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GiRiS

Ewing sarkomu timér ailesi (ESTA), kiiciik
mavi yuvarlak hiicreli tiimor spektrumunda yer
alan ve siklikla ¢ocukluk caginda goriilen ag-
resif kemik ve yumusak doku tiimdrlerini ta-
nimlar. Bu tiimdrler gegmiste kemigin Ewing
sarkomu (ES), kemik dis1 ES, periferik primi-
tif noroektodermal tiimor (pPNET), gogiis 6n
duvarmin malign kiigiik yuvarlak hiicreli tii-
morii (Askin tiimorii) ve atipik ES olarak ayri
bigimde siniflandirilmaktaydi. Giiniimiizde ise
histolojik, immunohistokimyasal, non- random
kromozomal translokasyonlar yoniinden ben-
zer olduklarimin bulunmasiyla ESTA bashigi
altinda toplanmustir [1]. Diinya Saglik Orgii-
tii (WHO)’niin 2013 kemik ve yumusak doku
timorleri smiflandirmasinda Askin tiimori ve
pPNET adlandirmalari kaldirilmistir. ESTA tii-
morlerinin %90’ 1mda 22q12 bdlgesindeki EWS

genini ilgilendiren, EWS/ETS gen fiizyonu
ile hiicresel proliferasyona neden olan ortak
resiprokal bir translokasyon vardir [2]. Daha
onceleri diger kiigiik yuvarlak hiicreli sarkom-
lar, Ewing sarkomanin subtipleri veya “Ewing
benzeri sarkomlar” olarak adlandirilmaktaydi.
Diinya Saglhk Orgiitii (WHO) niin 2020 kemik
ve yumusak doku tiimorleri smiflandirmasi-
na gore indiferansiye kiiciik yuvarlak hiicreli
sarkom alt tipleri Ewing sarkomu yani sira,
“Flizyon yapan EWSRI ile iligkili yuvarlak
hiicreli sarkom”, “CIC (Capicua Transcripti-
onal Repressor) rearanjmani iligkili sarkom”,
“BCOR (BCL-6 transcriptional corepressor)
rearanjmani iliskili sarkom” olarak giincellen-
mistir [3, 4]. Bu yeni 3 alt tip, ES’den klinik,
patolojik ve molekiiler, klinik davranig, tedavi
cevabi agisindan farklilik gdstermektedir [5].
Morfolojik olarak Ewing sarkomu benzeri olan
ancak EWSRI1-ETS ya da FUS-ETS gen fiiz-
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yonlar1 igermeyen bu tiimorler “Ewing-benzeri
indiferansiye kiiciik yuvarlak hiicreli sarkom-
lar” olarak adlandirilmistir. ES ile karsilastiril-
diginda prognozlari daha kétiidiir. CIC rearanj-
manu iligkili agresif indiferansiye sarkomlar bu
gruptaki en kotii prognoz ve tedavi yanitina
sahip olan tiimorlerdir (<%50). Radyolojik ve
mikroskopik olarak benzer goriiniime sahip bu
timorler kapsamli molekiiler karakterizasyon
ile ayrilabilmektedir (Tablo 1).

Klasik Ewing Sarkomu

Kemigin Ewing sarkomu, ES tiimoér ailesi-
nin prototipi ve en sik goriilen tiimoriidiir [2].
Kemik ES’si ¢ocuk ve adblesanlarda osteosar-
komdan sonra ikinci en sik karsilagilan primer
malign kemik tiimdridiir. Olgularm %95°1
7-25 yag arasindadir, erkeklerde kizlara gore
daha siktir (55:45, erkek: kiz) [6]. En sik yakin-
ma 1 aydan uzun siiren, lokal, aralikli agr1 ve
palpabl sislik olup laboratuvar bulgular (ates,
artmig sedimentasyon hizi) enfeksiyonu tak-
lit edebilir [7]. Nadir olarak hastalar patolojik
fraktiir, parapleji veya norolojik defisit ile bag-
vurabilirler. Pelvik lezyonlar tant aninda daha
bliylik ve kotii prognozlu olma egilimindedir.
Olgularin %70-75°1 tek lezyon, kalan1 akciger,
kemik veya kemik iligini tutan metastatik lez-
yonlar seklindedir.

