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OZET

2006-2015 YILLARI ARASINDA ONDOKUZ MAYIS UN IVERSITESI TIP
FAKULTES i HASTANESI PATOLOJi BOLUMUNDE YUMU SAK DOKU VE
KEM iK TUMORU TANISI ALAN VAKALARIN DE GERLENDIRILMESI

Amag: Bu calsmanin amaci Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiilkéastanesi Patoloji
Bolimiunde Ocak 2006- Aralik 2015 arasinda ygeRudoku ve kemik tumort tanisi akmi
vakalar icin bir agiv olusturmak, bu vakalari genel histopatolojik 6zelliklee demografik
Ozellikleri acisindan inceleyip literatirle kdastirmak ve bolimimuazin kemik ve yugak

doku timodrleri ile ilgili tanisal performansini glendirmektir.

Materyal ve Metod: 1 Ocak 2006- 31 Aralik 2015 tarihleri arasindtofmi bélimuine kabul
edilen tim biyopsilerin Universitemiz veri tabamandretrospektif olarak taranmasi sonucu

ulasilan toplam 2081 vaka, tanimlayici istatistiksehtgimler kullanilarak dgerlendirilmistir.

Bulgular: 2081 vakanin 1624’0 yungak doku timorlt ve 457’si kemik timorlt vakalardan
olusmaktadir. Benign yurmgak doku timorleri arasinda en sik vaskiler timo$85,5),
vaskiler tumorlerden de en sik hemanjiyomlar (%09@¢tulmektedir. En sik gorilen malign
yumwak doku timorleri rabdomiyosarkom (%13,2), leiyoosgrkom (% 13,2) ve
liposarkomdur (%12,1). En sik gorulen benign kertiiknorleri osteokondrom (%38,6) ve
enkondrom (%21,2), en sik gorulen primer malign ketiimorleri osteosarkom (%34,3),
Ewing sarkomu (%31,3) ve kondrosarkomdur (%16,2). 9tk gorilen metastatik kemik

tumorleri ise kadinlarda meme orijinli, erkeklemeciger orijinlidir.

Sonu¢: Bu calsma yumgak doku ve kemik timdrlerindepidemiyolojik acidan bélgesel
farkhliklar bulunabilecgini desteklemitir; literatiirde hem yumgak doku ve hem de kemik
sarkomlarinin erkeklerde daha sik gor@dudbelirtilirken, calgmamizda yumgak doku
sarkomlarinda kadin ve erkeklerdeki siklgit,ekemik sarkomlarinda ise erkeklerde kadinlara
gore literatirden daha yuksek bir oranla fazla aapstir. Yumwak doku timdrlerinde
saptadiimiz en carpici bulgulardan biri de rabdomiyosaresm literatire gore oldukca
yuksek oranda bulunmasidir. Tanisal biyopsilerdaliyatani oranimiz yumyak doku
tumorlerinde literatir ile benzerken (%6,9), keniknérlerinde literatlire gére liktr
(%1,7).

Anahtar Kelimeler: Biyolojik davrang; epidemiyoloji; histopatolojik tip; tanisal biyaps
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ABSTRACT

EVALUATION OF SOFT TISSUE AND BONE TUMORS DIAGNOSED AT THE
DEPARTMENT OF PATHOLOGY, ONDOKUZ MAYIS UNIVERSITY F ACULTY
OF MEDICINE HOSPITAL BETWEEN YEARS 2006 AND 2015

Aim: The aim of this study was to create an archiveofif tissue and bone tumors diagnosed
at the Department of Pathology, Ondokuz Mayis Usiye Faculty of Medicine Hospital
between Janury 2006 and December 2015, to anahgsegéneral histopathologic and
demographic features and to evaluate the diagnpstformance of our department related to

soft tissue and bone tumors.

Material and Method: From the database of the university, all biopsidmitted to the
department of pathology on between 1 January 280634 December 2015 were screened

and 2081 patients were identified and evaluated dascriptive statistical methods.

Results: Of the 2081 patients, 1624 had soft tissue tumacs 467 had bone tumors. The
most common benign soft tissue tumor group waswastumors (35,5%) and hemangiomas
(91,1%) were the most common vascular tumor. Thst mommon malign soft tissue tumors
were rhabdomyosarcoma (13,2%), leiomyosarcoma ¥48ghd liposarcoma (12,1%). The
most common benign bone tumors were osteochond{8&@%) and enchondroma (21,2%),
the most common primary malign bone tumors wereasstrcoma (34,3%), Ewing sarcoma
(31,3%) and chondrosarcoma (16,2%). The most commetastatic bone tumors were of

breast origin in women and of lung origin in men.

Conclusion: The resuts of this study was supported that ssftié and bone tumors may have
regional differences in epidemiology; in the litgén@ although both soft tissue and bone
sarcomas were more common in men. In our studyuéecy of soft tissue sarcomas were
equal in men and women, bone sarcomas were funtioee frequent in males than in the
literatire (E/K:1,6/1). One of the most strikinghdings in soft tissue tumors was that,
rhabdomyosarcoma’s was much more common comparttkthteratiire. The misdiagnosis
rate in diagnostic biopsy for soft tissue tumomsvsimilar to the literatire (6,9%), it was
lower than the literatire for bone tumors (1,7%).

Keywords: Biological behavior; epidemiology; histopatholagitype; diagnostic biopsy



1. GIRIS ve AMAC

Kemik ve yumyak doku tamdrleri, viicudun gir timoérlerine oranla daha nadir
gorulurler. Yumygak doku sarkomlari, batin kanserlerin % 1’ indehaazini kapsar [1].
Kemik timorleri de tum timdrler icinde gorulme sgklen kiigik grubu okturur. A.B.D.'de
yilda tahmini 2900 yeni kemik sarkomu rapor edilteekr. Buna kanlik 169.500 yeni
vakaya akgier karsinomu, 193.700 yeni vakaya meme karsinonmusitaveriimektedir.
Sayisal olarak diiintltrse belli ki kemik timérleri 6nemsizdir. Oylsamik timaorlerinin bir
cogu kucuk cocuklari da etkilemekte, 6nemli yan etkilelan radyoterapi ve kemoterapi
olsun ya da olmasin, radikal cerrahi ile yonetilabktedir. Bu yuzden kemik tumorla bir
hastanin yonetimi icin takim cgtnasi gereklidir. Cgunun dg@ru tanisi icin radyologlar,
cerrahlar ve patologlar arasindaki iyi ifgth 6nemlidir. Farkli uzmanlarin birbirleriyle yakin

isbirligi, hatalarin en az oranda tutulmasirilag?2].

Diger taraftan, hem yumgak doku hem de kemik timorlerinin nadirli bu
antitelerle ilgili @&renme ve deneyim kazanma slrecinin uzun ve syahaasina neden
olmaktadir. Gunimuizde yuryak doku timérleri icin 150’ye yakin, kemik timailéginse
50'ye yakin tanimlanmihistolojik tip ve alt tip bulunmaktadir[3]. Bu tlrierin dailimi
bdlgesel olarak da farkliliklar gosteriyor olahilBununla ilgili Glkemizde yapilmgigcalsma
sayisi oldukca azdir[4].

Tumor tipi ile hastanin semptomlari, sya cinsiyeti ve timoérin lokalizasyonu
arasinda bir ifki vardir[5]. Yumwak doku ve kemik tiimorlerine patolojik yaklanda takibi
iyi yapilmis biyopsi materyali yanisira, yeterli klinik bilgpk énemlidir. Klinik bilgi olarak
hasta yai, timor yerlgim yeri, blylime 6zelgi, buyime siresi ve 6zellikle kemik timorleri

icin radyolojik bilgiler vazgecilmezdir[6].

Bu calsmanin amaci, bolumimuizde Ocak 2006- Aralik 201%hlear arasini
kapsayan son 10 yilda kemik ve ywak doku tumort tanisi algwvakalar igin bir agiv
olusturmak, bu vakalari genel histopatolojik 0Ozellikldmalignite, histolojik tip, timor
lokalizasyonu) ile demografik 6zellikleri (yave cinsiyet gibi) acisindan inceleyip siklik ve
farkhliklarini literattrle kagilastirmak ve bolimimuizin kemik ve yugak doku timorleri
ile ilgili tanisal performansini gerlendirmektir.



2. GENEL BILGILER

2.1.Yumusak dokular
2.1.1. Yumusak dokularin anatomi, embriyoloji ve histolojisi

Yumusak doku, vicutta iskelet, retikiiloendotelyal siste@roglial dokular ve gli
parankimal organlarin destek dokularsidda kalan ve epitelyal olmayan dokular olarak
tanimlanabilir[7]. Fibroz doku, yadokusu cizgili kaslar, kan ve lenf damarlari ikeriferik
sinir sisteminden okur [8]. Yumuwak dokularin buyik bir kismi embriyolojik olarak
mezodermden koken algtr, periferik sinirler ve b@ boyun bélgesinin bazi yungak

dokulari ise ndéroektoderm kokenlidir[§9].

Fibroéz doku, hucreler, bg dokusu lifleri (kollajen, elastik lifler ve retikia) ve
ekstraselliler maddeden elu. Ekstraselliler madde yari-sivi jole kivamlumlbol su
iceriklidir. Bag dokuyu destekler, onun htcrelerini ve liflerinvgeler. Ara maddede gsik
tiplerde glikozaminoglikanlar ve yagan glikoproteinler bulunur. HiyalUronik asit pa
dokusunun esas glikoproteinini gturur. Ba& dokusunda ara maddenin yari-sivi olmasi
oksijen, elektrolitler, besin, sivi ve metabolithekan ile difizyonunu sdarken, vizkozitesi
nedeniyle bir bariyer olarak gorev gorir ve buyualekullerin hareketini, badokudan kan
dolasimina patojenlerin gegni engeller[10].

Fibrositler, fibroblastlar ve miyofibroblastlar enk goérilen bg doku hucreleridir.
Fibrositler inaktif fibroblastlardir Yine adokusunda makrofajlar, mast hicreleri, plazma
hiicreleri, yg hicreleri, pigment hicreleri ve mezenkimal huerbldunur. [11]. Fibréz doku,
hiicre, lif ve ara maddenin miktarina, tipine ve elilenmesine gére ggk ba dokusu ve
siki b& dokusu olarak ikiye ayrilir. Gegk ba& dokusu siki ba dokusuna gore daha
yaygindir. Tendon ve ligamentler gibi buylik gerilmigct gerektiren yerlerde siki dizenli
bag dokusu bulunur. Hem ggek ba dokusunda, hem de sikigdokusunda en sik bulunan
bag dokusu lifi kollajendir [10].

Hasara yanitta dokunun yenidewkillenmesi, fibroblast ve miyofibroblastlara
farklilasan mezenkimal kok hucrelere ghair. Mezenkimal kok hicreler normalde ga
dokusunda g0ze carpmazlar, aktif fibroblastlara zeenancak daha kuguktirler. Ba
dokusunun ana hicreleri fibroblastlar, incinmedenra ve yara iyilgmesi sirecinde cok

hizli ¢cazalirlar, proteoglikandan zengin yeni ekstrasetlifteatriks ile kollajen, elastik ve



retikller lifleri sentezlemek igin aktif fibroblastaline gelirler. Fibroblastlar ovalimsi ya da
uzun dallanan incelen uzantilariyla yildizsi hiendir. Aktif fibroblastlarin sitoplazmalar
zayif bazofiliktir[11]. Miyofibroblastlar ise fibrolast ile diiz kas hiicreleri arasinda gérinimu
olan modifiye fibroblastlardir, kasilma yetgee sahiptirler[8] Yara iyilgmesinde ve
fibrotik hastaliklarin gefiminde rol oynarlar[12]. Fibroblastlar diffiiz vimtm ve fokal aktin
boyanmasi gdsterirken, miyofibroblastlar vimentan SMA dsinda desmin, nestin ve GFAP

pozitifligi gosterebilirler[13].

Yag dokusu, cok sayida adiposit iceren, lipidlerin sentezi depolanmasi icin
0zellsmis gewek ba dokusudur. Kicuk kan damarlariyla yakigkili adipositler tek olarak
ya da genellikle fibr6z septumlarla gevrelegrabiiller seklinde bulunur. ince retikiler lif
agl her hicreyi destekler. Her hucrenin ince kenarioplazmasi vardir ve yassihais,
perifere yerlemis cekirdei ile muhur ylziglu goérinimindedir. Rutin takip sirasindas ya
alkol ve ksilende erir ve hiicreler ¢haklu goérinir. Y&, 6zel boyalarla donmyukesitlerde ve

osmiyum ile tespit edilngive boyanmy dokularda gosterilebilir[11].

Yag dokusunun dalimi, metabolik aktivitesi, histolojik gértintiisdamarlanmasi ve
rengi farkli olan iki tipi bulunur: beyaz ve kaheegi ya& dokusu. Beyaz yadokusunun
viicut boyunca dalimi cinsiyete ve yga bali olarak degiskenlik gosterir. Beyaz ya
dokusunun hicreleri buyuktir ve gai sirasinda bir ¢cok kicik damlanin bjrieesiyle
olusan tek bir adet buylk gadamlasi icerirler[11]. Sitoplazma, yarim sgkilli nukleusu
perifere itmitir[8]. Kahverengi y& dokusu embriyo ve fetliste yayginken, miktars ya
ilerledikce azalir, egkinde balica adrenal bezler ve boyun bdlgesindeki blyuk aftan
cevresinde bulunur. Hucreleri daha kicuk olup kidéknlalar halinde bir cok gadamlasi

icerir[10] ve santral yerkémli kiiciik ¢centiklenmeleri olan nikleuslari var@i[

Iskelet kasi lifleri cok cekirdeklidir, cekirdekleri periferikyerlesimli olan uzun
hicrelerdir. Sitoplazmalarinda icerdikleri kasilaaktin ve miyozin filamentleri, | bandi ve

A bandi diye isimlendirilen, mikroskopta gorulelnlenine cizgilenmeler oftururlar[10].

Damarlar kan damari ve lenf damari olarak ayrilirlar. Kaamarlari arteriyel ve
venodz kompartmanlara boltndr ve kapillgrile devam eder. Kan damarlarinda birkag tip
hiicre vardir ve iki ana gruba ayrilir: limenesidoyerleen endotelyal hiicreler vesdriya

dogru yerlesen perisitler, diiz kas hticreleri ve glomus hicii@er



Periferik sinirler aksonlar, Schwann hicreleri, perinéral hicrelerfibeoblastlar
tarafindan olgturulur. Schwann hicrelerinin bazal laminasi endigndna yapgir. Her bir
sinir lifi perinériyumla cevrilidir. Fibroblastlan ¢gzu sinirin ds kilifi olan epinériyumda
yerlesmistir.  Schwann hucreleri néroektodermden koken ahrkperinéral hicreler

fibroblastlardan kdken alir[8].
2.1.2. Yumusak doku timorleri
2.1.2.1. Siniflandirma:

Yumusak doku timoérleri oldukca heterojen bir timor grdibwy farklilggma hattina
ve suresine gore siniflandirilirlar. Opie lipom ve liposarkomlar gitli derecelerde yali
doku, hemanjiom ve anjiosarkomlar vaskiler endetedinzgen hicreler icerirler [7]. Ancak
morfolojik, immunhistokimyasal ve deneysel bulgulacogu sarkomun multipotent
mezenkimal kok hicrelerden kéken @di telkin etmektedir, neoplastik transformasyon
durumunda bir veya daha fazla yonde farkina goérulebilmektedir[8]. Sinovyal sarkom,
epiteloid sarkom ve yumgak dokunun alveoler sarkomu gibi bazi sarkom tiplernormal

hiicre kagiliklar1 yoktur[14].

Sitogenetik yontemlerin sistematik kullanimiyla,nyusak doku tiimarlerinin blyuk
boliminde spesifik kromozomal ggklikler saptanmgtir[15],[16]. Bulgular yumygak doku
tumor siniflamasina morfolojik yakfemin uygunlgunu dg@rulamstir[8]. Dinya Sglik
Orgutii (DSO) yumgak doku timorleri siniflamasinda, timorlegasterdikleri farklanma
sekillerine gore 12 ayri tumaor kategorisine ayrilghr:

1- Adipositik tumorler: Adipositik timorler lipom ve anjiyolipomlarin y8kk
prevelansina k@ olarak mezenkimal timdrlerin en sik gorilen gmib olwtururlar.
Benign, lokal agresif ve malign seyreden formlamdrr[17].

