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ÖZET 
Amaç 

Retroperitoneal sarkom, makroskobik olarak komplet rezeksiyonu takiben lokal olarak 

tekrarlayabilen, cerrahi olarak yönetilen bir durumdur. Cerrahi rezeksiyon, hastaların 

iyileştirilmesi için umutlar sunabilir ve hastaların yüksek hacimli uzman merkezlerde 

yönetilmesi hasta sonuçlarını iyileştirir. Görüntüleme üzerine retroperitoneal 

sarkomların tanınmaması, tecrübesiz merkezlerde uygun olmayan tedaviye neden 

olabilir. Bu çalışmada retroperitoneal sarkom nedeni ile opere edilen hastaların 

preoperatif, peroperatif ve postoperatif değerlendirilmesi amaçlanmıştır. 

Gereç ve Yöntem 

Ocak 2011 ile Aralık 2016 tarihleri arasında tek bir merkezde gerçekleştirilen ardışık 

retroperitoneal sarkom rezeksiyonları retrospektif olarak sorgulandı. Histolojik, 

radyolojik ve klinik veriler toplandı. Tam tümör rezeksiyonu olan hastaların lokal 

rekürrens oranının yanı sıra, mevcut semptomları, adjuvan tedavi tipi, 5 yıllık hastalıklı 

ve hastalıksız sağkalım oranları kaydedilip analiz edildi. 

Bulgular 

Toplam 25 hasta primer tümör nedeniyle ameliyat edildi. Beş yıllık genel ve 

hastalıksız sağkalım oranları sırasıyla  33.4 ± 16.41 ay ve 19.36  ± 15.94 ay idi. 

Tümörün komplet rezeksiyonunun sağkalımı belirleyen en önemli faktör olduğu tespit 

edildi (p=0,001). Tümör derecesi, histolojik alt tip ve adjuvan tedavi modalitelerinin 

sağkalım üzerine etkisi istatiksel olarak saptanmadı (sırasıyla; p=0.63, p=0.36, 

p=0.342). 10 hastada (%40) nüks görülürken 8 (%32) hastaya ikincil komplet 

rezeksiyon, 2 (%8) hastaya yaygın metastaz nedeni ile sistemik kemoterapi 

uygulanmıştır.  

Sonuç 

Tümör kütlesinin ve komşu yapıların komplet rezeksiyonu, sağ kalımı iyileştiren tek 

önemli faktördür. Retroperitoneal sarkom tedavisinde radyoterapi ve kemoterapinin 

rolü daha fazla araştırılmalıdır. 

Anahtar kelimeler: Retroperitoneal sarkom, adjuvan tedavi, cerrahi eksizyon, genel 

sağkalım 
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ABSTRACT 

Aim 

Retroperitoneal sarcoma is a surgically managed condition that can be repeated locally 

following complete resection macroscopically. Surgical resection may offer hope for 

patient healing and managing patients at high-volume specialist centers will improve 

patient outcomes. In inexperienced centers, difficulties in radiologic diagnosis may 

cause inappropriate treatment. In this study, preoperative, peroperative and 

postoperative evaluation of the patients who were operated with retroperitoneal 

sarcoma is aimed. 

Material and Method 

Recurrent retroperitoneal sarcoma resections performed in a single center between 

January 2011 and December 2016 were retrospectively evaluated. Histological, 

radiological and clinical datas were gathered. In addition to the local recurrence rate 

of patients with complete tumor resection, the current symptoms, types of adjuvant 

treatment, 5-year disease-free and disease-free survival rates were recorded and 

analyzed. 

Results 

Totally 25 patients underwent surgery for primary tumour. 5-year general survival rate 

and 5-year disease-free survival rate were 33.4 ± 16.41 months and 19.36  ± 15.94 

months. Complete resection of the tumor was found to be the most important 

determinant of survival (p=0,001). The effect of tumor grade, histological subtype and 

adjuvant treatment modalities on survival was not statistically determined (p=0.63, 

p=0.36, p=0.342 by respectively). Recurrence was seen in 10 (%40) patients, 

secondary resection was performed in 8 (%32) of them and systemic chemotherapy 

was applied to 2 (%8) patients due to common metastasis. 

Conclusions 

Complete resection of tumour mass and adjacent structures is the only important factor 

that improves survival. The role of radiotherapy and chemotherapy in the treatment of 

retroperitoneal sarcoma should be further investigated. 
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Keywords: Retroperitoneal sarcoma, adjuvant treatment, surgical excision, general 

survival 
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1. GİRİŞ VE AMAÇ 

 
Retroperitoneal yumuşak doku sarkomları (RPS), tüm yumuşak doku 

sarkomlarının yaklaşık %15’ lik kısmını içermekte olup ABD’de yıllık insidansı 1600 

olgu/yıldır (1). En çok görülen histolojik tipler olan liposarkom ve leiomyosarkomlar 

olguların 2/3’ ünü kapsamaktadır. Hastalar genellikle 6. dekatta tanı almakta olup 

cinsiyetler arası oran 1/1’ dir. Ortalama tümör boyutu 15-20 cm arasındadır (2-4). 

Hastalık genellikle ağrısız kitle ile kendini gösterir, ancak hastaların 1/3’ünde kitleye 

ağrı da eşlik etmektedir. Retroperitoneal yerleşimli olanlar çevre organlara bası 

bulgusu vermeden uzun süre aseptomatik kaldıklarından daha büyük boyuta ulaşırlar. 

Yumuşak doku sarkomlarında bölgesel lenf nodu tutulumu oldukça nadirdir ve 

hastaların yalnızca % 5 inden az oranda gözlenirken, sinovyal sarkom, clear cell 

sarkom, epiteloid sarkomda bu oran daha yüksektir (3,4). Tedavi yöntemi, tek kür şansı 

olan cerrahi komplet tümör rezeksiyonudur. RPS hastalarında en önemli ölüm sebebi 

lokal nükstür. Hastaların yönetiminde radyoterapi ve kemoterapinin tedavideki rolü 

halen tartışmalıdır. Son dönemdeki çalışmalarda agresif cerrahi ve gelişmiş 

radyoterapi yöntemleri ile lokal nüks görülme sıklığında azalma sağlandığı gösterilmiş 

olmasına rağmen bu tedavi yöntemleri hala tartışılmaktadır. Yeni nesil kemoterapi 

yöntemleri ve hedefe yönelik ajanlar, lokal ve uzak nükslerin azalmasında rol 

oynayabilir (1-4). 

Bu çalışmada 2011-2016 yılları arasında Sağlık Bilimleri Üniversitesi 

Haydarpaşa Numune Eğitim ve Araştırma Hastanesi genel cerrahi kliniğinde 

retroperitoneal yumuşak doku sarkomları tanısı ile cerrahi tedavi uygulanan hastaların 

preoperatif, peroperatif ve postoperatif değerlendirmesi retrospektif olarak 

değerlendirilmiştir. 
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2. GENEL BİLGİLER 
 

Retroperitoneal sarkomlar nadir rastlanan neoplazilerdir. Retroperitoneal 

bölgedeki kitlelerin yaklaşık 1/3’ü yumuşak doku sarkomudur. Retroperitoneal 

sarkomların % 70’i abdomen yerleşimliyken, %30 pelvis yerleşimlidir. Stoeckle, 1382 

yumuşak doku sarkom içeren bir hasta grubunda 165 (%12) hastanın retroperitoneal 

sarkom hastası olduğunu bildirmiştir (5). Liposarkom en sık histolojik tip olup bunu 

leyomyosarkom ve malign fibröz histiositoma takip eder. Retroperitoneal bölgede 

malign periferal sinir kılıfı tümörleri, rabdomyosarkom, sinovyal sarkom ve 

fibrosarkom da görülebilir (5). 

Oldukça geniş bir yaş grubunda görülebilmesine karşın, pik görüldüğü dönem 

beşinci dekattır. Kadın erkek insidansı benzerdir. En sık semptom abdominal kitle, 

ağrı, kilo kaybı ve alt ekstremitede nörolojik semptomlardır. MSKCC’ da tedavi alan 

500 vakalık seride hastaların %80 inde abdominal kitle, %42 alt ekstremitede nörolojik 

semptom ve %37 ağrı olarak bildirilmiştir. Geç fark edilmeleri nedeniyle genellikle 

tanı anında lokal ileri evrededir ve genelde kitle oldukça büyüktür (3-5). Lewis bir 

çalışmasında tanı anında %60’dan fazla hastada tümör boyutunu 10 cm’den büyük 

olarak bildirmiştir (6). 

Retroperitoneal sarkomların yönetimi, ekstremite yerleşimli tümörler ile 

benzerlik gösterse de bazı önemli farklar içermektedir. Evrelemede, iyi diferansiye-

dediferansiye liposarkom ayrımını yapmada ve cerrahiyi planlamada toraks, batın ve 

pelvik bölge kontrastlı bilgisayarlı tomografi (BT) kullanılmaktadır. Bazı vakalarda 

tanıyı doğrulamak için biyopsi gerekiyor olsa da retroperitoenal sarkom için tipik 

radyolojik özellikleri taşıyan vakalarda gerek duyulmayabilir. Biyopsi planlanacak ise 

ekilme (seeding) ve komplikasyonlara neden olmayacak şekilde planlanmalıdır (7). 

Tam makroskopik rezeksiyonun uzun dönem kür için en önemli şans olması 

nedeniyle yapılacak cerrahi planlama çok önemlidir. Cerrahi sınırı saptamak genellikle 

zor olmakla birlikte temas nedeniyle batın içi uzak yayılım gelişebilir. “Geniş 

eksizyon” amacı çoğu vakada ulaşılamaz durumdadır. Bu durumlarda amaç, minimal 

operatif morbidite ile tümör kontrolünü sağlayacak uygun sınırlara ulaşmaktır. Ancak 

gerekli durumlarda enblok rezeksiyonu sağlamak için böbrek ve dalak gibi 
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organlarının rezeksiyonu, parsiyel organ rezeksiyonları ve gerekiyorsa vasküler 

rekonstrüksiyonlar yapılabilir. Kontrlateral böbreğin preoperatif değerlendirilmesi 

gerekir. Geride geniş makroskopik lezyon bırakılarak yapılan tümör rezeksiyonu 

sınırlı yarar sağlamakla beraber gereksiz morbiditeye neden olabilir. Yapılan 

çalışmalar hastalık yönetiminde uygun cerrahi kurallara bağlı kalmanın sağ kalımın 

üzerine direkt etkisi olduğunu göstermektedir (7).  Beş yıllık sağkalım negatif cerrahi 

sınır durumunda % 50 iken, pozitif olduğunda %28’e düşmektedir (8). 

Preoperatif ve postoperatif radyoterapinin rolü tam olarak tanımlanmamakla 

beraber seçilmiş hastalara yararı olabilir ancak rutin olarak önerilmemektedir. 

Verilecek radyasyon dozunu ayarlamak zor ve ince barsak veya diğer organlara 

toksisite riski nedeniyle sınırlıdır. Peroperatif yüksek riskli sınır olarak düşünülen 

bölgelere postoperatif 1.8 fraksiyonda 45-50 Gray (Gy) radyoterapi uygulanması 

düşünülmelidir (9). Alt pelvis yerleşimli tümörlerde normal dokunun toleransının 

yüksek olması nedeniyle daha yüksek doz radyoterapi uygulanabilir. Tedavi hacminin 

daha küçük olması ve daha iyi tanımlanabilmesi nedeniyle preoperatif radyoterapi 

daha çok tercih edilir hale gelmiştir(10).  