Kemik lezyonlar1 hem uzun hem yass1 ke-
miklerde genis dagilim gosterir. Olgularin
%75’inde pelvis ve alt ekstremite uzun tiibiiler
kemikleri tutulur. 10 yas altinda tiibiiler kemik-
lerde, 10 yas iizerinde aksiyal iskelet, pelvis ve
omuz kusaginda yerlesim egilimi vardir [8].
Uzun tiibiiler kemik lezyonlar1 genellikle prok-
simal meta-diafizer ya da diafizer yerlesimi
tercih eder. izole epifizer yerlesim son derece
nadirdir. Vertebral kolonda en sik sakrumda;
azalan siklikta lomber, torasik, servikal verteb-
ralar ile koksikste izlenir. Spinal lezyonlar sik-
likla posterior elemanlar ile korpus tutulumu
yapar ve spinal kanala uzanan genis yumusak
doku komponenti gosterir.

Ultrasonografi (USG) tercih edilen tan1 yon-
temi olmamakla birlikte; solid-kistik kompo-
nent ayrimini yapmaya, primer iskelet dis1 ES

ya da yumusak doku metastazlari ile kas invaz-
yonunu saptamaya yardimci olabilir. USG’de
vaskularizasyonu artmig, hemoraji ve nekroza
bagh anekoik kistik alanlar igeren, hipoekoik
kapsiillii bir kitle seklinde izlenir. Eslik eden
yeni kemik olusumlari, diizensiz, kortekse dik,
glines 15181 tarzinda veya spikiile multipl lineer
cizgiler olarak izlenir (Resim 1). Direkt grafide
lezyonun malign natiiriinii yansitan agresif ke-
mik degisiklikleri goriliir. Lezyonun olustur-
dugu kemik yikimi giive yenigi ya da permeatif
paternde (%76-82) olup, lezyonun gegis zonu
genistir (%96). Olgularin %15’ inde cografik
kemik yikimi izlenir. Kortikal destriiksiyonun
(%19-42) eslik ettigi yumusak doku kitlesi
(%56-80) sik goriilen bir bulgudur (Resim 2).
Ttmore siklikla ¢ok tabakali (sogan zar1 seklin-
de) veya spikiile (giines 1s1ni-sag firgast seklin-
de) agresif periost reaksiyonu eslik eder (Resim
1, 2). El ve ayak kemikleri ile yasst kemiklerde
yerlesen tiimorlerde skleroz goriilebilir. Reaktif
kemik olusumu ve intraosseoz skleroz, bulutsu
ya da yogun ossedz matriks seklinde olabilir.
Etkilenen kemikte daha az siklikta kortikal
kalinlagma (%21), patolojik kirik (%15) ya da
ekspansiyon ve yeniden sekillenme izlenebilir.
Lezyonun iyi smirli olmasi, yumusak dokuda
kalsifikasyon varligi, kemik kortekste distan
basilanma-¢anaklagsma olmasi, bal petegi gorii-
niimi ve vertebra plana goriiniimii bu timor-
ler i¢in alisilmadik radyolojik bulgulardandir.
Di1s kortekste disaridan basilanma-canaklasma
bulgusu genellikle mediiller kaviteden korteks
disina uzanim gosteren lezyonlarda izlenir. Tii-
moriin mediiller kaviteden kaynaklandiginin
saptanmasi radyografide zor iken, bilgisayarli
tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintii-
leme (MRG) bu konuda radyografiye istiindiir.

BT kemik yikiminin, matriks igeriginin ve
paraspinal bolge ya da pelvis gibi kompleks
anatomik alanlarin degerlendirilmesinde yar-
dimcidir. BT bulgulart direkt grafi bulgulari ile
benzerdir. Genis kortikal destriiksiyon bulgusu,
kitlenin yumusak doku ve intraosseoz kompo-
nentlerinin devamlilik gdsterdiginin saptanma-
sinda olduk¢a degerlidir (Resim 3). Yumusak
doku komponenti homojen ve kas ile benzer
dansitededir. Diffiiz veya periferal nodiiler
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Tablo 1: Kemigin indiferansiye Kiiciik Yuvarlak Hiicreli Sarkomlari Alt tiplerinin Radyolojik Ozellikleri

TUmor Yas C

Klasik
Ewing
Sarkomu

7-25 EBE>K

Periosteal 20-30 E>K
Ewing

Sarkomu

iskelet Disi 20-30 E>K
Ewing
Sarkomu

EWSR1- 40
Non ETS
Flazyon ile
iliskili
Yuvarlak
Hucreli
Sarkom

E>K

Yerlesim

<10 yas:
tubuler kemik
proksimal
meta-diafizer
>10 yas: aksiyal
iskelet, pelvis

Uzun kemiklerin
diafiz veya
metafizi

Derin yerlesim.
Paravertebral
alan, alt
ekstremite
yumusak dokular

Subkutan,
derin yumusak
doku ve kemik

Radyografi-
BT

Genis gecis
zonu

GuUnes 15191
tarzinda veya
spikale agresif
periost
reaksiyonu
Guve yenidi,
permeatif
paternde
cografik kemik
yikimi

Dis kortekste
disaridan
basilanma-
canaklasma
bulgusu

Kesintisiz
“Codman
Ucgeni” periost
reaksiyonu
gbsteren,
ekstrinsik
erozyonun eslik
ettigi
subperiosteal
kitle

Matriks
mineralizasyonu
izlenmez.