2- Fibroblastik/miyofibroblastik timorler: Bu timorler mezenkimal timarlerin geni
bir alt grubunu olgturur. Bu kategoideki pek cok lezyon hem fibroblagtem de
miyofibroblastik 6zellikler gosteren hicreleri igéer. Morfolojik olarak fibroblasta
benzeseler de ga miyofibroblastik olarak adlandirilan 6zel bir SMBoyanma
paterni gosterir[8].

3- Sozde fibrohistiyositik timdrler:  Bu tumorler hem fibroblast hem de histiyositi
andiran hicresel elemanlar icerirler[18]. Her ianiponentin de neoplastik olgiuya

da sadece histiyositlerin neoplastik giduseklinde dgisik gorisler mevcuttur.



Kesin olarak kabul goren gam gore, bu timoérlerde gercek neoplastik histiylsiti
komponente ek olarak reaktif histiyosit populasyatau mevcuttur[8]. Eskiden bu
grupta yer alan “malign fibroz histiyositom” kategd yeni DSO siniflamasinda
andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlar grulaundndiferansiye pleomorfik
sarkom olarak yer almaktadir[19].

Bu grupta yer alan derin yeglmli benign fibréz histiyositom, tim benign fibréz
histiyositomlarin %5’ten azini adturmaktadir. Tamamen subkutan doku, iskelet kasi
ve abdominal kavite yegemlidir. Iyi sinirl bir timor olup hafif sitolojik
pleomorfizm ve belirgin storiform paternde Uregdsterir. Yizeyel yerkmli tipe
benzer, minimal nekroz ve hicreselliftile edebilir[6].

Yine bu gruptaki timorlerden tenosinovyal dev lelictimdorin iki alt tipi
bulunmakta olup bunlardan lokalize tip (nodulerasnovit) benign seyirli iken,
difftiz tip (villonoduler tenosinovit) lokal agresseyirlidir[3].

Duz kas timdrleri: Bu tumorler uglari kiunt gekirdekli, uzun, kenarlparalel, diiz
kas benzeri, SMA ve kaldesmon pozitif hiicrelerdienwlar. Yumyak dokunun diiz
kas tiumarlerinden derin leiyomiyom nadirdir, ortaka 25 yata ortaya cikar, kadin ve
erkekte gorilme sikh esittir. Leiyomiyosarkom da yumyak dokunun nadir gortlen
sarkomlarindandir. Genellikle gkinlerde gorulir, en sik retroperitoneal bdlgede
yerlesir ve bu bdlgede kadinlarda daha siktir. Yuzeyslolmiyosarkomlar nadirdir,
daha cok Ust ekstremitede go6zlenir[20].

Perisitik (perivaskiler) tumdorler:  Son zamanlarda tanimlanan yeni bir kategori
olan perisitik tumarler, miyoid diferansiasyon géigin gsi ya da yuvarlak hicrelerin
perivaskiler biyume patterni gturdugu bir antitedir. Perisitik timaorlerin blayuk bir
bolumu benigndir, ancak niks ve agresif dawrgdsteren malign olgular da nadiren
bildirilmistir. Genelde, orta wh hastalarda distal ekstremitelerin subkitan
dokularindan kaynaklansalar da, son yillardgediorganlardan kaynaklanan olgular
da bildirilmistir[21].

Iskelet kasi timérleri Bu grupta yer alan ekstrakardiyak rabdomiyongeitli
formlarda, egkinlerde veya cocuklarda gorilebilir ve oldukca indid. Cizgili kas
farklanmasi go6steren malign tumorler (rabdomiyosariar) de nadirdir fakat
yenidaggan ve cocuklarda gorilen yugak doku sarkomlarinin buyidk bolimini
olusturur[17].

Yumusak dokunun vaskiler timorleri:  Bu gruptaki timorler dgsik derecelerde

damar benzeri farklanma gO0sterirler ve immiunhistoldsal olarak endotel
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belirleyicileri ile pozitif boyanirlar. Benign vasler timorler oldukga sik gorular ve
cogu deride gelir[17].

Kondro-osse6z tumdrler: Bu gruptaki tek benign timér yumak dokunun
kondromudur. Malign tumorlerden iskelet sistemyimila ortaya ¢cikan mezenkimal
kondrosarkom, nadir gorilen bir tumor olup kemiillskisi yoktur. Mesane, kaslar,
arterler, beyin, meninks, g6z kapa farinks ve mediasten gibi yugak doku
alanlarinda ortaya cikabilir. Alt ekstremitede gaaiktginda uyluk bolgesini tercih
etmektedir[22]. Yine iskelet g osteosarkom olduk¢ca nadirdir, sinlerde ve
Ozellikle 6nceden radyasyonla tedavi edilen bolgieeyelgir[20].

Gastrointestinal stromal tumorler: Bu tumdrler Cajal hiicrelerinden kdken alan,
hem diz kas, hem de periferik sinir farklanmasitgygs timorlerdir. Daha 6nce
DSO gastrointestinal sistem tiimorleri siniflamaaiger alan bu grup, yunsak doku
timorleri siniflamasina yeni eklergtii. GIST siniflamasindaki en 6nemli ggiklik
“siiksinat dehidrogenaz (SDH) eksjiligosteren GST” tanimlamasidir. Bu grup
hemen her zaman midede, Ozellikle antrumda goéru&irsiklikla lenf nodlarina
yayillim gosterir (Bu durum “kit/PDGFRA mutasyonlul$3"te oldukca nadirdir).
SDH eksiklgi gosteren GST'ler histolojik olarak belirgin multinodiler geiim
paterni ve her zaman pur epiteloid veya mikst épid-igsi hiicreli) patern sergiler.
Klinik gidis metastatik hastalik vagiinda bile yava seyirlidir. Bu timaorler imatinibe
direnclidirler ancak, ikinci ve Ug¢uncl $ak tirozin kinaz inhibitorlerine daha iyi yanit

verirler[19].

10- Sinir kihfi tumoérleri:  Bu grup daha oOnceleri 2007 DSO santral siniresist

tumorleri siniflamasinda yer almakta iken, ygatu doku timdrleri siniflamasina
yeni eklenmgtir. Bu gruptaki timorler “Schwann” hicreleri, padral hicreler ve
fibroblastlari iceren periferik sinir hicrelerindegelisir. Tumor hcreleri d@sen
oranlarda S-100, GFAP, CD34, Leu-7, MBP icerirfggrindral hiicre iceren timorler
ise EMA eksprese ederler. Periferik sinir kilifi marleri dura icinden de
kaynaklanabilir ve kogu beyin ve spinal kord dokusundagdgkliklere yol acabilir.
“Vestibller Schwannoma”, VIII. kafa ciftininN. statoacusticysvestibtiler dalindan
gelisir ve pontoserebellar kéde lokalize olur. Bu timoérlere 6nceden “akustik
ndéroma” adi da verilngtir[18].



11- Farklanmasi bilinmeyen timorler: Cocukluk ¢@l yumuwak doku tamorlerinin
gogunu igeren bu gruptaki tumorler tanimlagnmezenkimal bir doku tipine gore
bariz farkllama eksiklgi gosterirler veya tanimlangiherhangi bir normal dokuya
karsilik gelmeyen bir fenotip sergilerler.

12- Andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlar: Bu grup daha oénce
fibrohistiyositik timorler kategorisinde yer alamalign fibroz histiyositom’$eklinde
isimlendirilen malign tumorleri kapsamak icin 2013SO siniflamasina yeni
eklenmitir.  Bu gruptaki tumorler ginimuzdeki uygulanabtieknolojilerle hicbir
tanimlanabilir farklilama hatti gostermeyen yugak doku sarkomlaridir. Heterojen
bir gruptur ve bir didlama tanisidir.  Spesifik yurgak doku sarkomlarinin

farklanmamy tiplerini icermez[19].

Yine DSO yumsak doku timorleri siniflamasinda, tumorlerimiyolojik
potansiyellerine gore4 kategoriye ayrilg@nni gérmekteyiz. Bu kategorilersagida kisaca

Ozetlenmgtir.

1

Benign: Benign yumsgak doku tumérlerinin ¢ggu lokal olarak tekrarlamaz,
tekrarlarlarsa yikici olmayan tarzda rekurrens gis¢r. Lezyonun tamaminin lokal
eksizyonuyla hemen her zaman kuglaair. Olduk¢a nadir olarak (< 1/50.000)
morfolojik olarak benign bir lezyon metastaz yagiabBu durum klasik histolojik
incelemeyle 6ngorulemez. Gunimizde en iyi belgeigninnesi kutandz benign
fibréz histiyositomdur[17].

2- Sinirda malign-lokal agresif: Bu kategorideki yurmgak doku timdrleri siklikla lokal
olarak tekrarlar ve infiltratif ve yikici gglm paterni ile ilskilidirler. Bu kategorideki
lezyonlar metastaz yapma potansiyeline sahipilldedir fakat tipik olarak lokal
kontroll s&lamak icin normal doku siniriyla geneksizyon gerektirirler. Bu grubun
en tipik 6rngi desmoid fibromatozistir[17].

3- Sinirda malign-nadiren metastaz yapan Bu kategorideki tumorler siklikla lokal
agresiftir fakat ek olarak nadiren iyi belgelearmetastaz gosterirler. Metastaz riski
%2'nin altinda gibi gérinmektedir ve histomorfolojizelliklerine bakilarak metastaz
potansiyeli 6ngorilemez. Bu lezyonardaki metastadilikla lenf nodlari ve
akcigerleredir. Bu kategorinin tipik drnekleri pleksifor fibrohistiyositik timor ve
anjiyomatoid fibréz histiyositomdur[17].

4- Malign: Malign yumwak doku timorleri (yumgak doku sarkomlari), lokal yikici

gelisim ve reklrrens potansiyeline ek olarak, 6nemlndea(histolojik tip ve dereceye
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bagli olarak, ¢cgu %20’den %100’e kadar ggen) uzak metastaz riskine sahiptirler.
Baz! histolojik olarak dgiik dereceli sarkomlar, yalnica %2-10 metastatilapsiyele
sahiptir fakat bu lezyonlarin lokal rekirrensle etmrsi yukselebilir ve boylece uzak
metastaz icin yiuksek risk kazanabilirler (Gfime miksofibrosarkom ve

leiyomiyosarkom)[17].

Buyuk oranda molekiler patolojinin  katkisi ile yugakh doku tumorleri
siniflamasinda bazi yenilikler giindeme gstir{6]. Bu yeniliklerle birlikte olgturulan
Dunya Sahk Orgurt (DSO) 2013 yungak doku timorleri yeni siniflamasi tablo 1'de

verilmistir.



Tablo 1: Dunya Sglk Orgitii (DSO) Yumsak Doku Tumérleri Siniflamasi (Who, 2013)

ADIPOSITIK TUMORLER
Benign

Lipom

Lipomatozis

Sinirin lipomatozisi
Lipoblastom/lipoblastomatozis
Anjiyolipom

Miyolipom

Kondroid lipom

Bobrek dsi anjiomiyolipom
Adrenal dgI miyelolipom
igsi hicreli/pleomorfik lipom
Hibernom

Sinirda malign-lokal agresif
Atipik lipomat6z timér/iyi diferansiye liposarkom

Malign

Dediferansiye liposarkom

Miksoid liposarkom

Pleomorfik liposarkom

Liposarkom, bska tarli siniflanmangi

FIBROBLAST iK/M iIYOFIBROBLASTIiK
TUMORLER

Benign

Noduler fasit

Proliferatif fasit

Proliferatif miyozit

Miyozitis ossifikans
Parmaklarin fibroosse6z psddotimort
Iskemik fasit

Elastofibrom

Yeni dgzanin fibréz hamartomu
Juvenil hiyalin fiboromatozis
Inkliizyon cisimggi fibromatozisi
Tendon kilifinin fiboromu
Dezmoplastik fibroblastom
Meme tipi miyofibroblastom
Kalsifiye apondrotik fibrom
Anjiyomiyofibroblastom
Selluler anjiyofibrom

Nukal tip fibrom

Gardner fibromu

Kalsifiye fibréz timor

Sinirda malign-lokal agresif
Palmar/plantar fibromatozis
Desmoid tip fibromatozis
Lipofibromatozis

Dev hcreli fibroblastom

Sinirda malign-nadir metastaz yapan
Dermatofibrosarkoma protuberans

Fibrosarkomattz dermatofibrosarkoma protuberans

Pigmente dermatofibrosarkoma protuberans

Soliter fibréz timor

Soliter fibréz timoér, malign

Inflamatuar miyofibroblastik timor

Dusuk dereceli miyofibroblastik sarkom
Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom/
Atipik miksoenflamatuar fibroblastik timor
Infantil fibrosarkom

Malign

Eriskin fibrosarkomu
Miksofibrosarkom

Distk dereceli fibromiksoid sarkom
Sklerozan epiteloid fibrosarkom

SOZDE FIBROHISTIYOSITiK TUMORLER
Benign

Tenosinovyal dev hicreli tumor

Lokalize tip

Diffuiz tip

Malign

Derin benign fibrdz histiyositom

Sinirda malign-nadir metastaz yapan
Pleksiform fibrohistiyositik timor
Yumusak dokularin dev hiicreli timért

DUZ KAS TUMORLER i
Benign
Derin leiyomiyom

Malign
Leiyomiyosarkom(deri haric)

PERISITIK (PERIVASKULER) TUMORLER
Glomus timori (ve varyantlari)
Glomanjiyomatozis

Malign glomus timora

Miyoperisitoma

Miyofibroma

Miyofibromatozis

Anjiyoleiyomiyoma

ISKELET KASI TUMORLER 1
Benign

Rabdomiyom

Erigkin tip

Fetal tip

Genital tip

Malign

Embriyonel rabdomiyosarkom (botroid, anaplastiketip

Alveoler rabdomiyosarkom (solid, anapilastik tipler
Pleomorfik rabdomiyosarkom
igsi hicreli/Sklerozan rabdomiyosarkom




Tablo 1 (devami) Dunya Sglik Orguti (DSO) Yumsak Doku Tumérleri Siniflamasi (Who, 2013)

YUMU SAK DOKUNUN VASKULER TUMORLER 1
Benign

Hemanjiyom

Sinovyal,

Venoz

Arteriyoven6z hemanjiyom/malformasyon
Intramiiskiiler

Epiteloid hemanjiyom

Anjiyomatozis

Lenfanjiyom

Sinirda malign-lokal agresif
Kaposiform hemanjiyoendotelyoma

Sinirda malign -nadir metastaz yapan
Retiformhemanjiyoendotelyoma

Papiller intralenfatik anjiyoendotelyoma
Kompozit hemanjiyoendotelyoma
Psoddomiyojenik (epiteloid sarkom benzeri)
Hemanjiyoendotelyoma

Kaposi sarkomu

Malign
Epiteloid hemanjiyoendotelyoma
Yumusak dokunun anjiyosarkomu

KONDROOSSEOZ TUMORLER

Yumusak dokunun kondromu
Iskelet dg1 mezenkimal kondrosarkom
Iskelet dgI osteosarkom

GASTROINTESTINAL STROMAL TUMORLER

Benign gastrointestinal stromal timér
Gastrointestinal stromal timor, malignite potanisiye
bilinmeyen

Gastrointestinal stromal timaor, malign

SINIR KILIFI TUMORLER i

Benign

Schwannoma (ve varyantlari)
Melanotik Schwannoma
Nérofibrom (ve varyantlar)
Pleksiform nérofibrom
Perinbroma

Malign perinéroma
Granduler hucreli timor
Dermal sinir kilifi miksomu
Soliter sinirli néroma
Ektopik menenjiyom

Nazal glial heterotopi
Benign Triton timorad
Hibrid sinir kilifi timaorleri

Malign

Malign periferal sinir kilifi timori

Epiteloid malign periferal sinir kilifi tdméri
Malign Triton timori

Malign grantler hicreli timor
Ektomezenkimoma

FARKLANMASI B iLINMEYEN TUMORLER
Benign

Akral fibromiksoma

Intramiiskiler miksoma (selliiler varyanti da igerir)
Eklem cevresi miksoma

Derin (agresif) anjiyomiksoma

Pleomorfik hiyalinize anjiyoektatik timor

Ektopik hamartomatdz timoma

Sinirda malign-lokal agresif
Hemosiderotik fibrolipomat6tz timor

Sinirda malign-nadir metastaz yapan
Atipik fibroksantom

Anjiyomatoid fibréz histiyositom
Ossifiye fibromiksoid timor

Ossifiye fibromiksoid timor, malign
Mikst timor, NOS

Mikst Timér, NOS, malign
Miyoepiyelyoma

Miyoepitelyal karsinom

Fosfatirik mezenkimal timor, benign
Fosfatirik mezenkimal timér, malign

Malign

Sinovyal sarkom, daha ileri tanimlanmami
Sinovyal sarkom,gsi hiicreli

Sinovyal sarkom, bifazik

Epiteloid sarkom

“Alveoler soft part sarkom”

Yumusak dokunurseffaf hicreli sarkomu
Iskelet dgi miksoid kondrosarkom

iskelet dgi Ewing sarkomu

Dezmoplastik ki¢uk yuvarlak hticreli timor
Bobrek dsgi rabdoid timor

Perivaskiler epiteloid hiicre farklanmasi gdsteren
neoplaziler (PEComa)

PEComa daha ileri tanimlanmambenign
PEComa daha ileri tanimlanmamimalign
intimal sarkom

ANDIFERANSIYE/SINIFLANDIRILAMAYAN
SARKOMLAR

Andiferansiye gsi hiicreli sarkom

Andiferansiye pleomorfik sarkom
Andiferansiye yuvarlak hiicreli sarkom
Andiferansiye epiteloid sarkom

Andiferansiye sarkom, daha ileri tanimlanmami
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2.1.2.2. Epidemiloji, insidans, yave bolge dgilimi

Yumusak doku sarkomlari, karsinomlarla vezeli neoplazilerle karastirildiginda
rolatif olarak daha nadirdir ve butiin kanserlerin1% inden daha azini kapsar. Yuaki
doku tumorlerinin —6zellikle malignlere oranla bgmitimorlerin- insidansini tam olarak
tanimlamak imkansizdir. Benign yugak doku tumoérleri malign timorlere gore daha
siktir[7]. Tahmini olarak benign yurgak doku timoérlerinin yillik insidansi her 1 milycad
3000 kadarken, yumgak doku sarkomlarinin yillik insidansi her 1 milgan 50 civarindadir
[23][24][25].