Güncel olarak retroperitoneal sarkomlara yönelik neoadjuvan-adjuvan 

kemoterapinin kullanımını destekleyecek kanıt bulunmamaktadır. Olası asemptomatik 

nüks için rutin BT taraması, kurtarma cerrahisinin rölatif inefektivitesi nedeniyle 

tartışmalıdır. Ancak 12 ay üzerinde hastalıksız sağ kalım gösteren veya sistemik 

tedaviye iyi yanıt veren vakalarda lokal rekürrense yönelik cerrahi planlanabilir.  

Ekstremite yerleşimli sarkomlardaki endikasyonlar dahilinde palyatif 

kemoterapi planlanması gerekirken iyi diferansiye-dediferansiye liposarkomlar 

nispeten kemorezistandır. Kemoterapi seçenekleri arasında doksorubisin, ifosfamid ve 

trabectedin bulunmaktadır. İleri evre hastalık mevcut olan hastalarda agresif tedavi 

uygun olmamakla birlikte semptom kontrolünü sağlayan yönetim ve palyatif destek 

gerekmektedir. 
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YUMUŞAK DOKU SARKOMLARI 

Epidemiyoloji 

Sarkomlar yetişkin yaş grubunda saptanan kanser olgularının yaklaşık %1’ ini 

oluşturmakta olup nadir olarak görülürler (11). Mezenkimal hücre orjinli heterojen bir 

tümör grubu olup farklı yaş dağılımı, lokalizasyon, doğal biyolojik davranış ve 

prognoz sergilerler. Yumuşak doku sarkomları ve kemik sarkomları olarak iki ana 

kategori altında 50’den fazla subtip bulunmaktadır (12). Gösterdikleri bu heterojen 

özellik nedeniyle geçmişe yönelik insidans oranının rapor edilenden daha fazla olduğu 

düşünülmektedir. 2010 yılında Birleşik Krallık’ ta 3300 yumuşak doku sarkom vakası 

tespit edilmiş olup, yaklaşık 90 olgu 15-yaş altında, yaklaşık 80 olgu ise 17-25 yaş 

arasındadır (13). Ulusal Kanser Bilgi Ağı (NCIN), yumuşak doku sarkomu insidansını 

yaklaşık 45/1 milyon kişi/yıl olarak raporlamıştır (14). Kemik sarkomları ise yumuşak 

doku sarkomlarına göre daha nadir görülmekte olup 2011 yılında 559 yeni vaka 

saptanmıştır (13). 

Yumuşak doku sarkomları genellikle orta ve ileri yaş grubu olmak üzere 

herhangi bir yaşta ortaya çıkabilir; ancak çocukluk çağı kanserleri arasında yaklaşık % 

7-10 görülme sıklığı ile önemli bir orana sahip olup 14-29 yaş grubu için önemli bir 

ölüm nedenidir (15-18). 

Yumuşak doku sarkomlu hastaların yaklaşık yarısında, orta ve ileri evre tümöre 

bağlı, sistemik tedavi gerektiren metastatik hastalık gelişmekte olup, ortalama 

sağkalım 5 yıl için % 55’ dir (14,19,20). 

Etyoloji 

Yumuşak doku sarkomu vakalarının çoğunda etiyoloji belirsiz olsa da 

tartışmalı faktörlerden birisi travmadır. Cerrahiyi takiben oluşan skarlarda, termal veya 

asit yanığı ile gelişen skarlarda, fraktür alanlarında, vinil veya metalik implant 

uygulamaları sonrasında uzun bir latent dönem sonrası yumuşak doku sarkomu 

gelişimi ile ilgili çok az rapor mevcuttur (21,22).  

Yine birçok kimyasal karsinojen; özellikle thorotrast, vinil klorid ve arsenik 

hepatik anjiosarkom yapmaktadır. İsveç’de 1979-1990 yılları arasında yapılan bir vaka 
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kontrol çalışmasında fenoksi asetik asit veya klorofenol kullanımı ile yumuşak doku 

sarkomu gelişimi riskinin 6 kat arttığı gösterilmiştir (23,24).  

Ayrıca radyasyon da suçlanan risk faktörlerinin başında gelmektedir. 

Radyasyona bağlı sarkom gelişimi 1922 yılından beri bilinmektedir (25). Radyasyona 

maruz kalmak, sarkom gelişimi ile ilişkilidir; ancak radyoterapi sıklığı dikkate 

alındığında yumuşak doku sarkomu gelişimi yine de nadirdir. Radyoterapi sonrası 

gelişen sarkomların neredeyse tamamı erişkinlerde gelişmekte ve kadınlarda erkeklere 

göre daha sık geliştiği görülmektedir. Bunun nedeni olarak radyoterapinin, meme ve 

jinekolojik karsinomalarda daha sık kullanımı gösterilebilir. Karlsson ve arkadaşları, 

İsveç’te 1958-1992 yılları arasında meme Ca tanısı ile radyoterapi alan 122.991 vakayı 

incelemiş ve 116 vakada yumuşak doku sarkomu geliştiğini bildirmişlerdir(26). 

Lenfödemin, lenfanjiosarkom gelişimine neden olduğu uzun süredir 

bilinmektedir ve buna en iyi örnek, Stewart ve Treves tarafından tanımlanan post 

mastektomi; postradyoterapiye bağlı kolda gelişen lenfanjiosarkomdur(27).  Bu 

sarkom radyasyona bağlı bir sarkom değildir; radyoterapi alanında veya dışındaki 

ödematoz alandan gelişmektedir. Benzer sarkomlar filariazis ve kronik lenfödem 

zemininde de gözlenebilir.(28) 

Genetik değişikliklerin de hastalığın gelişiminde rol aldığı bilinmektedir.  

Nörofibromatozis 1 (NF1) geni mutasyonuna bağlı gelişen familyal nörofibromatozisli 

bireylerin %10’ unda görülme riski olan malign periferal sinir kılıfı tümörü gibi, 

genetik ilişkiler de etiyolojide rol oynamaktadır (29-30). Retinoblastom (RB) gen 

mutasyonuna bağlı gelişen familyal retinoblastoma vakalarında hem yumuşak doku 

sarkomu hem de kemik sarkomu görülme sıklığı artmış durumdadır (31). TP53 tümör 

baskılayıcı gen mutasyonuna sahip Li-Fraumeni sendromlu hastalarda da diğer kanser 

türleri ile sarkom görülme riski de artmış durumdadır (32). Ayrıca meme kanserine 

sekonder uygulanan radyoterapiye bağlı düşük olasılıkta da olsa anjiosarkom gelişimi 

mevcuttur. 
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Klinik Görünüm 

Yumuşak doku sarkomlarında, kaynak dokunun heterojen olması nedeniyle 

hastalığın klinik belirtilerini tanımlamak güçtür. Ancak 5 cm’ den büyük olan, 

boyutlarında artış saptanan veya ağrılı olan her yumuşak doku kitlesi, aksi 

kanıtlanmadığı sürece, malign olarak değerlendirilmelidir (33). Bu üç klinik özellik 

arasında malignite açısından en önemlisi, kitle boyutunda artış izlenmesidir. Ayrıca 

derin yerleşimli kitlelerin sarkom olma olasılığı daha yüksektir. 

İngiltere Sağlık ve Klinik Mükemmellik Enstitüsü (NICE) 2015 yılında 

yumuşak doku sarkomlarının erken tanısı için güncellenmiş kılavuz yayınlamıştır (34). 

Malignite oranı % 3 olsa da acil başvuru gerekliliğini kriterler içinde sunmuşlardır. 

1.Tanı almamış kitlesi mevcut yetişkin hastalarda, yumuşak doku sarkomu 

açısından, kitle boyutunda büyüme olup olmadığının saptanması için 2 hafta aralıklı 

ultrasonografi (USG) planlanması 

2.USG bulguları sarkom şüphesi gösteren veya USG bulgusu belirsiz olup 

klinik belirtileri devam eden erişkin hastaların en geç iki hafta içinde olmak üzere 

“kanser şüphesi” nedeniyle üst basamak merkeze yönlendirilmesi. 

Özellikle kanser şüphesi yüksek olan durumlarda, USG tetkiki yapılması 

gecikecek ise üst basamak merkeze acil sevk düşünülmelidir. Daha önce benign 

olduğu düşünülen ancak boyutta artış veya diğer şüpheli özellikler gelişen (ağrı, 

metastaz vb) lezyonların ileri araştırılması yapılmalıdır. 

Görüntüleme tetkiklerinde retroperitoneal veya intaabdominal yerleşimli, 

yumuşak doku sarkomu açısından şüpheli kitle saptanması halinde biyopsi veya 

cerrahi müdahale yapılmadan önce uzmanlaşmış merkeze yönlendirilmelidir(34). 

 

Tanı 

 

1.Radyolojik Görüntüleme: 

YDS şüphesi olan hasta için öncelikle USG planlanmalı veya üçlü 

değerlendirme (klinik, geçmiş, görüntüleme ve biyopsi) için üst merkeze refere 
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edilmelidir (34). Öncelikli yapılan USG, düşük riskli olduğu düşünülen vakaların 

(lipom gibi benign lezyonların) doğrulanmasında yararlıdır. USG bulguları ve 

muayene bulguları şüpheli olan hastalar için ilgili vücut kısmına yönelik manyetik 

rezonans görüntüleme (MRI) planlanır. Retroperitoneal tümörlerde ise MRI kadar 

yararlı olan bilgisayarlı tomografinin (BT) kullanımı daha yaygındır. Direkt grafi, 

kemik yapı ile ilişkiyi, fraktür riskini veya kalsifikasyon varlığını göstermek için 

kullanılabilir.  

2.Biyopsi: 

Şüpheli kitleye yönelik tanıda standart yaklaşım perkütan core iğne (trucut) 

biyopsisidir. Tanıyı kesinleştirmek için olabildiğince fazla örnek alınmalıdır. Ancak 

bazı vakalarda, özellikle küçük çaplı (<2 cm) yüzeyel lezyonların tanısında eksizyonel 

biyopsi daha faydalıdır. Büyük boyutlu lipomatöz lezyonlarda, özellikle biyopsi öncesi 

görüntülemede saptanan heterojen alanlar hedeflenmeli, elde edilen materyal 

dediferansiyasyon açısından dikkatle incelenmelidir. Biyopsi, ekilme (seeding) riski 

nedeniyle, biyopsi traktının ameliyat sırasında güvenle çıkarılması için uygun şekilde 

planlanmalıdır. İnce iğne aspirasyon biyopsisi primer tümörün tanısında tavsiye 

edilmez ancak uzak metastaz ya da inrezektabl hastalıkta kullanılabilir. 

Preoperatif Evreleme 

YDS tanısı almış hastalarda tedavi öncesi toraks BT ile pulmoner metastaz 

taraması yapılır. Göğüs grafisi minör lezyonları atlaması nedeni ile değerlendirmede 

yetersizdir. Çoğu olguda abdomen-pelvis BT ve kemik taraması rutin evrelemede 

kullanılmaz; ancak özellikle alt ekstremite tümörlerinde planlanmalıdır (35). 

Sinoviyal sarkom, clear-cell sarkom ve epiteloid sarkomda artmış lenf nodu 

invazyonu açısıdan BT ve MRI ile bölgesel lenf nodu değerlendirmesi yapılması 

gereklidir. Ekstremitelerde görülen atipik lipomatöz tümörlerde metastatik yayılım 

riski çok düşük olduğundan, evreleme için akciğer grafisi yeterlidir.  