Non- spesifik
yumusak doku
kitlesi

%40 kortikal
kalinlasma/
erozyon/periost
reaksiyonu

LiteratUrde
henlz
tanimlanmamis

Yumusak
doku

Kas ile es
dansitede
kitle

Meduller
invazyon
gobstermeyen
subperiosteal
kitle

Matriks

mineralizasyonu

izlenmez

Kas ile es
dansitede
kitle
Nekroz-
hemoraji
alanlarina
denk gelen
dusuk
atentasyon
odaklan

Literatlrde
henliz

MRG

Kemik iligi
tutulumu, kortikal
yikim

Yumusak doku
komponenti.
T1A’da homojen
ve izointens,
T2A'da homojen,
izo- hiperintens
lezyon

Buyuk kitlelerde
kanama, nekroz ya
dasivi
seviyelenmesine
sinyal.

Dasuk ADC
degerleri

T1A izointens,
T2A heterojen
izo/hiperintens,
meduller invazyon
gbstermeyen
subperiosteal kitle

Kas icerisinde
yerlesik, TTA
izointens, T2A'da
icerisindeki
hiperintens alanlara
sekonder
benekli-heterojen
sinyalde, heterojen
kontrastlanan kitle
Sivi seviyeleri

Literatlrde
henUlz

tanimlanmamis tanimlanmamis
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Tablo 1: Kemigin indiferansiye Kiiciik Yuvarlak Hiicreli Sarkomlan Alt tiplerinin Radyolojik Ozellikleri (Devami)

Radyografi- Yumusak
Tiimor Yas C Yerlesim BT doku MRG
d[e 32-40 E>K Govde derin Non- spesifik Kas ile es Heterojen
Rearanjman yumusak dokulari, yumusak doku dansitede kitle kontrastlanan,
iliskili pelvis, alt kitlesi nekrotik yumusak
Sarkom ekstremiteler ve  intratiimoral doku

bas-boyun bolgesi distrofik Hemoraji, sivi
kalsifikasyon
icermez seviyeleri, signal
void alanlari

BCOR 20 E>K Pelvis, alt Permeatif Solid kas ile T1A izointens,
Rearanjman ekstremite paternde kemik  izo-hipodens,  T2A heterojen
iliskili vertebra yikimina neden  kortikal hiperintens kitle
Sarkom olan, litik- destritksiyon  internal septal ve

sklerotik, genis yapan kitle timoéral yogun

gecis zonlu lezyon
Lamelliya da
gunes Isini
seklinde periost

kontrastlanma
Nekroz, peritimoral
6dem ve yumusak
doku uzanimi

reaksiyonu

C: Cinsiyet, E: Erkek, K: Kadin

kontrastlanma siktir. BT ayrica, kortikal hasa-
rin ve gizli patolojik kiriklarin saptanmasin
kolaylastirir. Bununla birlikte lokal evreleme
ve neoadjuvan tedavi yanitinin belirlenmesi ile
takip goriintillemelerinde MRG tercih edilir.
MRG’de kemik iligi tutulumu (%100), kortikal
yikim (%92), yumusak doku komponenti (%96)
izlenir. Timoriin sinyal 6zelligi ve homojenite-
si, tiimor selliilaritesine ve boyutuna bagl ola-
rak degiskenlik gosterir. Tlimoriin intramedul-
ler alana uzanimi en iyi bigimde kontrastsiz T1
agirlikli (A) sekanslarda degerlendirilir (Resim
1, 4). Biliytik kitlelerde kanama, nekroz ya da
stv1 seviyelenmesine sekonder heterojenite ve
yliksek sinyal izlenir. ES periost alti ve Havers
kanallarindan ¢ok kemik iliginden kdken alir.
Bu tiimorler belirgin kortikal yikima neden ol-
maksizin korteks tutulumu yapabilir [2]. Diffiiz
ya da periferal kontrastlanma paterni goriiliir.
Norovaskiiler tutulum ve eklem uzanimi sik
degildir. Diflizyon agirlikli goriintiilemede
(DAG) ES, kompakt selliiler igerigi nedeniyle
osteosarkom ve diger kemik tiimorlerine kiyas-
la daha diisiik Apparent Coefficient Diffusion
(ADC) degerleri gosterir [9]. Kemik sintigrafi

lezyonda artmis aktivite tutulumunun, FDG-
PET/BT ise hastaligin yayginliginin ve progno-
zunun gosterilmesinde degerlidir. Cerrahi plan-
lama ag¢isindan lezyonun fizis hatti ve epifize
uzanimi mutlaka raporlanmalidir.