Yumusak doku sarkomlarinin insidans vegdani dinyanin farkli bolgelerinde
benzer gibi gérinmektedir. 1981-1987 vyillar ardanyapilan analizlerde, Kaposi sarkomu
tanih hastalar elimine edilse bile sgagére dizeltilng yumwak doku sarkom insidansinda

belirgin yukselme oldgu gozlenmgtir[7].

Insidans ysla desisiklik gostermektedir. 10 yaaltindaki cocuklar igin yillik insidans
0,9/100.000 iken, 70 yecivari eriskinlerde bu oran 18,2 /100.000 civarindadir. Endriak
yukselme 30’lu ve 70’li yglarda goraltr[7]. Yailiskili insidanslar timor tipine gore gidilik
gosterir; embriyonel rabdomiyosarkom hemen her amamocuklarda, sinovyal sarkom
cogunlukla genc eskinlerde, andiferensiye pleomorfik sarkom, liposark
leiyomiyosarkom ve miksofibrosarkom daha baskimalayalilarda gorulir. Hemen hemen
batin malignensilere benzgekilde yumyak doku sarkomlari artan gta birlikte daha sik
gorulurler. Ortalama tani ya65tir[3]. Benign yumgak doku timérlerinin %99’'u yizeyel

yerlesimli olup, %95’i 5 cm’den kiiguk ¢capa sahiptir[26].

Benign yumgak doku timérlerinin en azindan %30 unu lipomla@0¥kadarini
fibrohistiositik ve fibroz timorler, %10’unu vaskiil timorler, %5'ini periferik sinir kilifi
tumorleri olgturur. Tamor tipi ile hastanin semptomlari, siyacinsiyeti ve timaorin
lokalizasyonu arasinda bir gki vardir. Orngin lipomlar grisizdir, elde ayakta bapa alt
kisminda nadir goraltrler. Cocuklarda ¢ok nadietir]5]. Anjiyolipomlar grilidir, en sik
geng erkeklerde gordltrler. Anjiyoleiyomiyomlar darilidir, alt bacakta ve orta ya
kadinlarda daha siktirlar. Vaskuler tumorlerin a0 ya altinda goralurler [26][27].

Yumusak doku sarkomlari ise her yerde olabilirler, an€ak5'i ekstremitelerde
(bunun da ¢gu uylukta), % 10'u gbvde ve retroperitonda goruldkstremite ve gévdede

gorulenlerin % 30'u yuzeyel yedenli ve ortalama 5 cm capa sahipken, % 60’1 derin
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yerlesimli ve ortalama 9 cm capa sahiptirler [25]. Re®otoneal olanlar ise siklikla daha
geng caplara sahiptir[3].

Yumusak doku sarkomlari genellikle erkeklerde daha sikiljir fakat cinsiyet ve

yas ili skili insidanslar histolojik tiplere gore gidir. Kanitlanms irksal varyasyon yoktur[7].
2.1.2.3. Yumyak doku timoérlerinin patogenezi ve etiyolojisi

Cogu yumyak doku tumorinin patogenezi halen bilinmemektedaruziyet ve
sarkom geliimi arasindaki uzun latent periyot sebebiyle, nédam olarak dgerlendirmek
zordur. Hemen hemen tumu tip | norofiboromatozisthiarindaki nérofiboromlardan ggdin
malign periferik sinir kilifi timorleri hari¢, saoknlarin benign yumgak doku timaorlerinden
koken almasi son derece nadirdir[7].

Yumusak doku sarkomlarinin ¢ga de novogelisiyor gibi gozikmektedir. Az sayida
vakada genetik, cevresel faktorler, radyasyon,| vérafeksiyonlar ve immin yetmegin
yumuwak doku timoérd gedimi ile iliskili oldugu bulunmutur[3]. Skar dokusunda, fraktir
bdlgelerinde ve kapali cerrahi implantlarda sarkgefisimi rapor edilen vakalar da vardir
[28]. Bazi anjiyosarkomlar kronik lenfodem zeminengelsir. Bazi malign mezenkimal
neoplaziler ailesel kanser sendromlari gercevesyad@lir. Genetik d@sikliklerin kademeli
birikimi ile cok evreli tumoér gelim basamaklari, g yumwak doku timoérinde henlz

acikca tanimlanmastir[3].

Kimyasal karsinogenez Pek ¢ok cabma, tarim ve ormanciliklerinde kullanilan
fenoksiasetik asit/klorofenollere maruziyetin ywak doku sarkom insidansini artgdrapor
etmistir[29]. Kemoterapinin de radyoterapidengbasiz olarak yumgak doku sarkomlarina

neden oldgu bilinmektedir[30].

Radyasyon Radyoterapi uygulanan boélgelerde, histolojik alkar primer tedavi
edilen tumorden farkli, 6Gnceden varolmayan sarkéms&imaorlerin gelimesi “postradyasyon
sarkomu” olarak tanimlangtir. Radyasyon tedavisi ile sarkom ggti arasinda en az dort
yil vardir [31]. Karsinom tanisi alsi hastalarin  %60'Inda tedavide radyasyon
kullaniimaktadir. Onceleri sadece yilksek doz raglymsn sarkoma yol agh bilinse de,
ginimuizde diilk ve orta dozdaki radyasyonun da hem ysmkudoku, hem de kemik
sarkomlarina yol agl bilinmektedir. Kemoterapi radyasyonla kombinelddinde bu riski
daha da arttirmaktadir[30]. Postradyasyon sarkorakalarinin insidansi son yillarda

artmaktadir. Insidans arginin 6nemli kismi radyasyonla tedavi edilen memaskdi
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hastalara dayanir[32]. Risk doz ile ytkselir. dan fazlasi agresif seyreden yuksek dereceli
andiferensiye/pleomorfik sarkomdur. Deride de ayggrkom siktir[33].

Viral enfeksiyon ve immuin yetmezlik HHV-8 Kaposi sarkomu ge&iminde
anahtar bir rol oynar [34] ve klinik seyri hastanmmiin durumuna kEdir [35]. Immin

yetmezlikli hastalarda, EBV diiz kas tumorleriniri gieni ile ili skilidir [36].

Genetik duyarllik: Benign yumsgak doku timorlerinin pek cok tipi familyal veya
kalitsal zeminde rapor edilgtir. Ancak bunlar nadirdir ve timorlerin dnemsiz bdliumana
icerir[3]. En sik go6rilen o6rnek herediter c¢oklu diplardir (anjiyolipom)[37].
Norofibromatozis-1'li  hastalarin  %5-10'unda -sikék benign periferik  sinir  Kkilifi

tumorlerinden- malign periferik sinir kilifi timi@ri gelisir [38].
2.1.2.4. Klinik ozellikler

Yumusak doku sarkomlarinin ga soliterdir. § zamanli coklu sarkomlar tim
olgularin %0.2 sini olgturur [39]. 5 cm’nin Uzerindeki ytzeyel yegimli yumusak doku
lezyonlarinin ve butin derin yeglenli lezyonlarin malign olma olasiliklari daha
yuksektir[40].

Ekstremite ve govdenin yuryak doku sarkomlarinin go agrisizdir. Siklikla geni
hacimlerine rgmen fonksiyon bozuklguna neden olmazlar ve genelglsgn etkilemeden
rastlantisal olarak saptanirlaintraabdominal ve retroperitoneal sarkomlar sikhitegul
olmayan abdominal rahatsgd ve gastrointestinal semptomlara neden olurlaN8jmusak
doku sarkomlu hastalarin %10’'nunda primer tumorstarsirasinda metastazlari ggo
akcigerlerde) vardir[3]. Yumgak doku timdorandn tipi ile gérilme giaarasinda kesin bir
ili ski vardir[41].

2.1.2.5: Tani

Malignensiyi tanimlamak, histolojik derecesini gedendirmek ve mumkinse
histolojik tipini ve subtipini belirlemek icin geti&le biyopsi uygulanir. Biyopsi uygun
ignelerle uygulanir ve c¢ok sayida Ornekleme vyapilaseil histolojik siniflamanin,

derecelendirmenin ve prognozu belirlemenigrdéugu da yiksek olur[3].

Tanisal ggimde literattrde siklikla bildirilen kural, tanisgirisimin nihai tedavinin
yapilacg& merkezde yapilmasidir. Tanisal amagcla uygulamagirgler sunlardir: a- incegne
aspirasyon biyopsisi, lgne biyopsisi, c- insizyonel biyopsiler. Eksizyormyopsiler klinik
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ve radyolojik olarak benign olgu distinulen lezyonlarda hem tani hem tedavi amaciyla
kullanilabilmektedirler ancak cevre yugak doku kompartmanlarina kontaminasyon, daha
genk reeksizyon gerektiregenden 3 cm’den buylk ve ylzeyel yeaitali ya da derin
yerlesimli yumusak doku lezyonlari icin dgudan eksizyonel biyopsiden kaciniimalidir[20],
[14], [42].

Biyopsi uygulanmasinda bazi ilkeler vardir. Biyopsittinin ve biyopsi sirasinda
acilan tum dokularin definitif cerrahide cikaril@boblmasi gerekir. Biyopsi hatti kaslarin
arasindan d#gl, kas icinden gecmeli, birden cok kompartmandagngemeli, nérovaskuler
yapilar acilmamalidirParcanin farkl alanlari @sik komponentler icerebilir ve histolojik
derece acisindan butint yansitmayabilir. Klinispendurumu bilerek oncelikle radyoloji
esligindeki biyopsileri tercih etmeli ve miumkinse tumdrgoriuntilemede gesik sinyal
veren alanlarindan coklu kesicgnie biyopsileri alarak, séginde ince gne aspirasyon

sitolojileri gondermelidir[20].

Bu timorlere tanisal yaklanda balangicta hematoksilen-eozin boyall kesitlgk |
mikroskobik olarak dgerlendirilir ve olgularin ¢gunda yeterlidir [43]. Ancak bazen tanisal
dogrulugu artiran 0Ozel teknikler kullaniimaktadir [44]. Beknikler konvansiyonel 0Ozel
boyalar, elektron mikroskopisi, immunhistokimya welekuler genetik metodlari icerir [8].
Kromozomal translokasyonlar ile sonucglanan molekdiesisiklikler (gen fliizyonlar) artik
rutin parafine gémulmgidokularda “reverse-transkriptaz-polimeraz zinaeksiyonu (RT-
PCR)” veya fluoresan in situ hibridizasyon$H) yontemleri ile gosterilebilmekte, 6zellikle
kicguk biyopsi 6rneklerinde, alimadik yerlgimli ve morfolojili timorlerin taninmasinda son

derece yararli olabilmektedir [45], [46].

Genelde gne biyopsilerinin yetersiz olgu durumlar, nekroz, materyalin periferik
reaktif zondan alinngiolmasi ve biyopsislemi sirasinda okan ezilme artefaktidir. Ozellikle
destek doku ve stromadan fakir lenfoma, kicuk Hilkeesinom, Ewing/PNET ailesi, ger
tum kucik yuvarlak htcreli sarkomlar ya tandiferansiye” sarkomlar gibi timorler sik¢a
ezilme artefaktina grarlar. Bu durumda tani klinik ve radyolojik bulgul siginda
immunhistokimyasal desteklere dayanmaktadir [20leYezilme artefakti olmasa bile kiguk
yuvarlak hicreli timorler ve gsi hicreli sarkomlar gibi ayirici tanida morfolojiarak
birbirine ¢ok benzeyebilen pek ¢ok antiteyi icetémorlere kesin tani koymaamasinda

immunhistokimyasal yontemler vazgecilmezdir[8].
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2.1.2.6. Sarkomlarin derecelendirilmesi

Bazi sarkomlar hari¢ tek baa histolojik tiplendirme, klinik gidi dngérmek igin
bize vyeterli bilgiyi sg@lamaz, bu ylzden derecelendirme ve evrelendirmeskgdir.
Derecelendirme uzak metastaz olgsn ve yaklalk yasam siresini gosterir. Rer taraftan,
cerrahi sinir kalitesiyle gkili olan lokal rektrrensi 6ngérmede énemi azdiog® sarkomda
derecelendirme en O©6nemli prognostik faktordur. BUt8arkomlar icin evrensel bir
derecelendirme sistemi sistemi mumkugitier, fakat, batin histolojik tiplerin her biri ig

ayri bir derecelendirme sistemi de gitilemez|[3].

Yaygin kabul gorup uygulanan iki derecelendirmdesis Fransiz Ulusal Kanser
Merkezi Sarkom Gruplan (FNCLCC) ve Ulusal Kansenstisu(NCIl)'nin onerdi
sistemlerdir[47]. iki sistemin kagilastirimasi FNCLCC sisteminin prognostik belirtec ralla
daha etkin oldgunu gosternstir[48]. FNCLCC dereceleme sisteminde dereceyirtdanken
kullanilan G¢ bgimsiz prognostik faktor: nekroz, mitotik aktitvitee farklanma derecesidir.
Her parametre icin amsizca skor verilir ve bu skorlarin toplanmasgigiece elde edilir [49]
Bu sistemde kullanilan histopatolojik parametret@iblo 2'de, histolojik tipe gbre tiumor

farklanma skoru tablo 3’ te verilgtir.