Miksoid liposarkom vakalarında yumuşak doku metastazı çok yaygın olduğu 

için abdominoplevik BT taraması yapılmalıdır. Alternatif olarak, henüz rutin 

kullanıma girmemiş olsa da, okült metastatik hastalığı belirlemek için tüm vücut-MRI’ 
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da düşünülebilir (36). Alveolar yumuşak doku sarkomu ve clear cell sarkomda artmış 

beyin metastazı riski açısından kranial BT veya MRI planlanabilir (37). 

Pozitron emisyon tomografisi (PET-CT) henüz sarkomlar konusunda rutin 

araştırma yöntemi olarak kanıtlanmasa da primer veya tekrarlayan hastalığa yönelik 

radikal cerrahi öncesi planlanabilir (38). Daha çok genç yaşta görülen Ewing sarkom 

ve rabdomyosarkom tanılı hastalarda ayrı ayrı BT ve kemik tarama yöntemleri yerine 

PET-CT ile aynı tetkikte gerçekleştirilmesi önerilmektedir (39-40). Yine NF1 ilişkili 

malign periferal sinir kılıfı tümörlerinin tanısında ve yaygınlığını göstermede 

faydalıdır. (41-42) 

 

Histopatoloji 

Histolojik tanı, tümörün sınıf ve evresinin belirlenmesi için 2013 Dünya Sağlık 

Örgütü (WHO) sınıflamasına uygun olarak yapılmalıdır (12) (Tablo.1).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



9 
 

Tablo.1 Yumuşak doku tümörlerinde sınıflandırma  

Fibroblastik miyobroblastik tümörler  

Benign  

Nodüler fasiitis (intravaskuler/kranial)  

Proliferative fasiitis/myositis  

Organ‐ilişkili psödosarkomatöz myofibroblastik proliferasyon  

Iskemik fasiitis  

Tendon kılıfı fibroması  

Derinin pleomorfik fibroması  

Gardner sendromu ile ilişkili fibrom  

Elastofibrom  

Nazofarengeal anjiofibrom  

Keloid  

Kollajenöz fibrom (desmoplastik fibroblastom)  

İnfantil fibröz hamartom  

İnfantil dijital fibromatozis  

Myofibroma/myofibromatosis  

Juvenil hyalin fibromatosis  

Gingival fibromatosis  

Fibromatosis kolli  

Infantil fibromatosis  

Kalsifik aponevrotik fibrom  

Kalsifik fibroz psödotümör  

 

Intermediate  

Erişkin tip fibromatozis  

Yüzeyel (palmar, plantar, penile, knuckle pads)  

Derin (ekstra‐abdominal, abdominal, intraabdominal)  
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Malign  

Pleomorfik andiferansiye sarkom/malign fibröz histiositoma  

Storiform‐pleomorfik tip  

Miksoid tip  

Giant cell tipe  

Inflamatuar tip 

   

Lipomatöz tümörler  

Benign  

Lipom  

Anjiolipom  

Myolipom  

Kondroid lipom  

Spindle cell/pleomorfik lipom  

Lipoblastoma/lipoblastomatosis  

Myelolipom  

Hibernom  

Lipomatozis  

Intermediate  

Atipik lipom (yüzeyel iyi diferansiye liposarkom)  

Malign  

Atipik lipomatöz tümor/iyi diferansiye liposarkom 

Lipom benzeri  

sklerozan  

İğsi  

Inflamatuar  

Miksoid/round cell liposarkom  

Pleomorfik liposarkom  

Dediferansiye liposarkom 
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Düz kas tümörleri ve lezyonları  

Benign  

Leyomyom  

Anjiomyom  

Intranodal palisadik myofibroblastom  

Memenin myofibroblastomu  

Benign genital stromal tümörler  

Anjiomyofibroblastom  

Selüler angiofibrom/angiomyofibroblastom‐dişi genital trakt  

Agresiv anjiomiksoma  

Yüzeyel servikovaginal myofibroblastom  

Intravenöz leyomyomatozis  

Leyomyomatozis peritonealis disseminata 

Malign 

 Leyomyosarkom 

  Ekstra gastrointesinal stromal tümörler  

Benign  

Malign 

 

İskelet kası tümörleri  

Benign  

Kardiak rabdomyom  

Erişkin rabdomyom  

Fetal rabdomyom  

Miksoid (klasik)  

Intermediate (selüler, juvenil)  

Genital rabdomyom  
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Malign  

Embryonal rabdomyosarkom  

Klasik tip  

Botryoid tip  

Spindle hücreli tip  

Alveolar rabdomyosarkom  

Pleomorfik rabdomyosarkom  

Sklerozan rabdomyosarkom  

Diğer (rabdoid ve anaplastik içerikli)  

Gangliyon hücreleri içeren rabdomyosarkom 

  

Kan ve lenf damarlarının tümörleri  

Benign  

Papillar endotelyal hiperplazi  

Hemanjioma  

kapiller hemanjiom  

kavernöz hemanjiom  

Venöz hemanjiom  

Arteriovenöz hemanjiom  

Piyojenik granüloma  

Edinsel kökenli hemanjiom  

Hobnail hemanjiom  

Spindle hücreli hemajiom  

Lenfanjiom  

Lenfomyoma lenfanjiomatozis  

Anjiomatozis  

Lenfanjiomatozis  

Intermediate  

Epiteloid hemanjioendotelyoma  

Hobnail hemanjioendotelyoma (retiform, Dabska‐tip)  

Epitelioid sarkom  
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Kaposiform hemanjioendotelyoma  

Polimorfoik hemanjioendotelyoma  

Malign  

Anjiosarkom  

Kaposi sarkomu 

   

Perivasküler tümörler  

Benign  

Glomus tümörü  

Klasik tip  

Glomanjiom (glomuvenöz malformasyon)  

Glomanjiomyom  

Glomanjiomatosis  

Myoperisitom  

Hemanjioperisitom  

Malign  

Malign glomus tümörü 

 

Sinovyal tümörler  

Benign  

Tenosinovyal giant cell tümör: Lokalize tip/Diffüz tip  

Malign  

Malign tenosinovial giant cell tümör  

Mezotelial tümörler  

Benign  

Adenomatoid tümörler  

Intermediate  

Multikistik mezotelioma  

İyi diferansiye papiller mezotelioma  

Malign  

Diffüz mezotelioma : Epitelial tip/Sarkomatoid tip/Bifazik tip 
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  Periferal sinir kılıfı tümörleri ve ilişkili lezyonlar  

Benign  

Travmatik nöroma  

Mukozal nöroma  

Pacinian nöroma  

Palisad oluşturan enkapsüle nöroma  

Mortonun interdijital nöroması  

Sinir kılıfı ganglionu  

Nöromuskuler hamartom  

Nörofibrom  

Klasik tip (lokalize)  

Diffüz 

Pleksiform  

Epiteloid  

Pigmente  

Schwannoma  

Klasik tip  

Selüler  

Pleksiform  

Dejenere  

Epiteloid  

Nöroblastoma benzeri  

Melanotik schwannoma  

Perinöroma: Intranöral/Ekstranöral  

Granular hücreli tümör  

Nörotekoma: Miksoid tip/Selüler tip  

Ektopik meninjiom  

Glial heterotopia  

Malign  

Malign periferal sinir kılıfı tümörleri  
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Klasik tip  

Malign  periferal  sinir  kılıfı  tümörleri  ile  rabdomyoblastik 
diferansiyasyon (malign Triton tümörü ) 

Glandular  

Epiteloid  

Malign granular hücreli tümör  

Clear cell sarkom (tendon ve aponeurozun)  

Malign melanotik schwannoma  

Ekstra spinal ependimoma 

Primitif nöroektodermal tümörler ve ilişkili lezyonlar  

Benign  

Ganglionöroma  

Pigmente nöroektodermal tümör (infantil)  

Malign  

Nöroblastom  

Ganglionöroblastom  

Ewing sarkomu /primitif nöro ektodermal tümör  

Malign pigmente nöroektodermal tümör (infantil)  

Paraganglionik tümörler (paraganglioma)  

Benign  

Malign 

  İskelet dışı osseoz ve kartijenöz tümörler  

Benign  

Myozitis ossifikans  

Fibro‐osseoz psödotümör (dijital)  

Fibrodisplazi ossifikans progressiva  

İskelet dışı kondrom  

İskelet dışı osteom  

Malign  

İskelet dışı kondrosarkom 

İyi diferansiye kondrosarkom  

Miksoid kondrosarkom  
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Mezenşimal kondrosarkom  

İskelet dışı osteosarkom 

  Diğer çeşitli tümörler  

Benign  

Tümöral kalsinozis  

Konjenital granular cell tümör  

Miksoma: Kutanöz/İntramuskular  

Juksta‐artikular miksoma  

Ganglion  

Amiloid tümör  

Intermediate  

Ossifiye fibromiksoid tumor  

Inflamatuar miksohyalin tümör  

Miks tümör / parakordoma  

Pleomorfik hyalinize anjiektatik tümör  

Hemangioperisitom/soliter fibröz tümör/giant cell anjiofibrom  

Perivasküler epiteloid hücre ailesi tümörleri (PEComa)  

Malign  

Sinovyal sarkom  

Alveolar yumuşak komponentli sarkom  

Epiteloid sarkom  

Desmoplastik küçük round cell tümör  

Malign ekstra renal rabdoid tümör 
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Bu sınıflamaya ek olarak Avrupa’da ise tümör sınıflandırmasını üçe ayıran 

Federation Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer (FNCLCC) evreleme 

sistemi kullanılmaktadır (43,44).  

Tablo.2 FNCLCC Histolojik Derecelendirme Kriterleri (43,44) 

Tümör diferansiasyonu Nekroz Mitoz sayısı 

1.İyi diferansiye 

2.Orta derecede diferansiye

3.Kötü diferansiye 

0:     Nekroz yok 

1:     <%50 

2:     ≥%50 

1:    n <10 

2:    10-19 

3:     n ≥20 

Üç kriterdeki skorların toplamı malignite derecesini belirler.  

1.derece= 2-3      2.derece= 4-5      3.derece= 6 

   

Bu evrelemede mitoz oranı saptanmalıdır. Tümör heterojenitesi nedeniyle, 

trucut biyopsisi evrelendirme için doğru bilgiyi sağlamayabilir (45). Ek olarak belirli 

translokasyona-sahip sarkomlar nispeten tek tip hücresel morfolojiye sahip olmaları 

nedeniyle hatalı olarak yüksek grade yerine orta grade olarak skorlanır. Bu durum 

özellikle miksoid/yuvarlak hücreli liposarkomlar için geçerlidir. Radyolojik 

görüntüleme ve komplet cerrahi rezeksiyon spesimeninin incelenmesi ile ek bilgi 

sağlanabilir. 

Patolojik tanı, morfoloji ve immünohistokimyasal yöntemler ile konur. Gelişen 

moleküler patoloji ile gittikçe artarak kullanılan fluorescent in situ hybridisation 

(FISH) veya reverse transcription polymerase chain reaction (RT-PCR) yöntemleri 

sayesinde bu tanıların gen mutasyonu, kromozomal translokasyon veya kromozomal 

ampflikasyon gibi genetik bozukluklarla bağlantısı incelenerek değerlendirme 

tamamlanır (46). Moleküler inceleme, özellikle klinik patolojik durumun sıradışı veya 

histolojik tanının şüpheli olduğu durumlarda faydalıdır. Günümüzde Ewing sarkom, 

rabdomyosarkom, sinoviyal sarkom tanılarında ve lipomların atipik lipomatöz 

tümörler/ iyi diferansiye liposarkomlardan ayrımında doğrulama için rutin hale 

gelmiştir.  
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Histoloji-Rezeksiyon 

Rezeke edilen spesmenin raporu, Royal College of Pathologists (RCPATH) 

tarafından sunulan yönergelere uygun olarak hazırlanmalıdır (46). Patoloji raporu, 

çıkarılan kitlenin yerleşiminin derinliğini ve sınırlarını (intralezyonal/ sınır yerleşimli/ 

çevre dokulara olan uzaklık/ anatomik bariyer tarafından sınırlanma) tariflemelidir. 