Periosteal Ewing sarkomu (peri-ES)

Ewing sarkomunun kortikal kemige, mediil-
ler kaviteye ya da yumusak dokuya invazyon
gostermeksizin periosta lokalize olan son de-
rece nadir bir varyantidir. Tiim ES olgularinin
%3’linl olusturur [10]. 2-3. dekad erkeklerde
daha siktir. Ozellikle femur, tibia ve humerus
gibi uzun kemiklerin diafiz veya metafizinde
agrili sislige neden olur. ES’nin intrameduller
ve kemik dis1 varyantlarina gére daha az agre-
siftir. Goriintiilemede klasik mediiller ES’deki
lamelli periost reaksiyonunun aksine kesintisiz
“Codman ti¢geni” periost reaksiyonu goste-
ren, ekstrinsik erozyonun eslik ettigi subperi-
osteal kitle seklinde izlenir [2]. Direkt grafi ve
BT’de matriks mineralizasyonu yoktur. BT ve
MRG’de mediiller invazyon gostermeyen sub-
periosteal kitle olarak izlenir [11]. Ayirici tani-
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da yer alan periosteal osteosarkomdan matriks-
te mineralizasyonun olmamasi ile ayrilir.

iskelet Disi Ewing Sarkomu

Histolojik olarak kemik ES’den ayrimi yapi-
lamayan, son derece nadir bir yumusak doku
tiimoriidiir. Lezyonun goriilme yeri ve olgula-
rin yas grubu (20-30 yas) ile kemigin ES’den
ayrilir. Derin yerlesimli, bliylik tiimoérlerdir (5-
10 cm). Erkek cinsiyette daha siktir. Lezyon-
lar genelde paravertebral alandan (%32), alt
ekstremite yumusak dokularindan (%26) veya
interkostal alandan (%18) kdken alir. Daha az
siklikla pelvis-kalga (%]11), retroperiton (%11)
ve Ust ekstremiteden (%3) kaynaklanir. Hizli

Resim 1. A-C. Ayak bileginde sislik ve agri ile bas-
vuran 5 yasinda erkek hasta. (A) Ultrasonogra-
fide fibula distal diafizinde hipoekoik yumusak
doku kitlesi (yildiz) ve kortekse dik, glines 1s1g1
tarzinda periost reaksiyonu (oklar), (B) Rad-
yografide, fibula distal diafizinde, fizis hattina
uzanim gosteren meduller permeatif tip kemik
yikimi. Medial korteks komsulugunda dusuk
dansiteli yumusak doku (ok ucu) ve kortekse
dik, belirsiz 1sinsal periost reaksiyonu (beyaz ok-
lar), (C) Lezyonun meduller kemik iligi tutulumu
(beyaz oklar) T1A sekansta daha iyi gosterilmis.

biiyiiyen agrili kitle lezyonu, duyusal- motor
defisitle presente olabilir. Olgularm %65’inde
akciger ya da kemik metastazi mevcuttur, sag-
kalim oranlart diistiktiir. Direkt grafide degisik
boyutta olabilecek non- spesifik yumusak doku
kitlesi (%50) izlenir. Olgularin %40’inda yu-
musak doku kitlesine ossedz tutulum, kortikal
kalinlasma/erozyon/periost reaksiyonu eslik
eder. Kemik invazyonu ozellikle terminal do-
nem olgularda saptanir. Tiimore ait kalsifikas-
yon olgularin yalnizca %25’inde izlenir. Peri-
ost kalinlasmasi, kemikte basiya bagli yeniden
sekillenme ve lizis bulgular1, nérojenik tiimor
bulgularini taklit edebilir. Kemikteki distan
basilanma, canaklasma ile karistirilmamalidir.
Lezyonlar USG’de hipoekoik- anekoik, hetero-
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Resim 2. Sol uyluk agrisi olan, 14 yas erkek has-
ta. Sol femur diafizer kesim medialinde, kortikal
basi erozyonu olusturan dustk dansiteli yumusak
doku kitlesi (oklar) ve kortekse dik ince-belirsiz
sinirl, glines Isini periost reaksiyonu (ok uclan).