Tablo 2 : FNCLCC dereceleme sistemindeki histopatolojikapagtrelerin tanimlamasi (Who,2013)

Tamor farklanmasi Skorl: Normal ergkin mezenkimal dokusuna benzeyen ve benign
(bakiniz tablo3) karsiliklarindan ayrimi zor olan sarkomlar
Skor2: Histolojik tipi agisindaiiphe olmayan sarkomlar
Skor3: Embriyonel ve andiferansiye sarkomlar, sinovyakselar, tipi
acisindangiipheli olan sarkomlar

Mitoz sayisi (10 BBA olarak Skorl: 0-9 mitoz /10BBA
belirlenmistir; 1 BBA dlgusu Skor2: 10-19 mitoz/10 BBA
0.1734 mm2) Skor3: >19 mitoz /10 BBA

Tamor nekrozu SkorO: Nekroz yok
Skorl: < %50 timor nekrozu
Skor2: >= %50 timo6r nekrozu

Histolojik derece Derecel: toplam skor 2,3
Derece2: toplam skor 4,5
Derece3: toplam skor 6,7,8

BBA: blylk buyttme alani
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Tablo 3: FNCLCC dereceleme sisteminde histolojik tipe goiradr farklanma skoru (Who,2013)

Iyi diferansiye liposarkom
Iyi diferansiye leiyomiyosarkom 1
Malign ndrofibrom 1
Iyi diferansiye fibrosarkom 1
Miksoid liposarkom 2
Konvansiyonel leiyomiyosarkom 2
Konvansiyonel MPSKT 2
Konvansiyonel fibrosarkom 2
Miksofibrosarkom 2
Miksoid kondrosarkom 2
Konvansiyonel anjiosarkom 2
Yuksek dereceli miksoid (yuvarlak htcreli)
liposarkom

Pleomorfik liposarkom 3
Dediferansiye liposarkom 3
Rabdomiyosarkom 3
Az diferansiye/pleomorfik leiyomiyosarkom 3
Az diferansiye epiteloid anjiyosarkom 3
Az diferansiye MPSKT 3
Malign Triton timor 3
Sinovyal sarkom 3
iskelet dgi osteosarkom 3
iskelet dg1 Ewing sarkomu 3
Mezenkimal kondrosarkom 3
Seffaf hiicreli sarkom 3
Epiteloid sarkom 3
Alveolar yumgak doku sarkomu 3
Malign rabdoid timor 3
Andiferansiye (gsi hicreli ve pleomorfik)
sarkom

MPSKT: Malign periferik sinir kilifi timoru

[N

2.1.2.7. Sarkomlarin evrelendirilmesi

Yumusak doku sarkomlarinda {leca iki evreleme sistemi onerilgtir. Amerikan
Ortak Komitesi (AJC) temelde TNM sistemine dayamrimer timorin boyutunu(T), lenf
nodlarinin durumunu (N), uzak metastaz ganh (M) ve timorun histolojik derecesini (G)
kullanir. Enneking sistemi ise kemik timdrlerine dggulanmaktadir ve ekstremite
lezyonlarina daha iyi uyarlanabilmektedir: yuwak doku sarkomlari anatomik yegiimlerine
gore gruplandiningtir (T1 intrakompartmantal, T2 ekstrakompartmant@érece (G1: diik,
G2: yuksek) ve metastaz (var veya yok) kriterledidnilir[8].

2.1.2.8. Tedavi

Gorece kuguk ve/veya Kklinik olarak gusuz benign olanlar goudan eksize
edilebilirler. Birka¢ tumor (Schwannoma gibi) tirmiarhemen gindan ya da kapsulinden

gecen kesi ilerfarjinal) cikarilabilir, ancak ¢gunlugu olusturan dger timorler icin benign
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bile olsa cevre normal dokuyu da iceren geaksizyon yapiimahdir. Yunyak doku
sarkomlari icin marjinal eksizyon yontemi vyetersizdir. Ozellikle fibromai®z ve
dermatofibrosarkoma protuberans gibi infiltratif zyenlarda geni lokal eksizyon

onerilmektedir[8].

Tedavi amacl cerrahi sirasinda timorin kendisisyeay biyopsi ve/veya aspirasyon
hatti da eksize edilmelidir[8]. Cocuklarda gorujemusak doku sarkomlari genellikle cerrahi,
radyoterapi ve coklu ilag kemoterapi kombinasyoauyedavi edilmektedir ve sonuclar

kemoterapi 6ncesi déneme gore ¢ok daha iyidir [50].

Eriskin sarkom hastalarinda preoperatif veya postofekamoterapinin yarari
tartismall bir konudur [51]. Gastrointestinal stromal tinerlerde “Gleevet in baarisindan
sonra hedefe yonelik tedavi kullanimi arftmive rekirren veya metastatik yusal doku

sarkomu hastalarinda da denenmektedir [52],[53].
2.1.2.9. Prognoz

Yumusak doku tiimorlerinin prognozu; timor boyutu, degin(yizeyel yerlgimli
tumorler, derin yerlgmli timorlere gore daha iyi prognozludur), loka&yonu, mikroskopik
tipi, vaskiler invazyon vag, cerrahi sinirlarin durumu, mikroskopik derecddinik evresi,
DNA o¢ploidisi (ba&imsiz prognostik faktor olup olmad tartsmalidir), hicre
proliferasyonlari (bgamsiz faktor oldgu konusu belirsizdir) ve genetik glgimler gibi casu
birbirleriyle iliskili olan desisik parametrelere dayanir[8]. Ofie metastaz yapmam
guvenli cerrahi sinirlarla ¢ikarilabilen, @ik dereceli timorlerde uzun sireliggalim ya da

kdr mumkanddr.
2.2. Kemik
2.2.1. Kemgin anatomi, embriyoloji ve histolojisi

Yetiskin bir insan iskeleti 206 kemikten glur, anatomik olarak aksiyel iskelet (kafa
kemikleri, hiyoid, sternum, kostalar, vertebralae) apendikler iskelet (list ve alt ekstremite

kemikleri, skapula, klavikula, pelvis kemikleri)rbék tzere iki ana bolime ayrilir[54].

Iskelet gekimi erken embriyonik ve fetal dénemdeslaa, bilyime dgumdan sonra
adolesan doneme kadar devam eder [11]. Kemik bugtinee farklanmasi igin temel olan
transkripsiyon faktorlerini kodlayan “homebox” genl sayesinde primitif mezenkim

hiicreleri kemiklerin gejecesi yerde ygunlasmaya balar. Bu mezenkimal hicreler kisa bir
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sure sonra kondrosit ve osteoblastlara farklanir@ebelgin 8. haftasi dolaylarinda
kemiklesme balar[18]. Kemik gelsimi intramembrandz ya da endokondral olaraksé«ilde
gorultr. Kafatasinin diz kemikleri, mandibulaninksmi ve klavikulalar intramembrandz,
uzun kemiklerin ¢gu, vertebral kolon, kostalar ve pelvis ise endokahdlarak kemiklgir.
Her iki tip kemiklggme kleminde de kemik matriks birikimi ve mineralizasyoayni yoldan
gerceklgir; once kecemsi (geng) kemik glr. Olwan bu kemik daha sonra modellenme

denilen bir strecle mattr (lameller) kegaidonigur[11].

Kemiklerin ¢@gunda hem kortikal hem de trabekiler kemik buluninabekuler
kemik farkli yonlerden uygulanan gerilim ve baskdieenc gosterir ve maruz kagglistrese
gbre yeniden yapilanir. Trabekullerin gurdusu cergeve, kemik igi huicrelerini de korur.
Kortikal kemik, bukilme kuvvetlerine direnmek am@dal hepsi ayni ydnde uzanan
osteonlarin yapimi ile bicimlenir. Raki periosteum kan damarlari ve sinirler igin rota

belirleyici olup, kemik biyumesi ve kikirdak iysimesinde aktif rol alir[11].

Kemigin yeniden modellenmesinde osteoblast ve osted&tasbordinasyon icinde
birlikte is gorurler. Bu ikiliye “temel multiselltler Gnite” TMU) adi verilir ve kemgin
fonksiyonel Unitesi olarak kabul edilir. Kegm yapim ve yikim streci ayrilmaz bir buttn
olusturur ve herhangi bir andaki kemik kitlesini bu derbelirler.iskelet bilyir ve gafirken
kemik yapimi baskindiiskelet olgunlga eritikten sonra, iskelet kitlesinin stirduriilmesinden
sorumlu olan kemik yikim ve yapimi yeniden modethen olarak adlandirilir. Yeniden
modellenme muhtemelen fazla yike maruz kalan véygilk hasar goren yerlerdestzilir.
Eriskinlerde herhangi bir anda yakik olarak bir milyon TMU aktif durumdadir ve birlgia
iskeletin %10’unu yeniden modelleyerek kgmi kalite idamesini ve yeni streslere

uyumunun sgar[18].

Sekillerine gore kemikler uzun, diz ve kisa kemikitdgirak siniflandirilirlar. Uzun
kemikler top@rafik olarak Gc¢ kisma ayrilir: diyafiz, epifiz weetafiz. Diyafiz govdededir,
epifiz kemgin her iki ucundadir, metafiz ise diyafiz ile mia birlesim yeridir. Blylyen
kemiklerde buyume epifiz pianda balar. Bu boélge endokondral kemiklaenin oldgu
yerdir. Epifiz pl&g ¢ogu primer kemik timaorinin en sik goruflibolgedir [8].

Eklem ylzeylerini saran @dsik tiplerde kikirdak dokusu mevcuttur. En sik rasdn
tipi olan hiyalin kikirdak sinovyal eklemlerin ekie ylzeyini d@er ve diguk surtinme
Ozelligi ile birlikte kaygan bir darbe emici ylzeylevi gorir. Bundan b&ka hiyalin kikirdak
epifiz plaginin ayrilmaz bir pargasidir ve bazi solunum yallsr duvarinda yari kati bir
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destek gorevi yapar. Hasar gongriiyalin kikirdak onarilamaz c¢unki kondrositlerintoa
yetengi yoktur. Elastik kikirdak esnek yapisiyla kulakpkesi, epiglot ve 6staki tipunun
yapisal butinlgini sglarken bu yapilarin bikulebilmesine izin verir. b kikirdak buyutk
bir gerilme direncine sahiptir, kegiitendona bglar, yuk dgitabilme yetenginden dolay! da
sinovyal eklemlerin meniskislerinde ve vertebrakmas: eklem disklerinde bulunur.
Yaralanan fibroz kikirdan yerini siki fioroz ba dokusu alir[11]. Nadiren 6zellikle vertebra

korpuslari icinde notokord kalintilari gorulebilir.
2.2.2. Kemik tumorleri
2.2.2.1. Siniflandirma

Kemik tumorlerinin  siniflandirimasinda Dinya g8k Orgiitid (DSO) 2013
siniflamasi kullaniimaktadir. DSO kemik timorlenniandiriimasinda yunyak doku
siniflandirmasi ile benzegekilde koken aldi doku ya da matriks Ozeline gore

siniflandirimakta, ayrica biyolojik davrgribzelligine gore alt gruplara ayrilmaktadir[3]:

1-Benign: Hemen her zaman total rezeksiyonla/kiretajla karlat. Lokal rekirrens icin
sinirl kapasiteye sahiptirler[3].

2-Sinirda malign - lokal agresif: Bu kategorideki kemik timorleri siklikla niks edberl
ve infiltratif ve lokal destriktif gejim paternine sahiptir. Metastaz potansiyelleri
yoktur ancak tipik olarak normal doku iceren geeksizyon siniri gerektirirler veya
lokal kontrolden emin olmak icin lokal adjuvan tedgerektirir. Bu kategorinin en
tipik lezyonu derece | kondrosarkomdur[3].

3-Sinirda malign-nadir metastaz yapan: Bu kategorideki kemik timorleri siklikla lokal
agresiftir fakat ek olarak nadir olmakla birliktezak metastaz yapabildiklari de
gosterilmitir. Metastaz riski %2'nin  altinda gibi goérinmekited Metastazlar
genellikle akcgeredir. Bu kategorinin en tipik lezyonu dev hucrdtemik
tumaorudur[3].

4-Malign: Lokal yikici gelsim ve rekirrens potansiyeline ek olarak malign Kemi

tumarleri 6Gnemli oranda uzak metastaz riskine dated3].

Dunya Salk Orgiti (DSO) kemik tiimorleri yeni siniflamaabto 4'te verilmitir.
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Tablo 4: 2013 Diinya Sgik Orgutii Kemik Timoérleri Siniflandirmasi (WHO, 28)

KONDROJENIK TUMORLER
Benign
Osteokondrom
Kondrom

Enkondrom

Periosteal kondrom
Osteokondromiksoma
Subungual egzositoz
Bizar parosteal osteokondromattz

proliferasyon

Sinovyal kondromatozis

Sinirda malign-lokal agresif

Kondromiksoid fibrom

Atipik kondromat®z timér /
Derece | kondrosarkom

Sinirda malign-nadiren metastaz yapan
Kondroblastom

Malign
Kondrosarkom

Derece I, derece Il
Dediferansiye kondrosarkom
Mezenkimal kondrosarkom
Seffaf hiicreli kondrosarkom

OSTEOJENIK TUMORLER
Benign

Osteom

Osteoid osteom

Sinirda malign-lokal agresif
Osteoblastom

Malign

Duslk dereceli santral osteosarkom

Geleneksel osteosarkom
Kondroblastik osteosarkom
Fibroblastik osteosarkom
Osteoblastik osteosarkom

Telenjiektatik osteosarkom

Kugik hicreli osteosarkom

Sekonder osteosarkom

Parosteal osteosarkom

Periosteal osteosarkom

Yuksek dereceli yuzey osteosarkomu

FIBROJENIK TUMORLER
Sinirda malign-lokal agresif
Kemigin dezmoplastik fibromu

Malign
Kemigin fibrosarkomu

FIBROHISTIYOSITiK TUMORLER
Benign fibréz histiyositom/
Non-ossifiye fibrom

HEMATOPO IETiK NEOPLAZ iLER
Malign

Plazma hicreli miyelom

Kemigin soliter plazmositomu

Kemigin primer Hodgkin dai lenfomasi

OSTEOKLAST iK DEV HUCREDEN ZENG iN
TUMORLER

Benign

Kicgik kemiklerin dev hicreli lezyonu

Sinirda malign-lokal agresif, nadiren metastaz
yapan
Dev hicreli kemik timaoru

Malign
Dev hicreli kemik timdriinde malignensi gifii

NOTOKORDAL TUMORLER
Benign
Benign notokordal timor

Malign
Kordoma

VASKULER TUMORLER
Benign
Hemanjiyom

Sinirda malign-lokal agresif, nadiren metastaz
yapan
Epiteloid hemanjiyom

Malign
Epiteloid hemanjiyoendotelyoma
Anjiyosarkom
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Tablo 4 (devami): 2013 Diinya Sglik Orgiitii Kemik Timorleri Siniflandirmasi (WHO, 28)

MiYOJEN iK TUMORLER Sinirda malign-lokal agresif
Anevrizmal kemik kisti
Benign Langerhans hucreli histiyositoz
Kemigin leiyomiyomu Monostatik
Poliostatik
Malign Erdheim-Chester hastgi

Kemigin leiyomiyosarkomu

LiPOJENIK TUMORLER CESITLi TUMORLER

Benign Ewing sarkomu
Kemigin lipomu
Adamantinoma
Malign
Kemigin liposarkomu Kemigin andiferansiye yiksek dereceli pleomorfik
sarkomu

NEOPLASTIK NATURU TANIMLANMAMI  §
TUMORLER

Benign

Basit kemik kisti

Fibroz displazi

Osteofibroz displazi
Kondromezenkimal hamartom
“Rosai-Dorfman” hastagi

2.2.2.2 Insidans:

Kemik timdrleri batiin neoplazi tipleri arasindareadir gortlenlerdendir [1]. Benign
kemik tamdrlerinin gercek insidansi bilinmemeklerlikte eski radyografik cagmalar
popillasyonun dnemli bir boliumundn indolent bir lezg sahip oldgunu gostermektedir.
Buna kagin kemik sarkomlari nadirdir ve genserilerde gozlenen verilere gore sadece
popilasyonun %0.2 sinde tespit editmi[55] . Kemik sarkomlari insidansinin yakinsKili
yumwak doku sarkomlari ile katastiriimasi, ossedz neoplazilerin yugait doku
kargiliklarinin %10 u kadar bir oranda olglinu gosterngtir. Gliney Amerika ve Avrupa’'da
yillik kemik sarkom insidansi 100.000’de 0.8'dirtjéntin, Brezilya vdsrail'de daha yiiksek

oranlar rapor edilngtir [56].

Spesifik kemik sarkomlarinin insidansi ska iliskilir ve bimodal d&ilhm
gostermektedir. Ik zirve 3. dekadda goriliurken ikinci zirve 60syadan buyik kiilerde

gorulmektedir[3].
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2.2.2.3. Predispozan lezyonlar ve genetik yatkiiti

Primer kemik timorlerinin ggu de novo gelisse de, bazi prekirsorler
tanimlanmgtir[3]. Paget Hastahi, radyasyon hasari, kemik infarkti, kronik ostegeht ve
bazi benign kemik timérleri seyrinde primer keméckomu gekebilmektedir[57]. Son
zamanlarda metalik implantlarla skili gelisen kemik sarkomlari rapor edilmektedir fakat

nedensel ikki henlz bilinmemektedir[58].