Patolojik değerlendirme cerrah ile birlikte yapılmalı, kitlenin bütün halinde çıkıp 

çıkmadığı sorgulanmalıdır. Preoperatif radyoterapi/ sistemik tedavinin etkinliği 

açısından tümör boyut ve derecesi değerlendirilmelidir. Uygun şartlar varlığında, 

moleküler patolojideki gelişmelerle, gelecekte ortaya çıkabilecek bireye özgü tedavi 

seçenekleri için tümörden alınacak örnekler dondurulup saklanmalıdır.  

 

Cerrahi Sınır Sınıflaması 

Cerrahi sınırlar histopatolojik olarak dört kısımda incelenir (47): 

 

1.İntralezyonal: Cerrahi sınır tümör içinden geçmektedir. 

2.Sınırda rezeksiyon: Cerrahi sınır psödokapsülü (reaktif bölge) takip eder. 

Tümör satellitlerinin reaktif bölge içine uzanması nedeniyle lokal rekürrens riski 

yüksektir. Ancak planlı ve plansız yapılan sınırda rezeksiyonlarda prognostik açıdan 

farklılık mevcuttur. 

3.Geniş rezeksiyon: Cerrahi sınır normal dokudan geçmekle beraber tümör ile 

aynı kompartmandadır (organ/fasya) Lokal rekürrens oranı düşük olmakla beraber 

etkilenen kompartmandaki atlama (skip) lezyonlara bağlıdır. 

4.Radikal rezeksiyon: Tümör, etkilenen kompartman ile birlikte rezeke 

edilmiş olup lokal rekürrens riski minimaldir.  

Royal College of Pathologists tarafından sunulan son araştırmalarda daha basit 

olarak en yakın cerrahi sınıra milimetre bazında uzaklık, sınırda yer alan doku tipi 

(fasya,kas,yağ veya deri), invaziv sınırdaki şekilsel durum (infiltratif/çekilmiş) ve 

vasküler invazyon varlığına odaklanılmıştır (46). Sınıflama için diğer kanser tiplerinde 
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kullanılan ve basitçe sınırda tümör varlığını baz alan bir pragmatik yaklaşım daha 

belirleyicidir: 

R0-sınırda tümör hücresi yok 

R1-sınırda tümör hücresi var 

R2- makroskopik rezidüel tümör 

Sınır değerlendirmesi karmaşık olmakla birlikte, rezeke edilen sarkomun 

histolojik subtipi ve R1 sınırın biyolojik davranışı da hesaba katılmalıdır. Önemli bir 

yapıyı korumak amaçlı yapılan planlı R1 rezeksiyon ile rezeke edilen spesimenin 

musküler yüzeyinde saptanan multifokal R1 rezeksiyon arasında prognoz açısından 

farklılık olabilir (48). 

Evreleme 

American Joint Committee on Cancer (AJCC) tarafından tanımlanan ve yumuşak doku 

sarkomlarında kullanılan en sık evreleme sistemi, tümör histolojik derecesini ve 

evresini içerir (49). (tablo 2 ve 3) 

Evre 1: 

.  1a: Düşük dereceli tümör, küçük boyut (G1/X,T1a/b N0M0) 

.  1b: Düşük dereceli tümör, büyük boyut (G1/X,T2a/b N0M0) 

Evre 2: 

.  2a: Orta veya yüksek dereceli tümör, küçük boyut (G2/3,T1a/b N0M0) 

.  2b:Orta dereceli tümör, büyük boyut (G2,T2a/b N0M0) 

Evre 3: 

.  3a: Yüksek dereceli tümör, büyük boyut (G3, T2a/b, N0M0) 

.  3b: Herhangi bir dereceye sahip ve herhangi bir boyutta tümör + bölgesel lenf 

nodu tutulumu             (G1-3,T1-2,N1, M0) 

Evre 4: 

. Tanımlanmış metastaz (G1-3, T1-2, N 0-1,M1) 
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Tablo.3.Yumuşak doku sarkomlarında AJCC TNM sınıflaması (49) 

Sınıflama Tanım 
Primer Tümör (T) 
 
Tx 
 
T0 
 
T1 
 
 
 
T2 

 
 
Primer tümör değerlendirilemiyor 
 
Primer tümör yok 
 
Tümör en büyük çapı  ≤  5 cm 
     T1a: Yüzeyel tümör 
     T1b: Derin yerleşimli tümör 
 
Tümör en büyük çapı > 5 cm 
     T2a: Yüzeyel tümör 
     T2b: Derin yerleşimli tümör 
 

Bölgesel lenf nodları (N) 
 
Nx 
N0 
N1 

 
 
Bölgesel lenf nodu değerlendirilemiyor 
Bölgesel lenf nodu metastazı yok 
Bölgesel lenf nodu metastazı var 

Uzak metastaz (M) 
 
M0 
M1 

 
 
Uzak metastaz yok 
Uzak metastaz var 

Histolojik Derece (G) 
 
G0 
G1 
G2 
G3 
 

 
 
Tümör derecesi değerlendirilemiyor 
İyi diferansiye 
Orta derece diferansiye 
Kötü diferansiye 
 

 

Tedavi 

1.Lokal Hastalığın Yönetimi 

YDS çok çeşitli tümör gruplarından oluşmakla birlikte, tümör davranışı ve 

geliştirilen tedavilere cevabın belirlenmesi ile farklı histolojik özelliklere sahip 

tümörlere yönelik bireysel tedaviler geliştirilmesi mümkün hale gelmektedir. 

Tedavideki asıl amaçlar, sağ kalımın uzatılması, lokal nüksün engellenmesi, vücut 

fonksiyonlarının etkilenmemesi ve morbiditenin en alt seviyeye düşürülmesidir.  

Çoğu ekstremite ve gövde yerleşimli tümörlerde, özellikle de seçilmiş vakalara 

yönelik tedavide konservatif cerrahi, preoperatif veya postoperatif radyoterapi ile 

kombine edilir ve optimal fonksiyonların korunarak lokal kontrolün sağlanması 
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amaçlanır. Komplet rezeksiyonun sağlandığı düşük dereceli tümörlü vakalarda veya 

geniş sınır ile rezeke edilen küçük boyutlu ve yüzeye yakın tümörlü vakalarda 

radyoterapiden kaçınılabilir. 

2.Cerrahi Tedavi 

2.1.Lokalize Hastalıkta Cerrahi Tedavi 

Erişkin tipi lokalize yumuşak doku tümörlerinde cerrahi rezeksiyon standart 

tedavi yöntemidir. Tümör rezektabilitesinin değerlendirilmesinde tümör evresi, 

anatomik lokasyonu ve hasta komorbiditesi göz önünde bulundurulur. Cerrahi 

rezeksiyonda amaç, temiz cerrahi sınırın sağlanarak tümörü tamamen eksize etmektir. 

Kabul edilebilir sınır üzerinde tam olarak görüş birliği sağlanmamış olmakla birlikte 

genel kabul sınırda 1 cm eninde sağlıklı yumuşak doku olması ve/veya eşdeğerinin 

sağlanmasıdır (örneğin fasya tabakası). Tam rezeksiyonun sağlanması için kritik 

anatomik yapıların (örneğin majör sinirler, vasküler yapılar) rezeke edilmesini 

gerektirecek bazı olgularda, hasta ile görüşülerek, rekürrens riski ve radikal cerrahinin 

neden olacağı morbidite göz önünde bulundurularak, planlı şekilde lokal mikroskobik 

odağın geride bırakılması da kabul edilebilir (50). Düşük rekürrens riskine ve metastaz 

oranına sahip bir grup tümör çeşidi tanımlanmış olup (örneğin atipik lipomatöz 

tümörler vb.) bu vakalarda planlı sınır eksizyonunun sağlanması uygundur. Bazı 

durumlarda da lokal kontrolü ve en iyi kür şansını sağlamak için en komplet 

rezeksiyon en uygun yöntem olabilir. 

Temiz sınır sağlamak için kompartmantektomi veya önemli derecede kas 

rezeksiyonu gerektiren vakalarda aynı seansta kas transferi yapılması düşünülebilir 

ancak hasta için tek seansta gerçekleştirilmesi avantaj olarak görülse de histolojik 

açıdan sınırın temiz olduğu doğrulanmadan naklin gerçekleştirilmesi riskli olabilir. 

Cerrahi uygulanan ve pozitif sınır saptanan hastalarda, kabuledilebilir 

morbidite oranı ile yeterli sınıra ulaşılabilinecekse re-eksizyon planlanmalıdır. 

Makroskopik rezidüel hastalık varlığında prognoz negatif yönde etkilenmekle birlikte 

postoperatif radyoterapiye rağmen lokal kontrol sağlanamamaktadır (51). 

Tümör boyutu ve yerleşimi nedeniyle sınırda rezektabl olduğu düşünülen 

hastalarda kemoterapi (sistemik/bölgesel) veya radyoterapi ile neoadjuvan tedavi 
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yapılması düşünülebilir (52). Bu karar tümörün histolojisine, sistemik tedaviye 

duyarlılığına ve hastanın genel durumuna bağlıdır. Yüksek cevap oranı nedeniyle 

miksoid liposarkomlarda preoperatif radyoterapi her vakada planlanmalıdır (53). 

Diğer subtiplerde radyoterapi ile kaydadeğer küçülme oranı daha düşük olduğu için 

sınırda eksizyon yapılması planlanan vakalarda sınır pozitifliğini sağlamak için 

kullanılabilir. 

2.2.Metastatik Hastalıkta Cerrahi Tedavi 

Metastatik hastalığı olan vakalarda primer tümörün rezeksiyonu palyatif 

yöntem olarak bir seçenektir. Ancak kemoterapi ve radyoterapi daha uygun seçenekler 

olabilir. Hastanın prognozu, belirtileri, komorbiditesi, cerrahinin ortaya çıkaracağı 

morbidite, histolojik subtip ve metastaz derecesi, cerrahi karar alınırken göz önünde 

bulundurulmalıdır.  

3.Radyoterapi 

3.1.Neoadjuvan ve adjuvan radyoterapi 

Ameliyat öncesi ve sonrası dönemde, orta veya yüksek dereceli yumuşak doku 

sarkomlarında radyoterapi standart yaklaşım olarak kabul edilir. Cerrahi rezeksiyona 

ek olarak radyoterapi uygulanması, radikal rezeksiyona (kompartman eksizyonu / 

ampütasyonu) göre benzer lokal kontrol oranlarıyla organ fonksiyonun korunmasını 

sağlar(54). Düşük dereceli tümör vakalarının çoğunda radyoterapiye ihtiyaç 

duyulmaz. Özellikle hayati öneme sahip organlara bitişik olması nedeniyle cerrahiyi 

kısıtlama olasılığı mevcut, re-eksizyonun uygulanamayacağı, büyük boyutlu ve derin 

yerleşimli yakın sınıra sahip tümörlerde mutlaka uygulanması düşünülmelidir. 