jen eko paterninde, Doppler USG’de vaskiila-
rize kitle olarak goriiliir. BT de kitle kas ile es
dansitededir; kitle igerisinde nekroz-hemoraji
alanlarina denk gelen diisiik ateniiasyon alanla-
11 izlenebilir. MRG’de kas igerisinde yerlesik,
iyl smirli, T1A’da orta sinyal Ozelliginde ve
T2A’da igerisindeki hiperintens alanlara sekon-
der benekli-heterojen sinyal 6zelliginde izlenen;
heterojen kontrastlanan, sivi seviyeleri icerebi-
len kitle olarak goriiliir (Resim 5) [12]. Ayrica
kitle igerisinde anormal vaskiiler yapilara ait
serpentin sinyalsiz alanlar goriilebilir. Paraver-
tebral lezyonlar intradural-ekstradural uzanim
gostererek kord basi bulgularina neden olabilir.
Intraabdominal solid organlardan kaynaklanan
lezyonlar orta hatt1 gegmemekle birlikte renal
ven, inferior vena kava tutulumu yapabilir. Rad-
yolojik goriintiileme bulgular1 spesifik olmasa
da ¢ocukluk ¢agi disinda, paravertebral alanda
veya ekstremitede yerlesen, non-kalsifiye yu-
musak doku kitlesinin ayrici tanisinda iskelet
dis1 ES akilda bulundurmalidir [13].

Ayirici Tani

Ewing sarkomu siklikla osteomyeliti ya da
metastatik noroblastomu taklit eder. Eskiden

timoriin yumusak doku komponentinin peri-
osta distan bas1 etkisine sekonder olusan “en-
dosteal kortikal ¢anaklagsma” bulgusunun ES
i¢in patognomonik oldugu diistiniiliirdii. Ancak
permeatif lezyon ve yumusak doku kompo-
nenti birlikteliginde izlenen bu goriiniim son-
ralar1 diger tiimorlerde ve osteomyelitte de ra-
porlanmistir. Metastatik néroblastom (NB) ile
ES’nin direkt grafi ile ayrimi1 son derece gii¢
olup, NB’nin ilk 3 yasta sik goriilmesi, ES’nin
ise ilk 5 yasta sik olmamasi ayrima yardimci
olabilir. Kontrastsiz T1A’da lezyon g¢evresinde
hiperintens “penumbra isareti” ve intramediil-
ler ekstramediiller yag lobiillerinin izlenmesi
osteomyeliti destekler [14]. Yas grubu, per-
meatif veya gilive yenigi paterni gdsteren rad-
yolusent alanlar ile agresif periost reaksiyonu
varlig1 agisindan osteosarkom ve ES birbirine
benzerlik gosterir. Fakat, metafizer yerlesim,
osteoid mineralizasyon ve Codman iiggeni sek-
linde periost reaksiyonu osteosarkomu diisiin-
diirtir [15].

EWSR1 - Non Ets Fiizyon ile
iliskili Yuvarlak Hiicreli Sarkom

Ewing sarkomuna kiyasla daha ileri yasta
(4.dekad) ve daha genis bir yas araliginda izle-
nir. Subkutan, derin yumusak doku ve kemik-
ten koken alir. Olgularin 1/3’linde metastatik
yayilim bildirilmistir [16].

CIC Rearanjmanu iliskili Sarkom

Nadir olmasina ragmen, indiferansiye kii-
clik yuvarlak hiicreli sarkomlarin en agresif
olan1 ve en sik goriilenidir. 5 yillik sag kalim
orani %43’tlir. Cocuklarda ve geng eriskin-
lerde goriiliir. ES’den farkli olarak yaklasik
%90’1 govde derin yumusak dokulari, pel-
vis, alt ekstremiteler ve bas-boyun bdlgesin-
den koken alir [17]. Primer kemik tutulumu
son derece nadirdir [18]. Iskelet dis1 ES ile
benzer radyolojik oOzellikler tagimakla bir-
likte intratimoral distrofik kalsifikasyon
icermezler. CIC- DUX4 rearanjmani iliskili
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sarkom ve iskelet dist ES MRG’de heterojen
kontrastlanan, nekrotik yumusak doku ola-
rak izlenir. CIC- DUX4 sarkomu olgulariin
%19-50’sinde hemoraji, %20’sinde s1v1 sevi-
yeleri, %60’ 1nda sinyalsiz “signal void” alan-

lar mevcuttur [19]. Olgularin %11-40’1nda
metastaz bildirilmekte olup en sik akciger
tutulumu goriilmektedir.