En sik gorilen primer malign kemik timort olan ostakom, retinobastom, “Li
Fraumeni sendromu” ve “Rothmund Thomson sendronsgyrinde ge$iebilmektedir[3].
Osteosarkomun en sik familyal formu otozomal dominaetinoblastom sendromunda

gorulmektedir[59].
2.2.2.4. Klinik ozellikler:

Kemik tiamorleri g@n, sislik, patolojik kirik, islev kaybi, norolojik dgisiklikler gibi
bircok farkl sekilde bulgu verebilir. Semptomatik benign tumorker sik, sikhikla aralikh
olan &ri seklinde bulgu verirler, bir kismi asemptomatik sslgr ve ilk olarak patolojik
fraktlrle ortaya cikarlar. Osteoid osteomalar basiljezik ya da antienflamatuarlara yanit
veren gece @isi ile bulgu verirler. Osteokondromlargresiz sislikle bulgu verirken,

kondroblastomlar tipik olarakgalidir ve etkilenen eklemde sertlik ile bulgu wéei[3].

Malign tuimorler, siddeti timor derecesiyle artangra ile bulgu verirler. Tani
sirasinda hastalarin @o uykusundan uyandiran gegglaindansikayet ederler. Cgu kemik
tumoru kemgin medullasindan B&ar; sislik, korteks infiltre edildginde ve timor periost alt
boyunca yayllmaya Bkdiginda ortaya cikar. Bir ekstremitedekgréu, Ozellikle gece
agrisinin aglik ettigi sislik daha ileri inceleme gerektirir[3]. &1 ve sislik gibi genel
semptomlar radyolojik inceleme ve biyopsi icingdo bdlgeyi bulma konusunda gercek bir

rehber gibi hizmet eder[2].

Belirli bazi tumorler bazi kemiklerde daha siki8iklikla ergkinlerde gortlen
adamantimoma secici olarak tibgaftinin anterior korteksine yegie. Cocuklarda en sik
gorulen epifizyal tumd6r kondroblastomdur, epifiagplkapandiktan sonra dev hicreli timor
en siktir. Malign kemik timoarlerinin %43 kadarz dievresinde gailir, 20 ya altinda bu oran
% 56'ya kadar yikselifkinci en sik bolge pelvistir, Ewing sarkomu ve kooghrkom en sik
bu bdlgede gefir[3].
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Bir timorin en buyidk capt 6 cm’den azsa benignm@len biylkse benign ya da
malign olma gilimindedir. Tumdarler siklikla egzantrik yesgienlidirler, nadiren basit kemik

kisti gibi santral yerlgmli olabilirler[3].

Laboratuar cagmalarinin kemik timorlerinin tanisindaki énemi cakdir. Primer
veya metastatik osteoid Ureten timorlerde alkadsfataz seviyeleri yikselebilir. Artgnasit
fosfataz seviyeleri metastatik prostat tumorigeeet eder. Ewing tumoru gibi hizli ggdn
agresif tumorler, ate anemi, eritrosit sedimentasyon hizindasagibi sistemik belirtilere

neden olabilir[2].
2.2.2.5. Goruntuleme yontemleri:

Kemik timorlerinin tanisinda klinik, radyolojik veatolojik dezerlendirmenin bir
arada yapilmasi gerekir. Histopatolojik karaktéklstinin her zaman yeterli olmamasi tanida
radyolojinin dnemini artirmaktadir. Radyolojik bulgr benign/malign ayriminda yardimci
olmasi ve bazi tumorleri karakterize edebilmesiig@a, biyopsi yerini belirlemede de
rehberlik ederler Goéruntilemede ggelendirilen 6nemli parametreler, lokalizasyon, ,cap
tumor sinirlari, matriks tipi ve periost reaksiydon Kemik destriksiyon paterni lezyonun
agresiflik derecesini gosterir. @o lezyonlar radyografide radyolusen, fakat bazg#terotik

gorunurler[20].

Bir tumorun korteksi @p, periostu iterek yerinden siyirmasi, reaktifipstal yeni
kemik yapimina neden olur. Radyolojik olarak kostdle periostun yerinden ayrilan ucu
arasinda ucgegeklinde reaktif kemik golgesi ojmasi Kodman Uggeni olarak bilinir ve
osteosarkom icin tipiktir[18]. Ancak benign ve ngali proceslerin her ikisinde de

gortlebilir[8].

Primer kemik tumorlerinin ayirici tanisi gh@a direkt film analizine dayaldir.
Lezyonun kontur 6zelli, i¢c yapisi, periost reaksiyonu, kemyumuwak doku degisiklikleri
gibi bulgularla direkt grafiler taniya yakianda ve tiumor agresivitesinin belirlenmesinde
onemli yere sahiptir. Kemik yikimi yapmayan sadewnediller kaviteyle sinirl patolojiler
normal rontgen bulgusu verirler. Sonug¢ olarak détyografi balangic ve tani gamasinda

uygulanmasi gereken bir tekniktir[20].

Bilgisayarli tomografi ekstremitelerde rontgene ekle onemli bir Gstinlik
sglamaz. Bununla birlikte vertebralar, pelvis,gi§8 kafesi ya da kraniyum lezyonlarinda
kemik detayin daha iyi gortntilenmesine olanakrf2a).
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Manyetik Rezonans Goruntileme (MRG) lezyonun ygekudoku komponentini, i¢
yapisini, ¢evre yungak dokulara, eklemlere ve damar sinir paketleriy@sine uzanimini
gostermede oldukca failidir. Ayrica MRG tumorin meddller kavitedeki amminin
gosterilmesinde, atlayici lezyonlarin saptanmasiedaeleme ve tedavi sonrasi takiplerde
oldukca baarilidir. Metastatik lezyonlarda MRG duz grafilegaptanabilecek korteks yikimi
olmadan ve sintigrafiyle saptanabilecek osteollastiaksiyonun olgumundan da 6nce
lezyonu gosterebilir, ancak MRG sadece O©ncedenrldigdin bir vicut bolgesine
calisilabilir[20].

Kemigin metastatik lezyonlarinin klaca tarama yontemi sintigrafidir. Sintigrafi
kemik yikimina sekonder ajan reaktif osteoblastik aktiviteye @a olarak gorunttileme
sglamaktadir. Yontemin duyarlgi cok yuksek olup, Ozgulfil disuktur. Caitli benign
patolojilerde kan akimi ve osteojenitenin artmasiyartmg radyotrasor tutulumu
izlenebilir[20].

Kemik tumorlerinde Pozisyon Emisyon Tomografisi (REprimer ve metastatik
kemik hastafiinin tedaviye yanitinin @erlendirilmesi, primer kemik malignensilerinin
niksundn tespiti, kemik sintigrafisinde gorulenvédeame ve progresyonun erken dénemde
ayrimi, kemik sintigrafisinde gerlendirilen soliter kemik lezyonlarinin gierlendirilmesi ve

supheli metastatik kemik hastaliklarininggelendiriimesinde kullaniimaktadir[20].
2.2.2.6. Derecelendirme:

Kemik sarkomlari icin genel olarak kabul edifnbir dereceleme sistemi yoktur,
kemik sarkomlarinda siklikla histolojik alt tip @eeyi belirler. Orngin Ewans ve
arkadalarinin  6nerdii dereceleme sistemine gére Ewing sarkomu, mezaikim
kondrosarkom ve dediferansiye kondrosarkom her mawiksek dereceli kabul edilirken,
parosteal osteosarkomgiik dereceli kabul edilir[3],[60]. Kondrosarkomunrdee I, 11 ve I

seklinde alt tipleri vardir.
2.2.2.7: Evreleme:

Kas iskelet Sistemi Dermg¢ tarafindan benimsenen spesifik evreleme sistékni i
olarak Enneking ve arkaglari tarafindan tanimlangtir ve yumgak doku timorleri igin
kullanilanla aynidir[61]. TNM evrelemesi histolojgubtip, buyukluk, derece, lokal ve uzak

yaytlimi icerir. Kemik sarkomlarinda lenf nodu mastiazi nadirdir.
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3. MATERYAL VE METOD

Calismamiz bélimimuzin son 10 yildaki yusakh doku ve kemik tumoéra tanih
vakalarini dgerlendirmek tzere 1 Ocak 2006- 31 Aralik 2015 tariharasinda Ondokuz
Mayis Univesitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi TibbidRgi Bolumine kabul edilmi toplam
157.385 biyopsi retrospektif olarak taranarak ddesérilmistir. Nukleus sisteminden
gerceklgtirilen tarama sonucu toplam 2081 vaka ve bu vakakit toplam 2558 biyopsi

deserlendirmeye alinmgtir.

Calismaya balamadan 6nce Ondokuz Mayis Univesitesi Tip FakiiEi kurul
onay! alinmgtir (26.12.2014 tarihli- ve B30.2.0DM.0.20.08/13&y1l1).

Hem yumygak doku ve hem de kemik timdorlerinde vakalas, gansiyet, biyopsiyi
gonderen bolum, lezyonun yegile yeri ve bdlgesi, tani yili, timordn tipi, varsd tipi,
tumor kategorisi, tumor davranisekli, tanisal biyopsi durumu, ek histokimyasal ve

immunhistokimyasal ¢alma durumlari agisindan gerlendirilmistir.

Yas acisindan deerlendirilirken hastanin tani afgdisiradaki doldurmgioldugu yil
alinmsg olup, aylar yga dahil edilmemnstir. Dolayisiyla pediatrik hastalardan 0-lsya
arasindaki vakalar “0” yeolarak kabul edilngtir.

Yumusak doku timodrleri icin parankimal organlarda ygele vakalar cajmamiza
alinmamgtir. Klinik tarafindan belirtilen lezyon yedan yeri kaydedildikten sonra, bu
yerlesim yerlerine gére vakalar ayrica sBaoyun, Ust ekstremite, alt ekstremite ve gévde
seklinde 4 ayri boélgeye ayrilirken, birden ¢ok bdlgeyerlgen timort olan vakalar ayrica

belirtilmistir.

Kemik tumoérleri icinse yerlgm vyeri olarak, lezyonun bulungu kemik
kaydedildikten sonra, tutulan kegei gore: alt ekstremitenin uzun kemikleri, st eksiitenin
uzun kemikleri ve skapula, sakrum- koksiks ve pelkemikler, kafatasi kemikleri, yiiz
kemikleri, vertebra (servikal, torakal ve lumbattedralar), sternum-klavikula ve kostalar, alt
ekstremitenin kisa kemikleri ve st ekstremitensakkemikleriseklinde 9 bélgeye ayrilrgtir.

Birden ¢ok bolgede yegen timaori olan vakalar ayrica belirtigtir.
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Vakalar eksizyonel biyopsi oncesinde tanisal amégyopsi alinip alinmami
olmasina gore irdelengtir. Yumusak doku timoérlerinde lezyondan yapilaime biyopsisi,
endoskopik biyopsi, acik biyopsiler, kemik timairele ise gne biyopsisi ve tanisal amacli
yapilan acik kiretajlar “tanisal biyopsi” olara&dul edilmitir. Dis merkezden konsiltasyon
amacl gelen biyopsilerin bélimumuzdeki raporundgojsi sekli belirtiimedigi icin dig
merkezden biyopsisi gelen vakalar bu acidatedendirilememitir.

Hem yumgak doku hem de kemik tiimorleri icin Diinyag8k Orgiitii (DSO) 2013
histopatolojik tani siniflamasindaki tumérler vemtir kategorileri esas alingtr. DSO
siniflamasinda yer almamasi nedeniyle deride gierlegdsteren dermatofibrom (benign
fioroz histiyositom) vakalari c¢aimamiza alinmangy sadece DSO siniflamasinda
fibrohistiyositik timorler kategorisinde “derin kign fibr6z histiyositom” seklinde belirtilen
derin yerlgimli vakalar dahil edilmgtir. Schwannoma vakalari arasinda serebellopontin
kosede yerlemis olan timorler, DSO yumgak doku ve kemik tiimorleri histopatolojik
siniflamasinda “intrakranial Schwannoma” lar olakahsedildiinden ve bu bélgede ayni
zamanda bir periferik sinir olan 8. sinirin vestdatdalinda geitiginden ¢algmamiza dahil
edilmigtir.

2002 DSO siniflamasinda fibrohistiyositik tumorgarisinde yer almaktayken 2013
DSO siniflamasindan cikarilan “malign fibroz hissitom” seklinde tani verdimiz

vakalarin hepsi “yiksek dereceli andiferansiye pledik sarkom” tanisi icerisine alingr.

Yumusak dokuda hemanjiyom tanili vakalar, DSO 2002 Emésinda yer alan
sekliyle (kapiller, kaverndz, arteriyovendz, intraskiiler ve sinovyal ) alt tiplere ayrilgtur.
Ayrica raporda kapillokavern6z hemanjiyorgeklinde tani alan vakalarin alt tipi
“kapillokavern6z” olarak belirtiimitir. Raporda lobtle kapiller hemanjiyom ve piyojeni

granulomseklinde tani alan vakalar kapiller hemanjiyeeklinde gruplandirilngtir.

DSO kemik tumorleri siniflamasinda “hematopoietikoplaziler” baligi altinda
gecen plazma hucreli miyelom ve soliter plazmositeakalari caymamiza alinmangtir.
“Langerhans hiicreli histiyositoz” hematopoietik kdk bir timo6r olarak bilinse de kepni
sik tutmasi ve DSO kemik timérleri siniflamasindemhtopoietik neoplaziler yerine
“neoplastik nattrd bilinmeyen timoérler” kategoridénincelenmesi nedeniyle gahamiza
dahil edilmitir. DSO siniflamasinda yer almayan, “primer ings@dz skuamoz hicreli
karsinom” seklinde tani verdiimiz, klinik tarafindan herhangi blea bir primer odak tespit
edilemeyen 1 vaka, géli tumdarler kategorisi altinda cgamamiza dabhil edilngtir.
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Hem yumgak doku hem de kemik tumoru tanili vakalar patalaporunda aldiklar
taniya gore “kesin tan1”, “histopatolojik tipe got&imor kategorisi (yumyak dokuda
adipositik timarler, vaskuler timorler gibi toplakt kategori, kemikte kondrojenik ttimorler,

osteojenik timorler gibi toplam 11 kategorggklinde ayrica gruplandirilstir.

Yumusak doku tumorli vakalar aldiklari timoér tanisinaegdDSO siniflamasinda
belirtildigi sekliyle biyolojik davranglari agisindan benign, maligsinirda maligAokal
agresif ve sinirda malign-nadir metastaz yaparakldrgruba ayrilngtir. Yumuwak dokuda
perisitik (perivaskiler) timorler kategorisindekiintorlerin baytk bir bélimi benign
seyretmesine gmnen, literatiirde niks yapan ya da agresif dayrgdsteren malign formlar
bildirilmi stir[21]. Calsmamizda perisitik (perivaskuler) timdrler kategode yer alan
vakalarimizin hi¢ birinde niks ya da metastaz gimkdginden hepsi “benign” davragi

gosteren tumorler kategorisine aligtm

Kemik timorleri ise primer ve metastatik olmak ek gruba ayrildiktan sonra
primer kemik timdrleri timaorin biyolojik davrama goére yumgak dokudaki gibi benign,
malign, sinirda malign-lokal agresif ve sinirda igraélnadir metastaz yapaeklinde 4 gruba

ayriimustir.

Calismamizda verilerin tanimlayici istatiksel analizini¢'SPSS 20.0 version for
Windows (Statistical package for Social Science@goami kullanilmgtir.
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4. BULGULAR

Bolumimizde 2006 Ocak ayi ¢gmadan 2015 Aralik ayr sonuna kadar 10 yillik
surede yumgak doku timord tanisi aljnd624 vaka, kemik timora tanisi ajm57 vaka
olmak Uzere toplam 2081 vaka gataya alinmgtir. Yumuwak doku ve kemik timorli

vakalar kendi iclerinde ayri ayri gierlendirilmis ve elde edilen bulgulagagida verilmitir.
4.1. Yumusak doku timorleri

Bolumumuzde son 10 yilda yugak doku timdri tanisi alan toplam 1624 vaka ve
1624 vakaya ait 1871 biyopsigkrlendirilmistir.