Kompartman rezeksiyonu veya ampütasyon yapılan ve temiz sınırın sağlandığı 

hastalar adjuvan radyoterapiye ihtiyaç duymaz.  

Önerilen postoperatif radyasyon dozu 1.8-2 fraksiyonda 60-66 Gy’dir (55). 

Ekstremite sarkomlarında önce 50 Gy’ lik geniş volüm ve onu takip eden 10-16 Gy’ 

lik düşük volüm olarak çift fazlı teknik uygulanır (55). Uygulama alanı brakial pleksus 

gibi kritik yapılar içeriyorsa dozun azaltılması gerekir. Intensity modulated 

radyoterapi (yoğunluğu ayarlanmış RT), tedavi dozunu optimize etmek ve toksik 

etkiyi azaltmak için kullanılabilir (56).  
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Birleşik Krallık’daki bazı merkezlerde preoperatif radyoterapi rutin hale 

gelmiştir. Özellikle uygulanacak postoperatif radyoterapinin morbidite üzerine önemli 

negatif etkisi olacağı düşünülen tümörler, sınırda operabilitesi olan tümörler ve 

preoperatif radyoterapi ile operabl hale gelebilecek tümörlerde kullanılabilir (52). 

Preoperatif radyoterapi kullanıldığında özellikle yara iyileşmesine negatif etki olmak 

üzere postoperatif morbidite insidansında bir miktar artış görülmektedir. Lokal veya 

serbest flep kullanma gibi yaklaşımlar yara komplikasyonlarını önlemekte etkili 

olabilir. Serbest flepler ile postoperatif yara komplikasyon riski azaltılarak ölü boşluk 

minimalize edilir ve defekt rekonstrüksiyonu sağlanır. Kasık/uyluk ve aksiller bölge 

gibi yara iyileşmesi daha zor olan bölgelere preoperatif radyoterapi uygulanması çok 

uygun değildir. Ayrıca hızlı büyüyen ve ağrılı tümörlerde erken cerrahi tercih 

edilebilir. Miksoid liposarkom gibi belirli bazı radyosensitif histolojik subtipler için 

preoperatif radyoterapinin önemli derecede yararı vardır (52-53) . Preoperatif 

radyoterapi uygulamasında standart olarak 5 hafta süreyle 50 Gy doz uygulandıktan 

sonra cerrahi için 4-6 hafta beklenir. Tümör sınır pozitifliği mevcut ise postoperatif 

olarak 10-16 Gy’ lik ek bir tedavi verilmektedir ancak güncel veriler bu uygulamanın 

yararlı olmamakla beraber geç toksisite riskinde artışa neden olduğunu göstermektedir 

(57)..  

3.2.Definitif Radyoterapi 

Radyoterapinin sarkom tedavisinde tek başına kullanılması alışılagelmiş 

değildir. Ancak vakaların küçük bir kısmında tümör yerleşimi, lokal invazyon veya 

rezeksiyonun kabul edilemez morbidite veya fonksiyon kaybına yol açacağı 

gerekçesiyle tümör unrezektabl olarak kabul edilebilir. Bu tip vakalarda lokal 

rekürrens oranları yüksek olsa da radyoterapi bazen uzun bir remisyon süreci 

sağlayabilir. Sonuçlar tümör boyutu, derecesi ve radyasyon dozuna bağlıdır (58-61).  

Genellikle 60 Gy üzeri dozlar uygulanmakla birlikte komorbiditesi olan hastalarda doz 

azaltılmaktadır. 

3.3.Proton Terapisi 

Proton tedavisi hedef dokuya yüksek doz radyoterapi uygularken sağlıklı 

dokuya etkili olan dozu en aza indirmeyi sağlayan, gelişmiş bir metottur. Yetişkin ve 
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çocuk hastalarda spinal ve paraspinal yumuşak doku sarkomlarını içeren birkaç 

endikasyonu mevcuttur (62). 

4.Kemoterapi 

4.1.Adjuvan kemoterapi 

Kemoterapinin çoğu yumuşak doku sarkomu üzerine etkisi henüz kanıtlanmış 

değildir. Birleşik Krallık’da henüz standart tedavi haline gelmiş olmasa da yüksek 

riskli ve kemosensitif subtipe sahip tümörler üzerine tedavideki yararı dışlanamaz. 

Kemosensitif özelliğe sahip tümörler tablo-4’de gösterilmiştir (63). Çoğu nüks 

hastalığın tedavisi palyatiftir ve kürü sağlamanın en iyi yolu primer tedavidir. Kötü 

prognozla seyreden subtiplerde, nüks tedavisinin zor olduğu kardiak sarkom gibi 

vakalarda adjuvan kemoterapi uygulama eşiği daha düşüktür. Diğer yöntemlerle tedavi 

edilemeyen lokal nüksler de ve spinal kord gibi kritik yapılara bitişik yerleşimli olması 

nedeniyle yeterli radyoterapi verilemeyen vakalarda da kullanılabilir. 1997’de 

yayımlanan bir meta-analizde lokal kontrol ve progresyonsuz sağkalım üzerine 

gelişme olduğunu raporlamış olsa da genel sağ kalıma yararı istatistiksel olarak ortaya 

konmamıştır (64). Bu bilgi daha sonra yapılan iki çalışma ile desteklenmiştir (65,66). 

Daha sonra 2001’de yayınlanan İtalyan çalışmasında adjuvan kemoterapinin sağ 

kalıma önemli düzeyde katkısı olduğu rapor edildi (67). Son olarak yumuşak doku 

sarkomları için adjuvan kemoterapi üzerine yapılmış en geniş çalışma olan EORTC 

62.931 çalışmasında ise neoadjuvan kemoterapi alan hastalarda, kemoterapinin lokal 

kontrol, nükssüz sağ kalım ve genel sağ kalım üzerine yararını net olarak ortaya 

konulamamıştır (68). Fakat, eski çalışmalarla karşılaştırıldığında, her iki çalışmada da, 

belki de cerrahi teknikteki gelişme ve adjuvan kemoterapi kullanımındaki artışa bağlı 

olarak artmış sağ kalım ortaya konulmuştur. Şimdiye kadar yapılan çalışmalardaki 

diğer bir konu da tüm sarkom tipleri için standart bir kemoterapi kombinasyonunun 

kullanılmasıydı. Gelecekte spesifik sarkom subtiplerine yönelik spesifik kemoterapi 

kombinasyonlarının geliştirilmesi umut edilmektedir. 
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Tablo.4. Yumuşak doku tümörlerinde kemosensitivite 

Kemosensitivite düzeyi  

Kemosensitif 

 

 

 

 

Orta derecede kemosensitif 

 

 

 

 

 

Düşük derecede kemosensitif 

 

 

 

 

 

Kemosensitif olmayan 

Desmoplastik küçük yuvarlak hücreli 

tümör 

Sinovial sarkom 

Miksoid/Yuvarlak hücreli liposarkom 

Uterin leiomyosarkom 

 

Pleomorfik liposarkom 

Epiteloid sarkom 

Pleomorfik rabdomyosarkom 

Leiomyosarkom 

Anjiosarkom 

 

Malign periferal sınır kılıf tümörü 

Miksofibrosarkom 

Dediferansiye liposarkom 

Clear cell sarkom 

Endometrial stromal sarkom 

 

Alveolar yumuşak doku tümörü 

İskelet dışı miksoid kondrosarkom 

 

 

4.2.Neoadjuvan kemoterapi  

Yumuşak doku sarkomlarında neoadjuvan kemoterapiye yönelik çalışmalar 

retrospektif seriler ve faz-2 çalışmalardır (69). Ancak preoperatif kemoterapi veya 

kemoradyoterapi, sınırda rezektabl, büyük boyutlu yüksek dereceli tümör vakalarında 

kullanılabilir (70). Hastanın yaşı, komorbiditesi ve tümörün histolojik tipi göz önünde 

bulundurulmalıdır. Farklı histolojik tümör subtipleri arasında kemosensitivite 

açısından önemli farklar mevcuttur.(Tablo.4) Yumuşak doku sarkomlarının tümüne 
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göre miksoid liposarkomların kemoterapi cevabı daha yüksektir (71,72). Kemoterapi 

esnasında progresyon riski nedeniyle tümör yakın olarak takip edilmeli, gerekirse 

cerrahi müdahale hızlandırılmalıdır. 

Prognoz ve Takip 

1.Primer hastalık için prognoz ve takip 

Primer tedavi sonrası prognoz, tümör evresi, derinliği, boyutu ve hasta yaşına 

bağlı olarak hesaplanabilir (73). Son 20 yılda sonuçların iyileştiği gözlemlenmiştir 

(74). Lokal rekürrens, tümör derecesi, eksizyon sınırları ve radyoterapi kullanımı ile 

ilişkilidir. Fransız sarkom çalışma grubuna göre, özellikle retroperitoneal veya büyük 

boyutlu yumuşak doku sarkomlarında nükslerin çoğu tanıdan sonraki ilk 5 yıl içinde 

gelişmektedir (75). 

Yumuşak doku sarkomlu hastalar için de tanımlanmış takip protokolleri 

mevcuttur. Takip ile lokal nüks veya pulmoner metastazlar erken saptanarak bazı 

hastalarda prognoz iyileştirilebilir. Son zamanlarda yayınlanan bir çalışmada, standart 

takip protokolü ile görüntüleme yardımlı daha yoğun takip protokolleri arasında fark 

olmadığı saptanmıştır (76). Daha sonra yapılan bir retrospektif çalışmada da lokal 

rekürrenslerin çoğunun klinik olarak tespit edildiği ve rutin MRI’ in kullanımının 

yararının şüpheli olduğu bildirilmiştir (77).  

Standart takip için önerilenler: 

1.Özgeçmiş 

2.Lokal rekürrense yönelik muayene, nüks şüphesi varlığında veya primer 

bölgenin klinik muayenesi zor ise USG ve/ veya MRI ile görüntüleme  

3.Akciğer grafisi, gereği halinde BT 

4.Tedavinin geç etkisini değerlendirme 

 

ESMO rehberlerine göre genelde 2-3 yıl içinde nüks gösteren orta-yüksek 

dereceli tümör vakalarının ilk 2-3 yıl 3-4 ayda bir, 5. yıla kadar yılda iki kez ve 8-10. 

yıla kadar yılda bir kez değerlendirilmesi gerekir (37). Düşük dereceli tümör 
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vakalarının ilk 3-5 yıl 3-4 ayda bir ve daha sonrasında en az 10. yıla kadar yılda bir 

kez değerlendirilmesi gerekir.  

Takibin diğer bir yararı da yapılan tedavinin geç dönem etkilerini görmektir. 

Radyoterapi alan hastalar ikinci bir malign hastalığa yatkın olmakla beraber 

radyoterapi sahasında artmış ateroskleroz riski mevcuttur. Kemoterapi renal 

fonskiyonları ve üreme yetisini etkileyebilir. Geç dönem etkinin değerlendirilmesi için 

tam kan sayımı, renal ve hormonal değerlendirmeler ile ekokardiografi yapılmalıdır.  

2.İlerlemiş hastalıkta prognoz ve tedavi 

Genellikle çoğu metastatik vakada tedavinin amacı palyasyondur. Yüksek 

dereceli sarkomlu hastaların % 50’ sinde uzak metastaz gelişir ve yayılan hastalık 

nedeniyle metastaz tespitinden sonra ortalama 12 ay içerisinde hasta kaybedilir (78-

80).  