BCOR Rearanjmani iliskili Sarkom

2012°de “Ewing-benzeri” timor ailesinin
yeni ve nadir bir tiirli olarak tanimlanmistir
[20]. Tiim indiferansiye kii¢iik yuvarlak hiic-
reli sarkomlarin yaklasik %4-14’{inii olustu-

Resim 3. A-C. Bel agrisi ve yeni gelisen disuk ayak
o6ykusa olan 15 yas, kiz hasta. (A) Aksiyal BT'de
pelvik boélgede presakral- prekoksigeal yerle-
simli, S4 ve S5 vertebra ile koksikste destriksi-
yona (ok) neden olan genis kitle lezyonu, (B) sa-
gital planda lezyonun kemik destriksiyonu (ok)
yaparak spinal kanal icerisine uzanimi izleniyor.
(C) Post kontrast TTA MRG'de lezyonun sakrum
infiltrasyonu (ok uclari) ve kanal icine uzanimi
izlenmekte (yildiz).

rur ve siklikla kemik kaynaklidir [17]. Siklik-
la 2. dekadda, erkeklerde goriiliir ve pelvis, alt
ekstremite, vertebralar ve paraspinal alandan
koken alir. Tipik olarak biiylik boyutta (8-15
cm) ve agresif timorlerdir [21]. Radyolojik
Ozelliklerini tanimlayan az sayida hasta gru-
bu iceren sinirli galismaya gore; klasik ES ile
benzer non-spesifik radyolojik 6zellikler gos-
terir. Lamelli ya da giines 1511 seklinde pe-
riost reaksiyonu goriiliir. Olgularin %40’ mna
yumusak doku kalsifikasyonu eslik eder. In-
ternal septal ve timoéral yogun kontrastlanma
gosterir; degisen derecelerde nekroz (%67),
peritimoral 6dem (%67) ve yumusak doku
uzanimi timore eslik eder [19].
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Metastatik Hastalik

Tan1 aninda olgularin %25-40’1nda metas-
taz saptanir. En sik kemik, karaciger ve akci-
ger tutulumu izlenir. Kemikte metastatik tutu-
lum en sik pelvis, femur, tibia, fibula, gogiis
duvari, st ekstremite ve vertebralarda gorii-
lir. Akciger metastazinin saptanmasinda BT
istlindiir. Olgularin %25’inde osteoblastik
kemik metastazi izlenir. Karaciger ve siirre-
nal metastaz nadir olsa da bildirilmistir. Skip
metastazlar, primer timoriin proksimal veya
distalinde, tiimor ile aynm1 kemikte saptanan
lezyonlardir.

Resim 4. A-C. EWSR1 translokasyonu goésteren,
femur Ewing sarkomu. (A) koronal T1A ‘da hi-
pointens, (B) aksiyal yag baskili T2A’da hipe-
rintens- heterojen meduller kavite boyunca
superiora uzanan lezyon (m), fokal kortikal
kalinlasma, periost reaksiyonu (acik ok) ve eslik
eden yumusak doku kitlesi (y), yumusak doku
6demi. (C) Post kontrast yag baskili T1A’da tu-
mor lokalizasyonunda meduller kemik iligi, kor-
teks ve cevre yumusak dokuda yogun kontrast-
lanma dikkati cekmistir.

Tedaviye Yanit Degerlendirmesi

Maksimum timdr boyutu ve lezyon yeri,
prognozu belirleyen en dnemli faktorler olup,
boyut dl¢timleri MRG ile kolaylikla yapilabilir.
Takipte BT sik olarak kullanilmasa da kemik
lezyon boyutunda ve yumusak doku kitlesinde
azalma, skleroz-mineralizasyon artigi ve solid
iyilesen periost reaksiyonu, kemik trabekii-
lasyonunda kabalagsma, BT ve direkt grafide
izlenen iyilesme bulgularidir [22]. Radyolojik
olarak kemik korteksin yeniden sekillenme-
si 2 yili bulabilir. BT de sebat eden mediiller
timor, permeatif-litik kemik yikimi, korti-
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kal yikim ve iyilesmeyen patolojik kirik kotii
prognoz ile iliskilidir [23]. Kemoterapi sonra-

sinda tedaviye yanit1 ve yumusak doku lezyo-
nu boyutunun degerlendirmesinde MRG en iyi
tetkik kabul edilmektedir. Timor boyutunda,
peritiimoral 6demde anlamli kiiglilme ve bazi
yayinlara gore de T2 sinyalinde azalma tedavi-
ye yanitini gésteren en dnemli bulgulardir. T2
sinyalinde artig, graniilasyon dokusu, nekroz,
tiimor i¢i solid canli doku ve nekroz alanlari-
m temsil edebilir [24]. %4-6 olguda izlenen
skip metastazlarin saptanmasi igin tiim ekstre-
mitenin goriintiilenmesi gerekir. Graniilasyon
dokusu ile tiimor dokusunun canli kisminin
birbirinden ayriminda en duyarli yontem dina-