4.1.1. Vakalarin yg ve cinsiyet d&ilimi

1624 vakanin 832 (%51,2)'si kadin, 792 (%48,8)&ikek olup, cinsiyetler arasi
vaka sayilari ve oranlari birbirine yakindir.s@@letimaér gruplarina, timor tiplerine ve timor

davranglarina gore cinsiyetlerin kaitastiriimasi ilgili bélimlerde verilmtir.

Tam vakalarin y@ ortalamasi 43,4 (0-91) yil olarak saptagtmi Yas ortalamasi
kadinlarda 42,7 (0-91) yil iken, erkeklerde 44,288) yildir. Caitli timo6r kategorilerine
gore ya dagihmi ve ya ortalamasi ilgili bolumlerde verilrgtir. Tum vakalarin dekadlara

gore d&ilimi sekil 1'deki grafikte gorilmektedir.
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Sekil 1: Yumusak doku tumori tanisi algwakalarin dekadlara gore g@hmi
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4.1.2. Vakalarin yillara gore d&ilimi

Vaka sayilarinin yillara gore gamina bakildginda yillik yumgak doku timor
tanisi alan vaka sayisi ortalama 162 olup, en f22kb yilinda, en az ise 2007 yilinda yeni
yumwak doku tumoru tanisi verilgiivaka izlendi. Yillara gore yeni tani akni vaka

sayllarinin dgithm grafigi sekil 2’de gorilmektedir.
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Sekil 2: Yumusak doku timord tanisi alan vakalarin yillara géagldni

Yumusak doku timora tanisi alan 1624 vakaya ait 187Dbgsinin yillara goére
dagilimi ve bolumumuze kabul edilen yillik toplam bpgy sayilari tablo 5'te, yungak doku
tumorlt vakalara ait yillik biyopsi sayilarinin, ylki bélimimuze kabul edilen toplam

biyopsi sayilarina orani tablo 5 yekil 3'teki grafikte gosterilntir.
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Tablo 5: Yumusak doku tiimorli vakalara ait ve bélimumuize kabikadyillik biyopsi sayilari

2006 185 11.198 1,7
2007 177 12.518 14
2008 195 13.898 14
2009 220 15.495 14
2010 196 15.523 1,3
2011 160 16.454 1,0
2012 169 16.847 1,0
2013 169 17.522 1,0
2014 174 18.793 0,9
2015 227 19.137 12
TOPLAM 1.871 157.385 1,2

Yumusak doku timorli vakalara ait biyopsilerin
bolumumuzdeki yillik biyopsilere orani
1.7
1.8
1.6 \\1.4 1,4 14 13
1.4 \ 1.2
1.2 1,0 10 L0
1 N 09
Ce—
0.8
0.6
0.4
0.2
O T T T T T T T T T 1
2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015

oran

vil

Sekil 3: Yumusak doku timora tanisi algmvakalara ait biyopsilerin yillik olarak tim biydjfese orani

Yumusak doku timoru tanisi alan tum vakalarin % 14,8'1{Rk36 vaka) di
merkezden bdliumimize konstultasyon amaciyla haak \#/veya preperageklinde gelen
biyopsisi bulunmaktadir. 2006-2014 yillar arasirtd merkezden gelen biyopsi sayilarinda
artis ve azalmalar gozlenmekle birlikte, 2015 yilinda cherkezden boliumimiize konsulte

edilen yumgak doku timarli biyopsi sayisinin belirgin aittg6zlenmgtir (Tablo 6).
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Tablo 6: Dis merkezden biyopsisi gelen vakalarin yillara géagldni

2006 17
2007 15
2008 18
2009 26
2010 28
2011 24
2012 25
2013 21
2014 21
2015 41
TOPLAM 236

Dis merkezden biyopsisi gelen vakalarin yillik olagaknusak doku timaort tanisi
alan tim vakalara oranina bakgohda, 2015’teki oranin (%21,1), 2015 6ncesi yifar
ortalamasinin (% 13,5) 2 katina yagtigi goralmtar (Sekil 4).

25
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16,0 16.1 157 /
15 14'3f'\ 134 13
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Sekil 4: Dig merkezden biyopsisi gelen vakalarin yillik yusaki doku timoru tanisi alan tim vakalara orani

4.1.3. Yumwak doku tumorlt vakalarin gonderildikleri klinik b6 [Gmler

Vakalarin gonderildikleri klinik bélimlere gore saye oranlari tablo 7°de verilrgtir.
En cok vaka plastik cerrahi ve ortopedi bélimleeindgénderilirken, en az kardiyoloji ve

noroloji bolumlerinden gelngtir.
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Tablo 7: Biyopsilerin gonderildikleri bélimlere gore glami

Plastik cerrahi 449 27,7
Ortopedi 281 17,3
Dis merkezler 236 14,5
Genel cerrahi 178 11,0
KBB 104 6,4
Beyin cerrahisi 101 6,2
Dermatoloji 55 3,4
Gogus cerrahisi 48 3,0
Cocuk cerrahisi 31 1,9
Goz 24 15
Uroloji 16 1,0
Dahiliye 14 0,9
Kadin dogum 12 0,7
Radyoloji 11 0,7
Pediatri 7 0,4
Kalp ve damar cerrahisi 7 0,4
Gogus hastaliklar 4 0,2
Radyasyon onkolojisi 2 0,1
Dis hekimligi 2 0,1
Noroloji 1 0,1
Kardiyoloji 1 0,1
Bilinmeyen 40 2,5
TOPLAM 1624 100

Gonderilen biyopsilerin  timdortin biyolojik davrama goére bolumler arasi
dagilmina bakildginda ise, malign yungak doku timord tanisi alan vakalarin en sik di
merkezden gelen konsiltasyon biyopsileri @gadubunu sirasiyla ortopedi ve genel cerrahi
bolumlerinin takip etgii gorulmdstur. Benign vakalar ise en sik sirasiyla plastikratg,
ortopedi ve genel cerrahi bolumlerinden gelmektébiablo 8).

32



Tablo 8: Vakalarin gonderilen bélimlere gore biyolojik dawggarinin dgilimi

, LOKAL NADIR , BELIRTIL-
GONDEREN BENIGN AGRESIF | METASTAZ MAL IGN MEYEN TOPLAM
BOLUM (n,%) (n,%) (n,%)
(n%) | YAPAN(n,%) (n,%)
414/ 17/ 12/ 6/ ) gy
Plastik cerrahi %255 | 9%1,04 %0,74 %0,37 %2765
205/ 33/ 4 37/ 2/ 081/
Ortopedi 9%12,62 | 92,03 %0,24 %2,27 %0,12 %1728
93/ 25/ 46/ 69/ 3l -
Ll Tisgez 9%5,73 %1.54 %2.83 %4,24 %0,18 9%14,53
146/ 141 4 14/ - 178/
Genel cerrahi %9,00 %0,86 %0,24 %0,86 910,96
94/ 1/ 1/ 7l 1/ 104/
KBB %5,79 %0,06 %0,06 %0,43 %0,06 96,40
95/ 1/ 1/ 4 . 101/
Beyin cerrahisi | 45 g5 %0,06 %0,06 %0,24 96,22
27/ - 26/ 2/ - 55/
Dermatoloji %1,66 %1,60 %0,12 %3.38
39/ 3/ 3/ 3/ - 48/
Gogtis cerrahisi | o42 40 %0,18 %0,18 %0,18 92,94
23/ 1/ - 71 - 31/
Cocuk cerrahisi %1,41 %0,06 %0,43 %1,90
241 - - - - 241
Goz %1,47 %1,47
8/ - 1/ 71 : 16/
Uroloji %0,49 %0,06 %0,43 9%0.98
o/ - 2/ 3l - 14/
Dahiliye %0,6 %0,12 %0,18 9%0.86
10/ 1/ - 1/ : 12/
Kadin dgum %0,62 %0,06 %0.06 9%0.74
2/ 2/ 1/ 6/ 11/
Radyoloji %0,12 %0,12 %0,06 %0,37 %0.67
4 1/ - 2/ 21
Pediyatri %0,24 %0,06 %0,12 %0.43
Kalp ve damar 5 i Y o ) 71
cerrahisi %0,31 %0,06 %0,06 90,42
Gogiis 2/ - - 2/ - 4l
hastaliklar g %0,12 %0,24
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Tablo 8 (devami): Vakalarin gdnderilen bolimlere gore biyolojik dawvgdarinin d&ilimi

Radyasyon Y _ _ X _ 2l

onkolojisi %60,06 740,06 ML
2/ - - - - 2/

Dis hekimligi %0,12 %0,12
- B 1/ - - 1/

Noroloji %0,06 %0,06
- _ 1/ - - 1/

Kardiyoloji %0,06 %0,06
37/ - 3/ - - 40/

Bilinmeyen %2,27 %0,18 %2,45

1240/ 99/ 105/ 174/ 6/ 1624/

TOPLAM %76,36 %6,09 %6,46 %10,72 %0,37 %100

“Birden cok biyopsisi olan vakalarda tani koyulanhiopsideki gonderilen klinik bélim esas aligtm

4.1.4. Vakalarin tanisal biyopsi durumlarina gore @gilimi

Bolumimuzde yumgak doku timori tanisi alan 1624 vaka icerisingentBrkezden
boliumumuze kabul edilen 236 (%14,5) vaka, raporwetarli bilgi icermemesinden dolayi
tanisal biyopsisinin olup/olmagh konusunda deerlendirilememgtir. Kalan 1388 vakadan
72’sinde (%5,2) eksizyorglemi 6ncesinde tanisal biyopsi gondergnii265 (%91,1) vakada
ise, tanisal biyopsisi olmadan direkt eksizyonglopsi materyali gonderilngiir. 51 (%3,7)
vakanin sadece tanisal biyopsisi mevcut olup, &hnimyopsi sonrasinda boélimimuize
gonderilmi eksizyonel biyopsisi yoktur. Genel g@lhma bakildginda tanisal biyopsi durumu
bilinen 1388 vaka arasinda toplam 123 (%8,9) vakssal biyopsiye sahiptir.

Tanisal biyopsisi bulunan vakalarin timor dawera goére dgilimi tablo 9'da
gosterilmektedir. Tanisal biyopsilerin @mu malign vakalar okiurmaktadir. Her biyolojik
davrang grubunun kendi icerisinde tanisal biyopsi alinnmmanea bakildiinda en yiksek
oran nadiren metastaz yapan ve malign tumorlerdgdkil 5).

34



Tablo 9: Tumor davranikategorisine gore vakalardaki tanisal biyopsi dueui

, 52 53 105
MAL iGN
(%3,7) (%3,8) (%7,6)
. 30 29 59
NADIR METASTAZ YAPAN
(%2,2) (%2,1) (%4,3)
. 20 54 74
LOKAL AGRES iF
(%1,4) (%3,9) (%5,3)
, 19 1128 1147
BENIGN
(%1,4) (%81,3) (%82,6)
RAPORDA NET 2 3
- 1(%0,1)
BELIRTILMEYEN (%0,1) (%0,2)
123 1265 1388
TOPLAM
(%8,9) (%91,1) (%100)

m Sadece eksizyonel biyopsisi olan vakalem Tanisal + eksizyonel biyopsisi olan vakalar
Sadece6 tanisal biyopsisi olan vakalar

100% -
90% - —

80% - —
70% - —
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -
0% -

Benign Lokal agresﬁ Nadiren metastaz Malign kategorisi net
yapan olarak
belirtilemems

Sekil 5: Tanisal biyopsi alinma oranlarinin biyolojik davegara gore kagilastiriimasi

Tanisal biyopsi alinan, sonrasinda eksizyoneli gélastalardaki timdor ¢aplari ile
lezyon yerlgim yerlerinin kagilastiriimasi tablo 10'da verilngtir. Tanisal biyopsi alinan 72
vakadan 61'inin (%84,7) capinin 3 cm’in GzerinderikL1'inin (%15,3) ¢capinin 3 cm ya da 3
cm’in altinda oldgu saptanngtir. Bas boyun boélgesinde yegen lezyonlarda tanisal biyopsi

alinma orani (9 vakanin 4'0; %44,4)g€r bolgelere gore daha yuksektir.
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Tablo 10: Tanisal biyopsi alinan hastalardaki timoér caplariokalizasyonlari

9
Bas boyun 4 5
Govde
3 24 27
Ust
- 14 14
ekstremite
Alt
) 4 18 22
ekstremite
11 61 72
TOPLAM
(%15,3) | (%84,7) (%2100)

4.1.5. Tumoran biyolojik davranis kategorisine gére vakalarin dgilimi

Yumusak doku tumoérd tanisi alan 1624 vaka tUumor daynaal gore
gruplandirildginda, 1240 (%76,4) vakanin benign, 174(%10,7) vekamalign, 204 (%12,5)
vakanin sinirda malign (99 vaka- %6,1'i lokal agre05 vaka- %6,4’'0 nadir metastaz yapan)
grupta oldgu gozlenmgtir. Kesin taniya ulglamayan vakalardan 6’'sinda (%0,4) ise
tumorun histopatolojik tip kategorisi belirtilgniolmakla birlikte, benign/malign/sinirda
malign olduklari konusunda kesin sonucasuganamstir. Sekil 6'da verilen grafikte tumor

davrangina gore vaka sayilarinin oransal olaralgkagtiriimasi gortlmektedir.

105, % 6,4 6, %0,4

99, %6, .
= Benign

0, .
174, %10 = Malign

= Lokal agresif
m Nadiren metastaz yapatr

m Raporda net olarak
belirtiimeyen

1240, %76,

Sekil 6: Tumor davraryina gére vaka sayilari ve oranlari
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Benign yumyak doku timorlerinin % 35,5‘ini vaskuler timdorleenign vaskuler

tumorlerin de buyuk bolimind (%91,1) hemanjiyondisturmaktadir.

Bu gruplar kendi iclerinde cinsiyetKiliklari agisindan dgerlendirildiklerinde,
malign timorlerde kadin/erkek vaka sayilaitken, benign timdrler hafifce kadinlarda fazla,
lokal agresif ve nadir metastaz yapan tumorlerfoaferkeklerde fazla oranda saptagtmi
(Sekil 7).

700
mKadin = Erkek
600
500 -
400 -
300 - 593,
%47,8
200 -
100 - - 87, 48, 51, 49,56,
%50 %51,5 %53,3
0 | 650 %485 _ |
Benign Malign Lokal agresif Nadiren metastaz
yapan

Sekil 7: Tumor davran kategorilerine gore cinsiyet gidimi

Her bir grubun kendi i¢cindeki yeortalamasina bakilghnda, benign timorlerin ya
ortalamasi 41,2 (0-88) yil, sinirda malign- lo&gtesif tumorlerin yaortalamasi 45,9 (11-81)
yil, sinirda malign-nadiren metastaz yapan tumidrhgas ortalamasi 58,9 (10-90) yil, malign
tumorlerin ya ortalamasi 49,2 (0-91) yil olarak bulungtur. Davrang kategorisi net olarak
belirtiemeyen 6 vakanin ise yartalamasi 34,8 (16-71) yildir.

Gruplar dekadlara gore kalastirildiklarinda, benign timorlerin ve sinirda malig
davrang gosteren-lokal agresif timorlerin en sik 6. deleadaalign timdérlerin ve sinirda
malign davrary gosteren-nadir metastaz yapan timoérlerin en siklekadda gorildit
saptanmgtir. Dekadlara gore her gruptaki vaka sayilarn@gildn grafigi sekil 8'de

verilmistir.
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mBenign = Malign Lokal agresif mNadiren metastaz yapan
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Sekil 8: Vakalarin timor davragkategorilerine ve dekadlara gérezdami

Biyolojik davranslarina gore tani dalimi tablo 11'de verilmgtir. Benign timorler
icerisinde en sik vaskuler timorler (440 vaka, %B%e adipositik tumorler (417 vaka,
%33,6) yer almaktadir. En sik verilen benign turtemlar sirasiyla hemanjiyom (%32,3),
lipom (%28,8) ve Schwannoma (%11,5), en sik verilemlign tumoér tanilar
rabdomiyosarkom (%13,2), leiyomiyosarkom (% 13Ippsarkom (%12,1), en sik verilen
lokal agresif tumar tanisi desmoid tip fibromato@e32,3), sonra atipik lipomatdz timor/iyi
diferansiye liposarkom (%23,2) ile palmar/plant@rdmatozis (%23,2), en sik verilen nadir
metastaz yapan tumorler tanisi ise Kaposi sarko®60(0), dermatofibrosarkoma
protuberans (%15,2) ve ekstraplevral soliter fithi@mor (%15,2)'ddr.