İlerlemiş hastalığın yönetimi, palyatif tedavi semptomların olup olmamasına 

ve tedavinin potansiyel toksisitesine bağlı olarak karmaşıktır. Ağrı ve dispne gibi 

semptomların varlığında tümör küçültülmesi gerekli olabilir. Semptomların olmaması 

halinde de hayat kalitesinin arttırılması hedeflenir.  

Özellikle uzun süreli hastalığa sahip olgulara yönelik tedavi birçok stratejinin 

kombinasyonunu içerir. Seçeneklere karar vermede tümörün histolojisi, yayılımı, 

volümü ve sistemik tedaviye duyarlılığı göz önüne alınmalıdır. Semptomatik metastaz 

varlığında veya remisyon periyodunu uzatmada, sistemik tedavi ile birlikte cerrahi ve 

radyoterapi de kullanılabilir. Bunların dışında mikrodalga veya radyofrekans ablasyon 

da kullanılabilir. Kemik metastazlı vakalarda ağrı ve fraktür riskini azaltmak için 

bifosfonatlar veya denosumab yararlı olabilir.  

Kötü performansa sahip veya ciddi komorbiditeleri olan hastalarda sadece 

semptom kontrolüne yönelik palyatif tedavi en iyi seçenektir.  

 

3.Sarkomlar için sistemik anti kanser terapisi 

Sarkomların nadir görülmesi ve aralarındaki heterojenite optimal tedavi 

protokollerinin geliştirilmesine engeldir. Yumuşak doku sarkom subtiplerinin 
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insidansının düşük olması, geniş ölçekli, prospektif, randomize çalışmaların 

yapılmasına izin vermez. Bu nedenle elimizdeki bilgiler, tek merkezli veya çok 

merkezli faz 2 çalışmalardan, retrospektif vaka serilerinden ve daha nadir suptipler 

için vaka raporlarından sağlanmaktadır.  

Yapılan yayınlarda, yumuşak doku sarkomlarına yönelik kemoterapi cevabı 

oranları, kullanılan ilaç, hasta seçimi ve tümörün histolojik subtipine bağlı olarak 

%10’dan %50’ye kadar değişmektedir (tablo-4). Hastanın kondisyonunun iyi olması, 

genç yaş ve karaciğer metastazının olmaması, yüksek kemoterapi cevabını 

sağlamaktadır ve sağkalım süresi uzamaktadır (79). Hastalık stabilitesini sağlamak 

için yapılan yeni terapilerle tedavi etkisini saptamada yanıt oranının tek bir ölçüt 

olduğu anlaşılmaktadır. Histolojik subtipe göre kemoterapiye değişken yanıt 

saptanmış olup yeni edinilecek bilgilerle tedavide bireyselleştirme sağlanması 

amaçlanmaktadır. Örneğin sinovial sarkom, leiomyosarkom ve miksoid liposarkomun 

kemoterapiye yüksek yanıt oranı bilinmektedir. Aksine, alveolar yumuşak doku 

tümörü, iskelet-dışı miksoid kondrosarkom ve soliter fibröz tümörler kemoterapiye 

düşük yanıtlı olarak bilinir. Ancak, hedefe yönelik terapiler çağında tedavi cevap 

oranına bakılarak verilen standart kemoterapilerin yerini tümör histolojisine yönelik 

terapötikler almaya başlayacaktır. Güncel ve gelecekteki araştırmalar daha spesifik, 

genom profiline, tümör gelişim mekanizmalarına ve ilaç aktivite mekanizmalarına 

yönelik olarak planlanmaktadır. Ek olarak, immün sistemin daha iyi anlaşılması, diğer 

tümör tipleri için umut verici olan immün kontrol noktası inhibitörleri gibi yeni 

ajanların geliştirilmesine olanak sağlayacaktır. Sarkom yönetiminde hastalığın nadir 

olması ve sayısız subtip içermesi, tedavi önerilerinin geliştirilmesinde tercih edilen 

altın standartların tanımlanmasında ve randomize kanıtları sağlayacak yeterli 

genişlikte çalışmaların yapılmasında büyük bir zorluk oluşturmaktadır. Bu nedenle 

diğer kanser tiplerinden farklı olarak tedavi, faz-2 çalışmalara, küçük çaplı randomize 

faz-3 çalışmalara ve çok nadir subtipler için vaka serilerine bağlı olarak verilebilir. 

Sistemik tedavi tümör histolojisi ve tümör subtipinin genetik özelliğine yönelik 

planlanmalıdır (81-83). 
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4.Lokal Rekürrensin Yönetimi 

Lokal rekürrenslere genellikle metastaz da eşlik eder; bu nedenle hastalar 

dikkatle incelenerek evrelenmelidir. Metastatik hastalık saptanmayan lokal rekürrens 

durumlarda, lokal kontrolün sağlanması için yeteli temiz sınırı sağlamak amacıyla 

cerrahi veya radyoterapi kullanılmalıdır. Seçilmiş vakalarda en blok komplet cerrahi 

rezeksiyon gerekebilir. 

5.Akciğer metastaz yönetimi 

ESMO 2014 klavuzuna göre akciğer metastaz teşhisini takiben 

metastazektomi, başka bir organda metastaz olmaması dahilinde, akciğer başına 

lezyon sayısı ve tümör gelişimi göz önüne alınarak ve primer cerrahi sonrası 

hastalıksız dönemde yapılmalıdır (37). Tümör nüksünün yokluğunda metastatik 

lezyona yönelik 3 ay arayla BT görüntüleme yapılmalı, ek lezyon yoksa ve lezyon 

rezektabl ise metastazektomi planlanmalıdır. Aralıklı görüntüleme ve cerrahinin 

ertelenmesini hastalara açıklamak güçtür; ancak erken yapılacak cerrahide, cerrahi 

sonrası aniden multipl metastaz gelişmesi riski morbiditeyi arttırmakta ve sistemik 

tedaviyi geciktirmektedir. Radyofrekans ve mikrodalga ablasyon da diğer seçenekler 

olabilir. Son dönemde yüksek doz hipofraksiyone radyoterapi yöntemi olan 

stereotaktik ablatif radyoterapi (SABR) yeni bir seçenek olarak sunulmuştur. 

Sürdürülen prospektif çalışmalarda torasik metastaz nedeniyle opere olan (akciğer 

metastazlı hastaların %20-40’ı) yumuşak doku sarkomlu hastalara ait çok fazla bilgi 

olmasa da cerrahi prosedür uygulananan ve takip edilen birçok uzun dönem sağ kalımlı 

hasta mevcuttur (84). Metastazektominin uzun dönem sağkalıma katkısı ise henüz 

kanıtlanmamıştır.  

6.Ektrapulmoner oligometastazların yönetimi 

Çoğu vakada ekstrapulmoner metastazlar sistemik tedavi ile tedavi edilmiştir. 

Seçişmiş vakalarda semptomları azaltmak veya sınırlı metastatik hastada remisyon 

süresini uzatmak için cerrahi, radyofrekans ablasyon, krioterapi veya radyoterapi 

düşünülebilir. 
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3. GEREÇ VE YÖNTEMLER 

 

5 yıllık dönemde (2011-2016) retroperitoneal sarkom nedeni ile küratif amaçla 

opere edilen 25 hasta retrospektif olarak araştırıldı. Tüm hastalar Sağlık Bilimleri 

Üniversitesi Haydarpaşa Numune Eğitim ve Araştırma Hastanesine refere edilmişti. 

Araştırma için hastane yerel etik kurulundan yazılı onay alındı (HNEAH KAEK 

2017/KK/95). Çalışma protokolü 1975 Helsinki Deklarasyonu ilkelerine uygun olarak 

yürütüldü.  

Dahil edilme kriterlerini; ≥18 yaş, retoperitonun birincil sarkomu olduğu 

bildirilen ve bizim merkezimizde tedavi uygulanan hastalar oluşturdu. Yaygın hastalık 

nedeni ile opere edilemeyen, 18 yaş altı, senkron tümörü olan, gebe, kontrol 

edilemeyen metabolik hastalığı mevcut hastalar ile gastrointestinal stromal tümörler, 

küçük yuvarlak mavi hücreli sarkomlar, osteosarkom, kondrosarkom, fibromatozis 

gibi jinekolojik, iskelet veya karın kökenli tümörler çalışma dışı bırakıldı.  

Çalışmada hasta, tümör ve tedavi değişkenleri analiz edildi. Hastaya ait 

değişkenleri yaş, cinsiyet, semptomlar, tanı yöntemleri ve takip süresi 

oluşturmaktaydı. Tümöre ait değişkenlerde boyut, histolojik derece (yüksek veya 

düşük) ve histolojik alt tip analiz edildi. Tedavi değişkenlerinde ise uygulanan cerrahi 

yöntem, morbidite, adjuvan tedavi modaliteleri, nüks ve nüks için ikincil cerrahi tedavi 

yöntemleri araştırıldı. 

Ameliyat öncesi değerlendirme tüm durumlarda yapıldı. Ayrıntılı öykü ve fizik 

muayene değerlendirmenin ilk adımlarıydı. Metastatik hastalık için akciğer grafisi 

ve/veya kontrastlı bilgisayar tomografisi tüm hastalara yapılmıştı. Klinik gereklilik 

halinde anjiografi, intravenzö pyelografi, sintigrafi ya da pozisyon emisyon 

tomografisi gibi radyolojik tetkikler uygulanmıştı. 

Antibiyotik profilaksisi ve profilaktik düşük molekül ağırlıklı heparin 

uygulaması vakaların tamamında uygulanmıştı. Cerrahi kesi pozisyonu tümör yerine 

bağlı değişkenlik göstermektedydi. Sıklıkla sırtüstü yatar pozisyonda göbek üstü ve 

göbek altı median insizyon tercih edilmişti. Medikal dosya arşivlerinden ameliyat 

süresi, hastanede kalış süresi, morbidite ve mortalite tarandı. İlk bir ay içinde gelişen 
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ölüm, hastane mortalitesi olarak kabul edildi. Tüm hastalara tümörün tamamen 

çıkarılmasına yönelik en-blok cerrahi uygulanmıştır. Ek organ rezeksiyonları patoloji 

verileri ile doğrulandı. 

Histolojik alt tip tek bir patolog tarafından güncellenmiş WHO sınıflamasına 

göre gözden geçirildi. Tümör boyutu, patolojik analizde tümörün en büyük çapı olara 

tanımlandı. Tümör evresi için Federation Nationale des Centres de Lutte Contre le 

Cancer (FNCLCC) evreleme sistemi kullanıldı. Makroskopik hastalığın sınırları 

mikroskobik olarak R0 (cerrahi sınırlar temiz) ve R1 (cerrahi sınırlarda tümör 

hücrelerinin varlığı) olarak ifade edildi. Makroskopik rezidüel hastalık R2 olarak 

tanımlandı. 

Ameliyat sonrası radjuvan radyoterapi ya da kemoterapi kararı, cerrah, patolog 

ve onkoloğun iştirak ettiği konseyde alınmıştır. Lokal nüks retroperitoneal veya karın 

boşlupunda tekrarlayan tümör olarak tanımlandı. Karın boşluğu dışında ve/veya organ 

yayılımlar uzak nüks olarak ifade edildi. 

Hastalar Aralık 2016 tarihine kadar takip edildi. Hastalıklı ve hastalıksız sağ 

kalım oranları, nüks nedeni ile tekrar opere edilen hastalar kayıt edildi. 

