiğin İndiferansiye Küçük Yuvarlak Hücreli Sarkomları 
ve Radyolojik Bulguları
Merve Yazol, Öznur Boyunağa

Sayfa 124
Dünya Sağlık Örgütü (WHO)’nün 2020 kemik ve yumuşak doku tümörleri sınıflandırmasına göre 
indiferansiye küçük yuvarlak hücreli sarkom alt tipleri Ewing sarkomu yanı sıra, “Füzyon yapan 
EWSR1 ile ilişkili yuvarlak hücreli sarkom”, “CIC (Capicua Transcriptional Repressor) rearanj-
manı ilişkili sarkom”, “BCOR (BCL-6 transcriptional corepressor) rearanjmanı ilişkili sarkom” 
olarak güncellenmiştir. Bu yeni 3 alt tip, ES'den klinik, patolojik ve moleküler, klinik davranış, 
tedavi cevabı açısından farklılık göstermektedir. Morfolojik olarak Ewing sarkomu benzeri olan 
ancak EWSR1-ETS ya da FUS-ETS gen füzyonları içermeyen bu tümörler “Ewing-benzeri indife-
ransiye küçük yuvarlak hücreli sarkomlar” olarak adlandırılmıştır.

Sayfa 127
Görüntülemede klasik medüller ES’deki lamelli periost reaksiyonunun aksine kesintisiz “Codman 
üçgeni” periost reaksiyonu gösteren, ekstrinsik erozyonun eşlik ettiği subperiosteal kitle şeklinde 
izlenir. Direkt grafi ve BT’de matriks mineralizasyonu yoktur. BT ve MRG’de medüller invazyon 
göstermeyen subperiosteal kitle olarak izlenir.

Sayfa 129
Radyolojik görüntüleme bulguları spesifik olmasa da çocukluk çağı dışında, paravertebral alanda 
veya ekstremitede yerleşen, non-kalsifiye yumuşak doku kitlesinin ayrıcı tanısında iskelet dışı ES 
akılda bulundurmalıdır.

Sayfa 132
Tümör boyutunda, peritümöral ödemde anlamlı küçülme ve bazı yayınlara göre de T2 sinyalinde 
azalma tedaviye yanıtını gösteren en önemli bulgulardır.

Sayfa 132
Neoadjuvan tedavi sonrasında ADC değerinde anlamlı artış tedaviye iyi yanıt ve tümör içi nekroz 
dokusunda difüzyon kolaylaşması ile ilişkili bulunmuştur.

Sayfa 125
Eşlik eden yeni kemik oluşumları, düzensiz, kortekse dik, güneş ışığı tarzında veya spiküle mul-
tipl lineer çizgiler olarak izlenir. Direkt grafide lezyonun malign natürünü yansıtan agresif kemik 
değişiklikleri görülür. Lezyonun oluşturduğu kemik yıkımı güve yeniği ya da permeatif paternde 
(%76-82) olup, lezyonun geçiş zonu geniştir (%96). Olguların %15’inde coğrafik kemik yıkımı iz-
lenir. Kortikal destrüksiyonun (%19-42) eşlik ettiği yumuşak doku kitlesi (%56-80) sık görülen bir 
bulgudur. Tümöre sıklıkla çok tabakalı (soğan zarı şeklinde) veya spiküle (güneş ışını-saç fırçası 
şeklinde) agresif periost reaksiyonu eşlik eder.

Sayfa 127
MRG’de kemik iliği tutulumu (%100), kortikal yıkım (%92), yumuşak doku komponenti (%96) iz-
lenir. Tümörün sinyal özelliği ve homojenitesi, tümör sellülaritesine ve boyutuna bağlı olarak de-
ğişkenlik gösterir. Tümörün intrameduller alana uzanımı en iyi biçimde kontrastsız T1 ağırlıklı (A) 
sekanslarda değerlendirilir. Büyük kitlelerde kanama, nekroz ya da sıvı seviyelenmesine sekonder 
heterojenite ve yüksek sinyal izlenir. ES periost altı ve Havers kanallarından çok kemik iliğinden 
köken alır. Bu tümörler belirgin kortikal yıkıma neden olmaksızın korteks tutulumu yapabilir. Diffüz 
ya da periferal kontrastlanma paterni görülür. Nörovasküler tutulum ve eklem uzanımı sık değildir. 
Difüzyon ağırlıklı görüntülemede (DAG) ES, kompakt sellüler içeriği nedeniyle osteosarkom ve di-
ğer kemik tümörlerine kıyasla daha düşük Apparent Coefficient Diffusion (ADC) değerleri gösterir.
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1.	 Ewing-benzeri indiferansiye küçük yuvarlak hücreli sarkomlar için hangisi doğrudur?
a.	 Ewing sarkomu ile karşılaştırıldığında prognozları daha kötüdür.
b.	 EWSR1 – non ETS füzyon ile ilişkili yuvarlak hücreli sarkom ileri yaşta, subkutan dokudan 

köken alır.
c.	 CIC rearanjmanı ilişkili sarkom indiferansiye küçük yuvarlak hücreli sarkomları arasında en 

agresif ve en sık görülendir.
d.	 BCOR rearanjmanı ilişkili sarkom tipik olarak büyük boyutta, agresif tümörler olup klasik 

Ewing sarkomu ile benzer non-spesifik radyolojik özellikler gösterir.
e.	 Hepsi

2.	 Aşağıdaki lezyonlardan hangisi Ewing sarkomu ayırıcı tanısında yer almaz? 
a.	 Osteosarkom
b.	 Osteomyelit
c.	 Kondrosarkom
d.	 Metastatik nöroblastom
e.	 Langerhans hücreli histiyositoz 

3. 	 Ewing sarkomunda, tümörün intrameduller uzanımı en iyi hangi plan ve sekansta değerlendiril-
melidir? 
a.	 T2-A, yağ baskılı, aksiyal plan
b.	 Kontrastsız, T1A, yağ baskısız, longitudinal plan
c.	 Kontrastsız, T1-A, yağ baskılı, sagital plan
d.	 Post kontrast, T1A, yağ baskılı, aksiyal plan
e.	 PD, yağ baskılı, sagital plan

4. 	 Hangisi klasik Ewing sarkomu radyolojik bulgularından değildir?
a.	 Radyografide güve yeniği ya da permeatif paterni, çok tabakalı veya spiküle şeklinde agresif 

periost reaksiyonu
b.	 MRG’de kemik iliği tutulumu, kortikal yıkım, yumuşak doku komponenti
c.	 BT’de Codman üçgeni ve periosteal reaktif kemik oluşumu
d.	 BT ve radyografide eklem aralığına uzanım gösteren, multipl kalsifikasyon içeren yumuşak 

doku komponenti 
e.	 USG’de vaskularizasyonu artmış, hemoraji ve nekroza bağlı anekoik kistik alanlar içeren, 

hipoekoik kapsüllü bir kitle

5.	 Hangisi tedavi sonrası tedaviye yanıt bulgusu değildir?
a.	 ADC değerinde azalma 
b.	 Tümör boyutunda, peritümöral ödemde anlamlı küçülme
c.	 Skleroz-mineralizasyon artışı ve solid iyileşen periost reaksiyonu
d.	 Tümör volümünün %90 ve üzerinde tümör nekrozu
e.	 Tümör içi nekroz dokusunda difüzyon kolaylaşması

Cevaplar: 1d,	2c,	3b,	4d,	5a

Kemiğin İndiferansiye Küçük Yuvarlak Hücreli Sarkomları 
ve Radyolojik Bulguları
Merve Yazol, Öznur Boyunağa
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