Tum vakalar arasinda ise en sik hemanjiyom (%24sépra lipom (%22,0),
Schwannoma (%8,8), tenosinovyal dev hicreli tamE5,0), Kaposi sarkomu (%3,9),

norofibrom (%3,6), tanilari verilrgiir.
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Tablo 11 : Yumuwsak doku timdrlerinde biyolojik davraga gore tani dalimi

Hemanjiyom 401 32,3
Lipom 357 28,8
Schwannoma ve varyantlari 143 116
Tenosinovyal dev hucreli timaor 66 53
Norofibrom ve varyantlari 58 4,7
Lenfanjiyom 38 31
Glomus timoérii ve varyantlari 32 2,6
Elastofibrom 31 25
Anjiolipom 25 2,0
Intramuskdler lipom 13 1,0
Igsi hucreli/pleomorfik lipom 12 1,0
Anjiyoleiyomiyom/vaskuler leiyomiyom 10 0,8
Derin leiyomiyom 7 0,6
Intramuiskiiler miksoma 7 0,6
Noduler fasiit 5 0,4
BENIGN Lipoblastom 4 0,3
(N=1240) Tendon kilifinin fibromu 4 0,3
Ekstrarenal anjiyomiyolipom 3 0,2
Benign fibroz histiyositom 3 0,2
Miyofibrom 3 0,2
Grandiler hucreli tumor 3 0,2
Hibernom 2 0,2
Miyolipom 1 0,1
Proliferatif fasiit 1 0,1
Parmaklarin fibroosse6z psédotimaori 1 0,4
Anjiyomiyofibroblastom 1 0,1
Miyoperisitom 1 0,1
Epiteloid hemanjiom 1 0,1
Dermal sinir kilift miksomasi 1 0,1
Eklem cevresi miksoma 1 0,1
PEComa 1 0,1
Kesin tani verilemengi 4 0,3
TOPLAM 1240 76,3
Desmoid tip fibromatozis 32 32,3
Atipik lipomatdz t./iyi diferansiye liposarkom 23 32
SINIRDA MAL iGN- Palmar/plantar fibromatozis 23 23,2
LOKAL AGRES iF Tenosinovyal dev hicreli tumér, diffuz tip 15 15,2
(N=99) Kaposiform hemanjiyoendotelyoma 2 2,0
Kesin tani verilemengi 4 4,0
TOPLAM 99 6,1
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Tablo 11 (devam):Yumusak doku tiimérlerinde biyolojik davraga gore tani dalimi

Kaposi sarkomu 63 60,0
Dermatofibrosarkoma protuberans 16 152
SINIRDA MAL iGN- Soliter fibroz tamor 16 15,2
NADIR METASTAZ Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom 3 2,9
YAPAN Inflamatuar miyofibroblastik timér 2 1,9
(N=105) Anjiyomatoid fibréz histiyositom 2 1,9
Miyoepitelyoma 2 1,9
Kesin tani verilemeni 1 1,0
TOPLAM 105 6,5
Rabdomiyosarkom 23 13,2
Leiyomiyosarkom 23 13,2
Liposarkom 21 12,1
Andiferansiye pleomorfik sarkom 18 10,3
Sinovyal sarkom 10 5,7
Yumusak dokunun anjiyosarkomu 6 3,4
Miksofibrosarkom 6 3,4
Dustk dereceli fibromiksoid sarkom 3 1,7
Erigkin fibrosarkom 2 1,1
) Malign periferal sinir kilifi timori 2 11
MAL IGN . ' .
(N=174) Malign Triton timord 1 0,6
Malign soliter fibréz timor 1 0,6
Epiteloid hemanjiyoendotelyoma 1 0,6
Yumusak dokunun alveoler sarkomu 1 0,6
Yumusak dokunurseffaf hiicreli sarkomu 1 0,6
iskelet dg1 Ewing sarkomu 1 0,6
Andiferansiye gsi hicreli sarkom 1 0,6
iskelet dgi mezenkimal kondrosarkom 1 0,6
Andiferansiye yuvarlak hiicreli sarkom 1 0,6
Kesin tani verilemeni 51 29,3
TOPLAM 174 10,7
NET OLMAYAN

iN:Gi 6 04

Benign, sinirda malign (lokal agresif + nadiren &s¢dz yapan) ve malign timorlerin
yillara gore dgilimi sekil 9'da verilmitir.
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Sekil 9: Vakalarin tumor davraggekillerine gore yillik dgilhmi

4.1.6. Yerlgim yerlerine gore vakalarin dagilhimi

Vakalar timaor gefim yerlerine gore gruplara ayrildiklarinda, ywak doku timoru
tanisi almyg tim vakalar icerisinde en sik yedilm yeri govde arka yuzi(% 9,9) iken en az
yerlesim yeri antekibital bdlge (%0,1) olarak saptagtmi 30 (%1,8) vakanin biyopsisi
klinikten multipl lezyon olarak gonderilmiolup birden ¢ok yerde yedien gdstermektedir.
21 (%1,3) vakanin yeranm yeri bilgisine nukleus sisteminden gitlamamstir.

Tumor lokalizasyonu acisindan vakalar vicut boliimée gbére gruplara
ayrildiklarinda iseen sik yerlgim bolgesi ekstremiteler [%42,6, toplam: 692vaka: Ust
ekstremite(383 vaka) + alt ekstremite (309 vakeghi en az yerigm bolgesi ba boyun (435
vaka/%26,8) olarak saptargtir. 452 (%27,8) vaka govde yegilidir. Birden ¢cok lezyona
sahip olup birden cok yerde yejilm gosteren 24 (% 1,5) vakanin, 2 sgdian olarak ayni
bdlgedeyken 22 (%1,3) si vicutta birden ¢ok bdlgddalim gostermektedir. 21 (%1,3)
vakanin tumor yerkgm yeri bilinmedginden bu gruplara dahil edilemeytii (Tablo 12).

Tablo 12: Yumugak doku tumérli vakalarin vicut bolgelerine gorgiblani

Govde 452 27,8
Bas-boyun 435 26,8
Ust extremite 383 23,6
Alt extremite 309 19,0
Birden cok bdlge 24 15
TUmor yeri bilinmeyen 21 1,3
TOPLAM 1624 100
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Tumorun biyolojik davragina gore yerlgm yerleri kasilastirildiginda, benign,
malign ve davragi sinirda malign timor gruplarinin hepsinde eny&Keim yerinin yine
ekstremite oldgu gozlenmgtir. Biyolojik davranglarina gore timor yeryen bolgelerinin
oransal olarak kardastiriimasi tablo13'te verilngtir.

Tani sirasinda ayni anda farkli vicut bolgeleritaielen ¢ok lezyona sahip 24
vakanin 8'i lipom, 5'i anjiyolipom, 5'i Kaposi sagknu, 4’0 norofibrom, 2’si hemanjiyom
tanisi almgtir. 6 vaka ise ayni vicut boélgesinde birden ¢cakydma sahiptir. Bunlardan 1
hemanjiyom ve 1 nérofibrom tanili vakasblaoyun bélgesinde, 1 lipom vakasi gévdede, 1
hemanjiyom ve 1 norofiorom vakasi Ust ekstremitede,nérofiborom vakasi ise alt

ekstremitede yerdenistir.

Tablo 13: Tumorlerin biyolojik davrargikategorilerine gére en sik yegim bolgeleri

Ust | Alt | Toplam
Benign 3?2 1_73 475vaka | 324vaka| 408vaka 19vaka 14vaka 1240 vaka
244|140 %38,4 %26,1 %32,9 %1,5 %1,1 %100
Malign 2_7 5_8 85vaka | 75vaka l4vaka i i 174 vaka
155/ 333 %48,8 %43,1 %8,0 %100
Sinirda 37 | 23
malign-lokal . i 60vaka 32vaka 4vaka i 3vaka- 99 vaka
agresif 374|232 %60,6 %32,3 %4,0 %3,1 %100
Sinirda 16 | 53
malign-nadir i . 69vaka 18vaka 9vaka 5vaka 4vaka 105 vaka
metastaz 152 505 %65,7 %17,1 %8,6 %4,8 %3,8 %100
yapan ' '
E:llipr?ilr gae;?t 1 2 3vaka 3vaka i i i 6 vaka
| 167! 333| %50.00 | %50,0 %100

4.1.7. Histopatolojik Tipe Gore Vakalarin Dggilimi

Vakalar, Diinya Sgik Orgutii (DSO) yumgak doku tiimérleri 2013 siniflamasina
gore tani kategorilerine ayrifginda; en sik vaskiler timoérler (%31,5), sonra asdipo
tumorler (%28,4) izlenmgtir (Tablo 14). Tani kategorisi verilemeyen 61 vadatarifli olarak
¢ikariims olup, bunlarin 55 tanesi malign mezenkimal tin®tanesi benign mezenkimal
tumor, 3 tanesi “sinirda malign- mezenkimal tint@riisi almgtir.
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Tani  kategorileri arasinda cinsiyet acisindan fakkl olup olmadg
degerlendirildiginde, en buayuk farkin fibroblastik/miyofibrobldsti tumorler, so6zde
fibrohistiyositik timérler ve farklanmasi bilinmayedimorler gruplarinda olgu ve bu ¢
kategorinin Gclinde de kadin vaka sayilarinin dahalaf oldgu izlenmitir. Diger
kategorilerde de kadin ve erkek cinsiyet arasirmyasal acidan farkliliklar gozlenmekle
birlikte, bu farkhliklar oransal olarak belirgiregildir (Tablo 14).

Tablo 14: Tani kategorilerine gore vaka sayilari ve oranlari

TUMOR KATEGOR isi KADIN ERKEK TOPLAM
Vaskuler timérler 249 263 512 (%31,5)
Adipositik timérler 221 241 462 (%28,4)
Sinir kilifi timérleri 108 100 208 (%12,8)
Fibroblastik/miyofibroblastik timdrler 93 57 150 94)
Sozde fibrohistiositik timorler 61 24 85 (%5,2)
Perisitik (perivaskiler) tumorler 23 23 46 (%2,8)
Duz kas timodrleri 18 12 30 (%1,8)
Farklanmasi bilinmeyen timaorler 17 9 26 (%1,6)
Iskelet kasi tiimérleri 13 10 23 (%1,4)
Andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlar 8 12 (241,2)
Kondro-ossedz timarler 0 1 1 (%0,1)
Tani kategorisi verilememi 21 40 61 (%3,8)
TOPLAM 832 792 1624(%100)

4.1.7.1. Vaskuler tumorler kategorisindeki vakalarn dagilimi

Vaskdiler timorlerin buyik bolimint (%78,3 Unl) lgentimorler grubunda yer
alan hemanjiyom ve hemanjiyom alt tipleri glwrmaktadir. Nadir metastaz yapma
potansiyeline sahip Kaposi sarkomu (63 vaka, %1g%8)ilme sikigina gére hemanjiyomdan
sonra ikinci sirada yer almaktadir. Tam vaskulendrlerin % 85,9'u (440 vaka) benign,
%12,3'i (63 vaka) nadir metastaz yapan, %1,4’'v@§ka) malign, %0,4'0 (2 vaka) lokal
agresiftir.

Cinsiyete gore dgerlendirildiginde hemanjiyom vakalari oransal olarak birbirine
yakinken, lenfanjiyom kadinlarda, Kaposi sarkomkeklerde belirgin olarak daha siktir.

Cinsiyetlere gore tum vakalaringhmi tablo 15’te gorilmektedir.
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Tablo 15: Vaskiler timérlerin cinsiyetlere goreglami

Hemanjiyom ve alt tipleri 195 206 401(%78,3)
Kaposi sarkomu 26 37 63(%12,3)
Lenfanjiyom 24 14 38(%7,4)
Yumusak dokunun anjiyosarkomu 3 3 6(%1,2)
Kaposiform hemanjiyoendotelyoma - 2 2(%0,4)
Epiteloid hemanjiom 1 - 1(%0,2)
Epiteloid hemanjiyoendotelyoma - 1 1(%0,2)
TOPLAM 249 263 512(%100)

Hemanjiyom tanisi alan 401 vakanin % 81,5'inin tgt belirtiimistir. Alt tipler
arasinda en sik kapiller hemanjiyom, en az iseigoteendz hemanjiyom/malformasyon yer

almaktadir (Tablo 16).

Tablo 16: Hemanjiom vakalarinin alt tiplere goregdami

Kapiller hemanjiyom 162 40,4
Kaverntz hemanjiyom 116 28,9
Intramiiskiiler hemanjiyom 20 5,0
Kapillokaverndz hemanjiyom 13 3,2
Ventz hemanjiyom 10 2,5
Arteriovendz hemanjiyom/malformasyon 6 1,5
Hemanjiom, tipi belirtimemj 74 18,5
TOPLAM 401 100

Vakalarin ya dagilimina bakildginda, vaskuler timorler oldukca ggniyas
araliklarini kapsamaktadir. Yartamasi hemanjiyomda 35,2 (0-88) yil, lenfanjiytan®9,3
(1-58) yil, Kaposi sarkomunda 68,9 (36-90) yiljyosarkomda 55,2 (17-76) yil, kaposiform
hemanjiyoendotelyomada 47,5 (18 ve 7¢laranda 2 vaka) yil olarak saptargtm. 1’er vaka
olarak gozlenen tanilardan epiteloyid hemanjiyomkaga 26 yainda, epiteloyid

hemanjiyoendotelyoma vakasi ise 2Qigdadir.

Vaskuler timor tanili vakalarda lezyon genel olaesk sik bgboyun bdlgesinde
(251 vaka, %49,0) yegan gostermektedir. Zer yerlgim bolgeleri tablo 17‘de verilmgtir.
Lezyon yerlgim yerleri, hemanjiyom tanili vakalarda en sikzadudak (93 vaka, %23,2),
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lenfanjiyom tanili vakalarda yine en silgiadudak (9 vaka, %23,7) ve boyun (9 vaka,
%23,7), Kaposi sarkomu tanili vakalarda en sik ayakayak bilg (29 vaka, %46,0),
anjiyosarkomda en sik boyun (2 vaka, %33,3) vdpska2 vaka, %33,3). Kaposiform
hemanjiyoendotelyoma tanili vakalardan biri eldged ise ayakta yerfgm gostermektedir.
l'er vaka seklinde izlenen epiteloyid hemanjiyomun kulakta, itapyid
hemanjiyoendotelyomanin ise dizde ygirte gosterdgi saptanmytir.

Tablo 17: Vaskiler timérlerin viicut bolgelerine gérezdami

BOLGE VAKA SAYISI ORAN (%)
Bas-boyun 251 49,0
Alt extremite 98 19,1
Ust extremite 94 18,4
Govde 59 11,5
Birden cok bolge 7 1.4
Bilinmiyen 3 0,6
TOPLAM 512 100

Kaposi sarkomu tanili hastalardan 64 ve 7fayandaki 2 hastanin lenfoma tanisi ile
takipli hastalar oldgu, 64 yainda 1 hastanin renal transplant yapglrbir hasta oldgu
saptanmygtir. Kalan 60 hastanin klinik HIV-1 pozitifti veya immunsupresif durum yaratan

bir hastalgl olduguna dair bilgiye rastlanmastir.
4.1.7.2. Adipositik tumorler kategorisindeki vakalain dagilimi

Calismamizda adipositik tumoér tanili 462 vakanin  %90(317 vaka) benign
adipositik tumorlerdir. Benign adipositik tumoikerise %85,6'sin1 (357 vaka) lipomlar
olusturmaktadir. Lipomlar tim benign yugak doku timdrlerinin % 29,7'si kadardir. Ara
davrangh (lokal agresif) seyreden atipik lipomatdz tumirdiferansiye liposarkom tanisi
almis vakalar, tum adipositik timorler icerisinde %5/’grubu olgturmakta ve adipositik

tumorler icerisinde gorilme sikliacisindan 3. sirada yer almaktadir.