İstatiksel analiz SPSS 16.0 programı kullanılarak yapıldı (SPSS for Windows, 

2008, SPSS Inc., Chicago, Illinois, ABD). Genel sağkalım ve hastalıksız sağkalım 

süreleri cerrahi rezeksiyonun yapıldığı tarihten son takibe alınan ziyarete kadar 

ölçülmüştür. Klinikopatolojik faktörlerin sağ kalım üzerine etkisi tek değişkenli COX 

orantısal analizi ile değerlendirildi.  P  <0.05 istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi. 
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4. BULGULAR 

Hastanemiz genel cerrahi kliniğinde 2011-2016 yılları arasında toplam 25 

hastaya retroperitoneal sarkom tanısıyla cerrahi uygulanmıştır. 25 hastanın 13 (%52)’ü 

erkek, 12 (%48)’si kadın idi. Ortalama yaş 57.4±8.88 idi. Hastaneye ilk başvuru 

şikayeti 14 (%56) hastada karın ağrısı, 3 (%12) hastada şişkinlik, 1 (%4) hastada üriner 

obstrüksiyon idi. 7 (%28) hastada ise başka nedenler dolayısıyla yapılan radyolojik 

görüntülemelerde rastlantısal olarak saptandı. Hasta karakteristikleri tablo.5’de 

verilmiştir.  

Tablo.5: Hasta karakteristikleri 

Değişken Erkek Kadın Total 

Hastalar n=13 (%52) n=12 (%48) 25 

Yaş (yıl±SD) 54.4 ± 8.47 60.6 ± 7.69 57.4 ± 8.88 

Takip (ay±SD) 33.1 ± 17.57 33.8 ± 14.86 33.4 ± 16.41 

Belirtiler    

   Karın ağrısı 4 (%16) 10 (%40) 14 (%56) 

   Şişkinlik 3 (%12) - 3 (%12) 

   Üriner Obstrüksiyon 1(%4) - 1 (%4) 

   Rastlantısal 5 (%20) 2 (%8) 7 (%28) 

İlk tanı yöntemi    

   USG 4 6 10 

   BT 8 6 14 

   MRI 1 - 1 

USG:Ultrasonografi  BT:Bilgisayarlı tomografi  MRI:Manyetik Rezonans Görüntüleme 

 

25 (%100) hastaya komplet geniş total rezeksiyon uygulanırken 13 (%52) 

hastaya ek organ rezeksiyonu yapılmıştır. Ek organ rezeksiyonu yapılan hastaların 

9’una nefrektomi yapılırken 1 hastaya distal pankreatektomi+splenektomi, 1 hastaya 
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apendektomi, 3 hastaya sağ hemikolektomi ve 1 hastaya da 11.-12. Kot parsiyel 

rezeksiyonu uygulanmıştır. Retroperitoneal sarkom nedeniyle opere edilen olguların 

yaş, cinsiyet, tümör tipi, tümör çapı, ek organ rezeksiyonu ve histolojik 

derecelendirilmesi tablo.6’da sırasıyla verilmiştir. 

Tablo 6.Tümör Özellikleri 

n Cinsiyet Yaş T (primer tümör) Tümör 
çapı (cm) 

Ek organ rezeksiyonu Histolojik 
derece 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

12 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 

20 

21 

22 

23 

24 

25 

K 

K 

K 

K 

E 

E 

K 

K 

E 

E 

E 

E 

E 

K 

E 

K 

K 

K 

E 

K 

E 

K 

E 

E 

E 

59 

61 

63 

65 

61 

62 

67 

70 

41 

42 

68 

53 

44 

45 

54 

56 

69 

70 

55 

55 

61 

48 

57 

51 

59 

İyi diferansiye LS 

İyi diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

İyi diferansiye LS 

Miksoid LS 

Miksoid LS 

İyi diferansiye LS 

İyi diferansiye LS 

İyi diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

Miksoid LS 

İyi diferansiye LS 

İyi diferansiye LS 

Miksoid LS 

İyi diferansiye LS 

Miksoid LS 

Anjiosarkom 

İyi diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

De- diferansiye LS 

Miksoid LS 

Miksoid LS 

İyi diferansiye LS 

37 

43 

24 

26 

12 

16 

36 

26 

7 

10 

35 

40 

22 

18 

18 

24 

6 

26 

7 

7 

22 

17 

19 

37 

14 

 

 

Sol nefrektomi 

Sol nefrektomi 

Distal pankreatektomi+splenektomi 

 

 

 

Sağ nefrektomi 

 

Apendektomi 

Sağ nefrektomi+sağ hemikolektomi 

Sağ nefrektomi+apendektomi 

Parsiyel kot rezeksiyonu 

Sol nefrektomi 

 

 

 

Sol nefrektomi 

 

Sağ nefrektomi 

 

Sağ hemikolektomi 

Sağ nefrektomi+sağ hemikolektomi 

 

G1 

G1 

G2 

G2 

G3 

G1 

G3 

G3 

G2 

G1 

G2 

G2 

G3 

G1 

G1 

G3 

G1 

G3 

G3 

G1 

G3 

G3 

G3 

G3 

G1 
E:Erkek  K:Kadın  LS:Liposarkom G:Grade 
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Hastaların incelenen ameliyat sonrası patoloji raporlarında rezeksiyon sınır 

değerlendirildiğinde 21 (%84) hastaya R0 rezeksiyon, 4 (%16) hastaya R1 rezeksiyon 

yapıldığı görülmüştür. R2 rezeksiyon görülmemiştir. R0 rezeksiyon yapılan hastalarda 

ortalama sağkalım 36.3 ±15.25 iken R1 rezeksiyon yapılan hastalarda 18.25±7.57 

olduğu görülmüştür. Ortalama sağkalım değerlendirildiğinde R0 yapılan hastalarda 

sağkalım, R1 rezeksiyon yapılan hastalara göre istatistiksel olarak anlamlı derecede 

yüksek olduğu görülmüştür (p=0,001). Patoloji piyesinde histolojik derecelendirmeye 

bakıldığında 14 (%56) hastada Grade 1 ve 2, 11 (%44) hastada Grade 3 olduğu 

görülmüştür. Ortalama sağkalım açısından aralarında anlamlı fark bulunamamıştır 

(p=0.63). 25 hastanın 11’i iyi diferansiye liposarkom (%44), 7’si miksoid liposarkom 

(%28), 6’sı dediferansiye liposarkom (%24) ve 1’i anjiosarkomdu (%4). Histolojik 

tipler arasında ortalama sağkalım açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 

saptanmamıştır(p=0,36) Patolojik değişkenler analizi tablo.7’de verilmiştir.  
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Tablo 7. Patolojik Değişkenlerin Analizi 

Değişkenler n Ortalama sağ kalım  

(ay ± SD) 

P (UVA) 

Rezeksiyon sınırı   0.001 

   R0 21 (%84) 36.3 ± 15.25  

   R1 4 (%16) 18.25 ± 7.57  

   R2 - -  

FNCLCC derecesi   0.63 

   Grade 1 ve 2 14 (%56) 36.3 ± 16.63  

   Grade 3 11 (%44) 29.8 ± 12.97  

Histoloji   0.36 

   İDLS 11 (%44) 36.6 ± 18.22  

   MLS 7 (%28) 28.7 ± 10.85  

   DDLS 6 (%24) 33.2 ± 7.80  

   Diğer 1 (%4) 30 ± 0  

FNCLCC: Federation Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer  İDLS:İndiferansiye liposarkom 

MLS:Miksoid liposarkom  DDLS:Dediferansiye liposarkom 

Retroperitoneal sarkom nedeniyle ameliyat edilen 25 hastanın ortalama 

ameliyat süresi 259 ±97.17 dakika idi. Hastanede kalış süresi ortalama 7.76±5.7 gün 

idi. Ameliyat sonrası 6 hastada yara yeri enfeksiyonu (%24), 6 hastada ileus (%24), 3 

hastada atelektazi görülmüştür (%12). Yalnızca bir hastada postoperatif ikinci günde 

intraabdominal hemorajiye bağlı mortalite görülmüştür. Peroperatif ve postoperatif 

değişkenlerin analizi tablo.8’de verilmiştir.  
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Tablo 8. Peroperatif ve Postoperatif Değişkenlerin Analizi 

Değişkenler   

Ortalama ameliyat süresi (dakika ± 

SD) 

259 ± 97.17 

Hastanede kalış süresi (gün ± SD) 7.76 ± 5.70 

Morbidite (n)  

   Yara yeri enfeksiyonu 6 (%24) 

   İleus  6 (%24) 

   Atalektazi 3 (%12) 

Mortalite (n)  

   Hemoraji 1 (%4) 

 

Postoperatif 6 hastaya adjuvan kemoterapi (%24), 5 hastaya adjuvan 

kemoterapi+ radyoterapi (%20) verilmiş olup 14 hastaya herhangi bir ek tedavi 

verilmemiştir. Adjuvan KT, adjuvan KT+RT ve adjuvan tedavi almayan hastalar 

arasında ortalama sağkalım açısından istatistiki anlamlılık saptanmamıştır (p=0.342). 

Postoperatif değişkenlerin analizi tablo.9’da verilmiştir. 

 

Tablo 9. Postoperatif Tedavi Değişkenlerinin Analizi 

Değişkenler n Ortalama sağ 
kalım  

(ay ± SD) 

P (UVA) 

Adjuvan KT 6 27.5  ± 9.09 0.342 

Adjuvan KT + RT 5 37.4  ± 8.02  

Takip* 14 34.64  ± 19.6  

* adjuvan tedavi almayan hastalar  UVA:Ultra varyant analiz KT:Kemoterapi RT:Radyoterapi 
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Retroperitoneal sarkom nedeniyle opere edilen hastaların 10’unda (%40) 

rekürren hastalık görülmüştür. Rekürren hastalık görülen 10 hastanın 8’i (%32) ikinci 

kez ameliyat edilirken 2 (%8) hastaya yaygın uzak organ metastazı nedeniyle yalnızca 

kemoterapi verildiği görülmüştür. İkinci kez ameliyat edilen 8 hastanın 6’sına geniş 

total eksizyon ve ek organ rezeksiyonu yapılırken 1 hastaya R2 rezeksiyon ve 1 

hastaya da tekil karaciğer metastazı nedeniyle metastazektomi yapıldığı görülmüştür. 

Rekürren hastalığın analizi tablo.10’da verilmiştir. 

Hastaların sağkalım oranları incelendiğinde 2011 ve 2016 yılları arasında 

ameliyat edilen hastaların hastalıksız sağkalım oranlarını 19.36±15,94 ay, hastalıklı 

sağkalım oranlarının ise 33.4±16.41 ay olduğu görülmüştür. 25 hastada sadece bir 

hastada ameliyat sonrası erken dönem mortalite görülmüş olup diğer 24 hasta halen 

yaşamaktadır. Sağkalım oranları tablo.11’de verilmiştir.  