Resim 5. A-C. Sirtta ele gelen sislik sikayeti olan,
12 yasinda, iskelet disi Ewing sarkom olgusu.
Skapula posteriorunda, cilt alti yag dokuda, ak-
siyal T2 (A), aksiyal T1 (B)'de kasa goére hiperin-
tens, heterojen ic yapida ve post- kontrast yag
baskili T1A’da (C) yogun heterojen kontrastla-
nan ve kistik alan iceren kitle lezyonu.

mik MRG’dir. Timor nekrozu %90 ve tizerin-
de olan hastalar “iyi yanitli” kabul edilir. Bu
hastalarda dinamik MRG’de nodiilarite goster-
meyen, ¢evresel rezidiiel kontrastlanma paterni
goriiliir. Timor voliimiinde %25°ten az kiigiil-
me, 3 mm’den biiyiilk kontrastlanan nodiiller
“kotii yanit” kabul edilir. Dinamik MRG’de
komsu kas dokulart ile kiyaslandiginda canli
tiimor dokusu daha erken yogun kontrastlanma
gosterirken, nekrotik bdlge daha yavas kont-
rastlanma gosterir [12]. Doppler USG tiimo-
riin sadece ekstraosseoz komponentine duyarl
olup, artmis rezistivite indeksi iyi prognoz gos-
tergesidir [2]. Neoadjuvan tedavi sonrasinda
ADC degerinde anlaml artis tedaviye iyi yanit
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Resim 6. A, B. Pelvik bélge kaynakli, solda gluteus kas planlarinda infiltrasyona yol acan genis kitle
lezyonu. (A) Aksiyal T2A (a)'da hiperintens, posterior ve pelvis disina uzanim gésteren hipointens
komponentinde DAG (b) ve ADC haritasinda (c) yogun diffuzyon kisitlamasi odaklari (yildiz) izleni-
yor. (B) Tedavi sonrasinda lezyon boyutu ve diffuzyon kisitlamasi gésteren komponentinde (yildiz)
belirgin gerileme izleniyor.

ve tiimdr i¢i nekroz dokusunda difiizyon kolay-
lagmasi ile iligkili bulunmustur (Resim 6) [25].
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Sayfa 124

Diinya Saglik Orgiitii (WHO) niin 2020 kemik ve yumusak doku tiimérleri siniflandirmasina gore
indiferansiye kii¢iik yuvarlak hiicreli sarkom alt tipleri Ewing sarkomu yani sira, “Filizyon yapan
EWSRI1 ile iligkili yuvarlak hiicreli sarkom”, “CIC (Capicua Transcriptional Repressor) rearanj-
mant iligkili sarkom”, “BCOR (BCL-6 transcriptional corepressor) rearanjmant iligkili sarkom”
olarak giincellenmistir. Bu yeni 3 alt tip, ES'den klinik, patolojik ve molekiiler, klinik davranis,
tedavi cevabi agisindan farklilik gostermektedir. Morfolojik olarak Ewing sarkomu benzeri olan
ancak EWSRI1-ETS ya da FUS-ETS gen flizyonlar1 icermeyen bu tiimorler “Ewing-benzeri indife-
ransiye kii¢iik yuvarlak hiicreli sarkomlar” olarak adlandirilmistir.

Sayfa 125

Eslik eden yeni kemik olusumlari, diizensiz, kortekse dik, glines 15181 tarzinda veya spikiile mul-
tipl lineer ¢izgiler olarak izlenir. Direkt grafide lezyonun malign natiiriinii yansitan agresif kemik
degisiklikleri goriiliir. Lezyonun olusturdugu kemik yikimi giive yenii ya da permeatif paternde
(%76-82) olup, lezyonun gegis zonu genistir (%96). Olgularin %15’inde cografik kemik yikim1 iz-
lenir. Kortikal destriiksiyonun (%19-42) eslik ettigi yumusak doku kitlesi (%56-80) sik goriilen bir
bulgudur. Timdre siklikla ¢ok tabakali (sogan zari seklinde) veya spikiile (gilines 1sin1-sa¢ firgasi
seklinde) agresif periost reaksiyonu eslik eder.

Sayfa 127

MRG’de kemik iligi tutulumu (%100), kortikal yikim (%92), yumusak doku komponenti (%96) iz-
lenir. Timdriin sinyal 6zelligi ve homojenitesi, tiimor selliilaritesine ve boyutuna bagl olarak de-
giskenlik gosterir. Tiimoriin intrameduller alana uzanimi en iyi bicimde kontrastsiz T1 agirhikli (A)
sekanslarda degerlendirilir. Biiyiik kitlelerde kanama, nekroz ya da sivi seviyelenmesine sekonder
heterojenite ve yiiksek sinyal izlenir. ES periost alt1 ve Havers kanallarindan ¢ok kemik iliginden
koken alir. Bu tiimdrler belirgin kortikal yikima neden olmaksizin korteks tutulumu yapabilir. Diffiiz
ya da periferal kontrastlanma paterni goriiliir. Norovaskiiler tutulum ve eklem uzanimi sik degildir.
Difiizyon agirlikli goriintiillemede (DAG) ES, kompakt selliiler igerigi nedeniyle osteosarkom ve di-
ger kemik tiimorlerine kiyasla daha diisiik Apparent Coefficient Diffusion (ADC) degerleri gosterir.

Sayfa 127

Goriintiilemede klasik mediiller ES’deki lamelli periost reaksiyonunun aksine kesintisiz “Codman
licgeni” periost reaksiyonu gosteren, ekstrinsik erozyonun eslik ettigi subperiosteal kitle seklinde
izlenir. Direkt grafi ve BT de matriks mineralizasyonu yoktur. BT ve MRG’de mediiller invazyon
gostermeyen subperiosteal kitle olarak izlenir.

Sayfa 129

Radyolojik gortintiileme bulgulari spesifik olmasa da ¢ocukluk cagi disinda, paravertebral alanda
veya ekstremitede yerlesen, non-kalsifiye yumusak doku kitlesinin ayrici tanisinda iskelet dist ES
akilda bulundurmalidir.

Sayfa 132

Timor boyutunda, peritiimoral 6demde anlamli kii¢iilme ve bazi yayinlara gore de T2 sinyalinde
azalma tedaviye yanitini gosteren en dnemli bulgulardir.

Sayfa 132

Neoadjuvan tedavi sonrasinda ADC degerinde anlamli artis tedaviye iyi yanit ve timor i¢i nekroz
dokusunda difiizyon kolaylagmasi ile iligkili bulunmustur.
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1. Ewing-benzeri indiferansiye kiiglik yuvarlak hiicreli sarkomlar i¢in hangisi dogrudur?

a.
b.

C.

d.

c.

Ewing sarkomu ile karsilastirildiginda prognozlari daha kotiidiir.

EWSRI1 — non ETS fiizyon ile iligkili yuvarlak hiicreli sarkom ileri yasta, subkutan dokudan
koken alir.

CIC rearanjman iliskili sarkom indiferansiye kiiglik yuvarlak hiicreli sarkomlari arasinda en
agresif ve en sik goriilendir.

BCOR rearanjmani iliskili sarkom tipik olarak biiyiik boyutta, agresif tiimorler olup klasik
Ewing sarkomu ile benzer non-spesifik radyolojik dzellikler gosterir.

Hepsi

2. Asagidaki lezyonlardan hangisi Ewing sarkomu ayirici tanisinda yer almaz?

a.

Osteosarkom

b. Osteomyelit

° a0

Kondrosarkom
Metastatik néroblastom
Langerhans hiicreli histiyositoz

3. Ewing sarkomunda, tiimériin intrameduller uzanimi en iyi hangi plan ve sekansta degerlendiril-
melidir?

a.

T2-A, yag baskili, aksiyal plan

b. Kontrastsiz, T1A, yag baskisiz, longitudinal plan

o a0

Kontrastsiz, T1-A, yag baskili, sagital plan
Post kontrast, T1A, yag baskili, aksiyal plan
PD, yag baskili, sagital plan

4. Hangisi klasik Ewing sarkomu radyolojik bulgularindan degildir?

a.

o

Radyografide giive yenigi ya da permeatif paterni, cok tabakali veya spikiile seklinde agresif
periost reaksiyonu

MRG’de kemik iligi tutulumu, kortikal yikim, yumusak doku komponenti

BT’de Codman ii¢geni ve periosteal reaktif kemik olusumu

BT ve radyografide eklem araligima uzanim gosteren, multipl kalsifikasyon i¢eren yumusak
doku komponenti

USG’de vaskularizasyonu artmis, hemoraji ve nekroza baglh anekoik kistik alanlar igeren,
hipoekoik kapsiillii bir kitle

5. Hangisi tedavi sonrasi tedaviye yanit bulgusu degildir?

a.

ADC degerinde azalma

b. Tumdr boyutunda, peritiimoral 6demde anlamli kiigiilme

o ao

Skleroz-mineralizasyon artis1 ve solid iyilesen periost reaksiyonu
Tiimo6r voliimiiniin %90 ve {izerinde timor nekrozu
Tlim6r i¢i nekroz dokusunda diflizyon kolaylagmasi
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