 

Tablo.11 Sağ Kalım Karakteristikleri 

Sağ kalım (ay ±  SD)  

Hastalıksız sağ kalım 19.36  ± 15.94 

Hastalıklı sağ kalım 33.4 ± 16.41 
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Tablo 10. Rekürren Hastalığın Analizi 

n Primer Tümör Rezeksiyon 
Sınırı 

Adjuvan 
Tedavi  

Nüks 
Lokasyonu 

Tedavi 

1 İyi diferansiye LS 

 
R1 KT Retroperitoneal Geniş total eksizyon + 

Sağ nefrektomi + VCI 

kısmi rezeksiyonu 

2 De-diferansiye LS 

 
R0 KT Retroperitoneal Geniş total eksizyon + 

Distal pankreatektomi + 

Splenektomi 

3 De-diferansiye LS 

 
R0 KT Karaciğer + 

Akciğer multipl 

metastaz 

KT 

4 Miksoid LS 

 
R1 KT+RT Retroperitoneal Geniş total eksizyon + 

Sağ nefrektomi 

5 İyi diferansiye LS 

 

R0 - Retroperitoneal R2 rezeksiyon 

6 Miksoid LS 

 

R0 KT Retroperitoneal Geniş total eksizyon

7 Miksoid LS 

 

R1 KT+RT Retroperitoneal Geniş total eksizyon + 

Sağ nefrektomi 

8 De-diferansiye LS 

 

R0 KT+RT Retroperitoneal Geniş total eksizyon

9 De-diferansiye LS 

 

R1 KT+RT Karaciğer 

metastaz 

Metastazektomi  

10 Miksoid LS 

 

R0 KT Karaciğer 

multipl metastaz 

KT 

LS:Liposarkom KT:Kemoterapi RT:Radyoterapi VCI:Vena cava inferior 
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5. TARTIŞMA 

 
Retroperitoneal liposarkom nadir görülen bir hastalıktır ve diğer yumuşak doku 

sarkomlarına (hemanjiosarkom, malign fibröz histiositom, malign periferik sinir kılıfı 

tümörü) oranla daha iyi bir sağkalıma sahiptir (85,86). Retroperitoneal sarkom tekil 

bir hastalık değil aynı zamanda ortak bir histogenetik orijinle ilişkili birkaç değişik 

neoplazmdan oluşan bir süreçtir (87). Seyrek görülmesi ve değişik patolojik 

özelliklerin kombinasyonu bu tümörleri, cerrah ve onkolog için zorlayıcı kılmaktadır. 

Marjinal rezeksiyonun güçlüğü ve lokal rekürrens oranının yüksek olması bu 

hastalarda etkin tedaviyi güç kılmıştır. Türkiye’de, özellikle merkezi hastanelerden 

gelen veriler eksiktir. Bu yazıda bir kurumda standart olarak tedavi edilen bir grup 

hasta sunulmuştur.  

Literatürde yayınlanan raporlarda retroperitoneal sarkom nedeniyle rapor 

edilen hastalarda erkek cins hakimiyeti belirgin olmasına rağmen bizim çalışmamızda 

erkek ve kadın oranı eşit idi. (%52-%48). Diğer çalışmalarda tümörün ortalama 

görülme yaşı 3.-4. dekat iken bizim çalışmamızda ortalama yaş 57.4±8.88 yıl idi (88). 

Literatürün aksine sık görülen bulgular karın ağrısı ve karında şişkinlik idi (%68). 7 

(%28) hastada ise rastlantısal saptandığı görüldü (89). BT ve USG erken teşhis, 

hastalığın lokal ve uzak yayılımını değerlendirmede yardımcı olmuştur.  

Çalışmamızda hiçbir hastaya preoperatif biyopsi yapılmamıştır. Sarkomlarda 

biyopsinin önerilebileceği birkaç durum vardır: kliniklerde neoadjuvan tedavi 

protokolü mevcutsa veya rezeke edilemeyen lokal ya da metastatik hastalık varlığında 

onkolojik tedavi için gereklidir. Bununla birlikte cerrahi tedavi öncesi tüm 

retroperitoneal sarkomlardan biyopsi alınması gerekli değildir (90). 

Retroperitoneal liposarkomun nadir görülmesi prognostik faktörlerin henüz net 

olarak belirlenemediği anlamına gelmektedir. Genel olarak, sağkalım sonucunu 

etkileyen en önemli faktörün tümör kitlesinin tam rezeksiyonu olduğu kabul 

edilmektedir (91,92). Tam rezeksiyon oranı, literatürde %38’den %74’e kadar 

değiştiği rapor edilse de ortalama %53 olarak bildirilmiştir (93-95). Bizim 

çalışmamızda komplet rezeksiyon (R0) oranı %84, R1 rezeksiyon oranı %16 iken R2 

rezeksiyon görülmediği ve bu oranların literatüre kıyasla çok yüksek olduğu 
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saptanmıştır. R0 rezeksiyon yapılan hastalarda ortalama sağkalım 36.3±15.25 ay iken 

R1 rezeksiyon yapılan hastalarda 18.25 ±7.57 ay olduğu görülmüş olup anlamlı 

derecede istatistiksel fark saptanmıştır. (p=0.001) 

Tümörün komplet rezeksiyonu sonrası sağkalımı belirleyen en önemli faktör 

retroperitoneal sarkomun derecesi olmuştur (87,96,97) Tümörün derecesi, mitoz 

sayısına, hücresel ve nükleer atipinin derecesine ve nekroz varlığına bağlıdır 

(87,96,98). AJCC evreleme sistemine göre yumuşak doku sarkomlarında tümörün 

derecesi doğrudan hastalığın evresini belirler. Tümör boyutu, hastalık evrelemesinin 

ikinci belirleyicisidir (87,96,99). Bizim çalışmamızda 14 (%56) hastada grade 1 ve 2 

tümör görülürken 11 (%44) hastada grade 3 tümör saptanmıştır. Ortalama sağkalım 

açısından grade ler arasında istatistiki açıdan anlamlı fark bulunmamıştır (36.3±16.63 

aya karşın 29.8±12.97 ay; p=0.63). Bizim sonuçlarımızın daha önceki çalışmaları 

doğrulamadığı görülmüştür.  

Singer ve ark (100) küratif amaçlı retroperitoneal sarkomlu 177 hastayı içeren 

çalışmasında histolojik alttipi sağkalım ile ilişkilendirmiştir. İyi diferansiye 

liposarkomlar ile karşılaştırıldığında, dediferansiye liposarkomlarda ölüm oranının 6 

kat arttığı tespit edilmesine rağmen çalışmamızda iyi diferansiye liposarkom, miksoid 

liposarkom ve dediferansiye liposarkom arasında sağkalım açısından anlamlı fark 

bulunmamıştır.(p=0.36). 

Retroperitoneal sarkomun çevre organlara invazyonu iyi bilinmesine rağmen 

retroperitoneal sarkomların üzerine yapılan çalışmalar doğrudan organ tutulumunun 

nadir olduğunu ve “itme” karakterini gösterdiğini bildirmiştir(101). Mussi ve ark. 

(102) liposarkom nedeniyle yapılan rezeksiyonlarda bitişik organ rezeksiyon oranının 

%62.3 olduğunu bildirmişlerdir. Bizim çalışmamızda 13 (%52) hastaya komşu organ 

rezeksiyonu uygulandığı saptanmıştır.  

Kemoterapi ve radyoterapi gibi cerrahi dışındaki tedavi modalitelerinin 

etkinliği hala tartışmalıdır. Alt veya üst ekstremiteden kaynaklanan liposarkomlar 

üzerine kemoterapinin faydalı olduğu gösterilse de retroperitoneal liposarkomlar 

üzerine etkinliğini gösteren çalışmalar sınırlıdır (103,104). Bazı çalışmalar 

radyoterapinin retroperitoneal sarkomlar için faydalı olduğunu bildirse de sağkalım 

üzerine etkisi hala tartışmalıdır. Radyoterapinin alana komşu organlar üzerine toksik 
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etkisi nedeniyle kullanımı sınırlı olup hala morbidite ve mortalite üzerine önemli 

etkileri bulunmaktadır (105,106). Bizim çalışmamızda 6 (%24) hastaya adjuvan 

kemoterapi, 5 (%20) hastaya adjuvan kemoterapi + radyoterapi verildiği görülmüş 

olup 14 (%56) hastaya hiçbir tedavi verilmediği saptanmıştır. Adjuvan tedavi alan ve 

almayan hastalar arasında ortalama sağkalım açısından istatistiki olarak anlamlı fark 

saptanmadığı görülmüştür (p=0.342). 

Cerrahi tedavinin en önemli hedefi retroperitoneal sarkomun lokal 

rekürrensinin önlenmesidir (85, 107). Tümörün anatomik lokalizasyonu ve boyutu, 

tümör rezektabilitesinin belirlenmesinde ana faktördür. İlk rezeksiyonu uygulayan 

cerrah, tümör kitesinin komplet çıkarılmasını sağlamak için komşu organlar dahil 

mümkün olan en geniş rezeksiyonu elde etmelidir.  

Literatürde tümörün tam ve eksik rezeksiyonu için 5 yıllık rekürrens oranları 

%30.76 ve %68.42 olarak verilmiştir (108). Araştırmamızda ise R0 rezeksiyon yapılan 

hastaların %28.57 sinde, R1 rezeksiyon yapılan hastaların ise tamamında rekürrens 

görülmüştür. Sonuçlarımız büyük merkezlerdeki benzer hastaların nüks oranları ile 

karşılaştırılabilir niteliktedir. Çalışmamızda %32 hastaya lokal nüks nedeniyle ikincil 

komplet cerrahi eksizyon uygulanmıştır. %8 hastada ise yaygın uzak organ metastazı 

nedeniyle tekrar adjuvan kemoterapi uygulandığı görülmüştür. 5 yıl içerisinde takip 

edilen hastalarda 1 hastada erken dönemde kanamaya bağlı mortalite görülürken diğer 

hastalar halen hayattadır.  

Çalışmamızda ortalama sağkalım oranı %96 (25 hastanın 24’ünde) olup 

ortalama takip süresi 33.4±16.41 ay idi. Milone ve ark. (109) komplet rezeksiyon 

yapıldığında 5 yıllık  sağkalım oranını %85.7 olarak belirlemişlerdir. Yine Chae Na ve 

ark. nın çalışmasında ise 5 yıllık sağkalım oranı %84.2 olarak belirtilmiştir (110). 

Literatüre göre bu oransal anlamlı farklılık hasta sayısının azlığına ve komplet 

rezeksiyon (R0) oranının yüksekliğine bağlanabilir.  

Çalışmamızın bazı sınırlamaları mevcuttur. Örneklem analizinin küçük olması, 

geriye dönük verilere dayanması ve bu nedenle prognostik ve prediktif faktörlere 

erişimdeki kısıtlılıktır. 
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6. SONUÇ 

 
 Retroperitoneal liposarkomlar retroperitoneal malign tümörlerin en sık görülen 

histolojik tipidir. Retroperitoneal sarkomlar hakkında birçok çalışma yayınlanmış 

olup, komplet rezeksiyon, tedavinin altın standardı olmakla birlikte sağkalım 

oranlarının artmasını ve nüks oranlarının düşmesini sağlamaktadır. Adjuvan 

kemoterapi veya radyasyon tedavisinin etkili olup olmadığı halen tartışılmaya devam 

etmektedir. Komplet rezeksiyon yapılmasından sonra bile hastalık rekürrensi sık olup 

bu nedenle yineleyici komplet rezeksiyon önerilir.  

 Çalışmamız literatürde bildirilen oranlardan daha yüksek sağkalım oranları 

bildirmiştir. Bu sonuç komplet rezeksiyonla (R0) ilişkilendirilebilir. Tümörün grade i 

ve histolojik alttipi prognostik bir faktör olarak tanımlansa da çalışmamızda bu 

değişkenlerin sağkalım üzerine etkinliği saptanmamıştır. Etkili sistemik ajanların 

yokluğunda bile cerrahi eksizyon birincil tedavinin temel dayanağı olmaya devam 

edecektir.  
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