Cinsiyete gore adipositik tumoérlerin glaminda genel olarak belirgin bir farklilik
izlenmezken, tanilar tek tek gerlendirildiginde, lokal agresif bir seyir gdsteren atipik
lipomatdz timor/iyi diferansiye liposarkom ve bgmiadipositik timdrler icerisinde yer alan
igsi hucreli/pleomorfik lipom vakalari  sirasiyla 2Ale 3/1 oranla erkeklerde fazla
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saptanmytir. Adipositik timor kategorisindeki vakalarin sigetlere gore dalimi tablo

18'de verilmgtir.

Kesin tani verilemeyip tarifli ¢cikarilan skapulaykh gonderilen 1 vaka (%0,2)gne
biyopsisiseklinde gonderilmi olup, eksizyonel biyopsi materyali mevcutgdéir. Tarifinde
geni alanda matir yadokusu izlenmekle birlikte, arada adipositler axda buyukluk farki
ve igsi cekirdekler iceren sklerotik alanlar goézlenmesdeniyle atipik lipomat6z timaorin

ekarte edilemedi belirtiimis ve “lipomat6z tumorseklinde tani almstir.

Tablo 18: Adipositik timérler kategorisindeki vakalarin cipsilere gore dalimi

TANI KADIN ERKEK TOPLAM
Lipom 171 186 357(%77,3)
Anjiolipom 13 12 25 (%5,5)
Atipik lipomat®z timér/iyi diferansiye liposarkom 8 15 23 (%5,0)
Derece lI-IIl liposarkomlar 12 9 21 (%4,5)
Intramuskiiler lipom 7 6 13 (%2,8)
igsi hicreli/pleomorfik lipom 3 9 12 (%2,6)
Lipoblastom 3 1 4 (%0,9)
Ekstrarenal anjiyomiyolipom 2 1 3 (%0,6)
Hibernom 1 1 2 (%0,4)
Miyolipom 1 - 1 (%0,2)
Kesin tani verilemengi - 1 1 (%0,2)
TOPLAM 221 241 462 (%100)

Vakalarin ya dagilimina bakildginda, ya ortamasi lipomda 46,6 (0-90) vil,
anjiyolipomda 42,9 (17-78) yil, intamuskuler lipoand9,8 (20-76) yil, lipoblastomda 0,5 (O-
1) yil, ekstrarenal anjiyomiyolipomda 42,9 (17-%8l) igsi htcreli pleomorfik lipomda 51,7
(31-72) yil, hibernomda 50,5 (48 ve 53shgunda 2 vaka) yil, atipik lipomat6z timor/iyi
diferansiye liposarkomda 53,6 (31-81) yil, deretdllliposarkomlarda 50,1 (29-91) vil
olarak saptanmgtir. Tek miyolipom vakasi 48 ganda tani alngtir.

Lokalizasyon acisindan gerlendirildiginde adipositik timorler genel olarak en sik
govdede (165vaka, %35,7) yaile gostermektedir. Lezyon yesien yerleri lipom tanili
vakalarda en sik govde arka yuzi (70 vaka, % 18y@)yolipomda en sik 6n kol (5 vaka,
%20), intamuskuler lipomda en sik ust bacak (5 y@&38,5), gsi hucreli pleomorfik
lipomda en sik boyun (6 vaka, %50), atipik lipodzatimar/iyi diferansiye liposarkomda en

sik Ust bacak (6 vaka, %25), derece Il VE Ill Bpckomlarda en sik retroperiton (5 vaka,
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%23,8) ve uyluk (5 vaka, %23,8) olarak saptatimiLipoblastom tanili 4 vaka sirasiyla
kalca, gbvde arka ylz, boyun ve batin icinde yerlgtir. Ekstrarenal anjiyomiyolipom tanil
3 vaka sirasiyla boyun, st kol ve alt bacakta eyeristir. Hibernom tanili 2 vakanin
lokalizasyonu sirasiyla boyun ve st bacaktir. khweklinde gozlenen miyolipom karin 6n

yluzde yerlgim gostermektedir.

Liposarkomlar alt tiplerine gore en sik miksoiddgarkom, en az ise dediferansiye
liposarkomseklinde tani alngtir (Tablo 19).

Tablo 19: Liposarkom tanili vakalarin alt tiplere géregdami

TANI VAKA SAYISI ORAN (%)
Miksoid liposarkom 14 66,7
Pleomorfik liposarkom 3 14,3
Liposarkom begka turlt siniflanmangi 3 14,3
Dediferansiye liposarkom 1 4,8
TOPLAM 21 100

4.1.7.3. Sinir kilifi timorleri kategorisindeki vakalarin dagilimi

Tum yumyak doku timor vakalari icerisinde 3. siklikta gérubinir kilifi timarleri
kategorisindeki 209 vakadan 143'UnlU (%68,4) Schwarave 59'unu (%28,2) ndrofibrom
vakalari olgturmaktadir. Daha sonra azalan sirayla, grantlergtittimor (3, %1,4), malign
periferal sinir kilifi timoérd (2, %1,0), malign Ton timora (1, %0,5), dermal sinir kilifi
miksomasi (1, % 0,5) tanili vakalar izlestmi

Schwannoma tanisi alan 143 vakanin 72'si kadini &Kektir. N6érofiorom ve
graniler htcreli tumoérlerde de cinsiyet acisindehrdin farklilk yoktur. Malign periferal
sinir kilifi tmora tanisi alan 2 vakanin 2 si de malign Triton timaora tanisi alan 1 vaka
kadindir (Tablo 20).

Vakalarin ya dagihmina bakildginda, ya ortalamasi Schwannomada 46,6 (11-77)
yil, nérofibromda 35,3 (4-70) yil, graniler hicrglmdrde 14,7 (9-24) yil olarak saptagtm)
1'i malign Triton tumortu olmak tzere toplam 3 maligeriferal sinir kilifi vakasinin ya
ortalamasi 37,7 (8-74) yildir. Malign Triton timdenili vaka 8 yanda tani almtir. Dermal

sinir kihft miksomasi tanil vaka 61 yada, erkektir.
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Tablo 20: Periferik sinir kilifi timéorlerinin cinsiyetlereége dailimi

TANI KADIN ERKEK TOPLAM
Schwannoma ve varyantlari 72 71 143 (%68,7)
Norofibrom ve varyantlari 31 27 58 (%27,9)
Granliler hucreli timor 2 1 3 (%l1,4)
Malign periferal sinir kilifi timora 2 0 2 (%1,0)
Malign Triton timoru 1 0 1 (%0,5)
Dermal sinir kilift miksomasi 0 1 1 (%0,5)
TOPLAM 108 100 208 (%100)

Vakalar en sik govdede (80 vaka, %38,5), sonraigieaba boyun(65 vaka, %31,3)
ve Ust ekstremitede (34 vaka, %16,3) yenmegostermektedir. Schwannoma vakalari en sik
paravertebral bolge (34 vaka, %23,8) ve serebeatiopddsede (26 vaka, %18,2) yegleken,
norofiborom vakalari en sik gévde arka yuzde (10ay&k17,2), malign periferik sinir kilifi
tumoru tanih 2 vaka gluteal boélge ve boyunda, gmaliTriton tumoérd tanih 1 vaka
paravertebral bolgede, dermal sinir kilift miksom@&s kolda, grandler hicreli timaor tanilh 3

vaka ise sirasiylage ici, ggsus ve karin 6n duvarinda yeyile gostermektedir.

4.1.7.4. Fibroblastik/miyofibroblastik timdrler kat egorisindeki vakalarin dagilimi

Bolumimuizde tim yunmyak doku tumorleri icerisinde 4. sikhkta gorilen
fibroblastik/miyofibroblastik timorler kategorisicinde en sik sirasiyla desmoid tip
fiboromatozis (32 vaka, %21,3) ve elastofiborom (3&ka, %20,7) tanilari verilrtir.

Bu gruptaki en sik gériulen lokal agresif tumor degirtip fiboromatozis (32 vaka), en sik
gorulen benign tumor elastofiborom (31 vaka), engdkilen sinirda malign- nadir metastaz
yapan tumor plevra gh soliter fibréz timor (16 vaka; ayrica 1 vaka rga)i en sik gortlen
malign tumor ise miksofibrosarkom (6 vaka) dur. Tgraba ait vaka sayilar ve cinsiyetlere
gore d&ilimi tablo 21’de sunulmyiur.

Dermatofibrosarkoma protuberans tanili 16 vakanimdé (%6,3) fibrosarkomattz

donsim dunulmistar. Vakalardan 1'i (%6,3) ise pigmente tip olakairtilmistir.

Soliter fibréz timor tanih 17 vakadan 1'i maligndBu vaka 50 ygnda kadin

hastadir. Tumor paravertebral bolge ygnigidir.
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Tablo 21: Fibroblastik/miyofibroblastik timdrlerin cinsiyetle gére dalimi

Desmoid tip fibromatozis 27 5 32 (%21,3)
Elastofibrom 27 4 31 (%20,7)
Palmar/plantar fibromatozis 5 18 23 (%15,3)
Soliter fibroz tiimor 9 8 17 (%11,3)
Dermatofibrosarkoma protuberans 10 6 16 (%10,7)
Miksofibrosarkom 3 3 6 (%4,0)
Nodiiler fasiit 3 2 5 (%3,3)
Tendon kilifinin fibromu 1 3 4 (%2,7)
Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom 1 2 3 (%2,0)
Dusuk dereceli fibromiksoid sarkom 2 1 3 (%2,0)
Inflamatuar miyofibroblastik timor 2 0 2 (%1,3)
Eriskin fibrosarkom 1 1 2 (%1,3)
Proliferatif fasiit 0 1 1 (%0,7)
Parmaklarin fibroossetz psodotiimérii 1 0 1 (%0,7)
Anjiyomiyofibroblastom 1 0 1 (%0,7)
Kesin tani verilemengi 0 3 3 (%2,0)
TOPLAM 93 57 150 (%100)

Tanilara gore yaortalamasi tablo 22'de, en sik gorildukleri lokatiyonlar tablo
23'te verilmitir.

Tablo 22: Fibroblastik/miyofibroblastik tumor tanili vakalargdre ya ortalamalari

B S b o

Desmoid tip fibromatozis 34,2 11-58
Elastofibrom 56,6 39-75
Palmar/plantar fibromatozis 56,8 39-76
Soliter fibréz timor 41,8 14-77
Dermatofibrosarkoma protuberans 43,5 13-68
Miksofibrosarkom 56,2 51-63
Noduler fasiit 20,2 9-37
Tendon kilifinin fibromu 33,5 16-58
Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom 59,7 50-75
Dusuk dereceli fibromiksoid sarkom 74,3 62-81
Inflamatuar miyofibroblastik tumor 38,5 10-67
Eriskin fibrosarkom 38,0 36-40
Proliferatif fasiit 50,0 50
Parmaklarin fibroosse6z psédotimori 16,0 16
Anjiyomiyofibroblastom 67,0 67

49



Desmoid fibromatozis tanili vakalarda,sgagore cinsiyetler kadastirldiginda 18
yas ve altindaki 4 vakanin, 2'si kadin 2'si erkek ikel®-40 ya aralginda bulunan 17
vakanin 16’si kadin, 1'i erkek, 40 yaisti 11 vakanin ise 2’si kadin 9'u erkek olarak
saptanmytir. Vakalarimizin 9’'u abdominal iken, 21’i ekstioalminaldir.

Tablo 23: Fibroblastik/miyofibroblastik timdrlerin en siknjesim yerleri

Desmoid tip fibromatozis (abdominal)

Desmoid tip fibromatozis (ekstraabdominal)

Batin
Bas-boyun

Ust ekstremite
Gluteal bolge

9 vaka, %28,1
4 vaka, %12,5
4 vaka,%12,5
4 vaka,%12,5

Elastofibrom

Govde arka yuz

22 vaka, %71,0

Palmar/plantar fibromatozis

El ve el parmaklar

vaka, %91,3

On mediasten

5 vaka, %29,4

Noduler fasiit

Govde arkasi

Soliter fibréz timor Retroperiton 3 vaka, %17,6
Bas-boyun 3 vaka, %17,6
Boyun 3 vaka, %18,8

Dermatofibrosarkoma protuberans Ust kol 3 vaka, %18,8
Govde arka yuzi 3 vaka, %18,8

Miksofibrosarkom Alt bacak 2 vaka, %33,3
Yiz 1 vaka, %20,0
Boyun 1 vaka, %20,0

1 vaka, %20,0

Lokalizasyonu bilinmeyen

Ust bacak 1 vaka, %20,0

Alt bacak 1 vaka, %20,0
Tendon kilifinin fibromu El parmaklari 3 vaka, %5,

Bacak 1 vaka, %33,3
Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom Ayak 1 vaka, %33,3

1 vaka, %33,3

Dusuk dereceli fibromiksoid sarkom

Goz
Karin 6n yuzu

1 vaka, %33,3
1 vaka, %33,3

Alt bacak 1 vaka, %33,3
. o T On mediasten 1 vaka, %50,0
Inflamatuar miyofibroblastik tumor

Batin 1 vaka, %50,0

Eriskin fibrosarkom

Gluteal bélge

1 vaka, %50,0

Ayak 1 vaka, %50,0
Proliferatif fasiit Spinal bélge 1 vaka, %100
Parmaklarin fibroosse6z psédotimori El 1 vaka, %100
Anjiyomiyofibroblastom Vulva 1 vaka, %100
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Kesin taniya ulglamayan 3 vakanin 1'inde glik dereceli fibromiksoid sarkom ya
da diuk dereceli miyofibroblastik sarkom gibi glik dereceli malign mezenkimal bir timor
disinuldiga belirtilmistir. Dis merkezden gonderilgiintratorasik kitle kayith 1 vakada
ekstraabdominal desmoid timor sdiitilmekle birlikte imminhistokimyasal cgha ile
desteklenemedinden lokal agresif fibroblastik proliferasyaklinde tani verilmgtir. Kol
kayith gonderilen 3. vaka ise yine immunhistokiregholarak desteklenememekle birlikte

fibromatozis ile uyumlu oldgu belirtilip, miyofibroblastik proliferasyogeklinde tani alngtir.

4.1.7.5. Sozde fibrohistiyositik timorler kategorigmdeki vakalarin dagilimi

Tum yumuak doku timorleri icerisinde %5,2 oraninda g@@tz fibrohistiyositik
tumor kategorisinin buyidk bolimuni tenosinovyal daicreli tumor (81 vaka, %95,3)
olustururken, kicuk bir bolumina (3 vaka, %3,5) derirerlgimli benign fibroz
histiyositomlar olgturmaktadir. Bu gruptaki vakalarin cinsiyetgdamina bakildginda, hem
genel dgihimda, hem de tek tek tanilar ele algdda belirgin bir kadin baskigh dikkati
cekmektedir. Tenosinovyal dev hicreli tumoér 2.4fanta, benign fibréz histiyositom 2/1
oranla kadinlarda daha fazladir. (Tablo 24) .

Tablo 24: S6zde fibrohistiyositik timorlerin cinsiyetlerergtdailimi

TANI KADIN ERKEK TOPLAM
Tenosinovyal dev hicreli tumor 58 23 81(%95,3)
Benign fibréz histiyositom 2 1 3(%3,5)
Kesin tani verilemengi 1 0 1(%1,2)
TOPLAM 61 24 85(%100)

Tenosinovyal dev hucreli timdrlerin %50,6’sinda (ka) alt tip belirtiimezken,
%27,2'sinde (22 vaka) lokalize tip, %18,5'inde (Y8ka) ise diffiz tipseklinde alt tip
verilmistir. Tim vakalarin ygaortalamasi 41,0 (12-69) yil, lokalize tipinsyartalamasi 41,9
(21-67) yil, diffiz tipin ya ortalamasi ise 42,5 (12-64)y1l olup alt tipler amala ya
dagihminda belirgin bir farklihk gézlenmentir. Lokalize tip icerisindeki vakalarin 16’si
kadin, 6’sI erkektir, lezyon en sik el ve el parlaakda (16 vaka) yer§egn gostermektedir.
Diffiz tip icerisindeki vakalarin ise 6’st kadin,9'u erkektir, en sik dizde yein

gozlenmitir (8 vaka).

Derin yerlgimli benign fibréz histiyositomda yeaortalamasi 36,0 (30-46) yildir. Bu
vakalarda tumor sirasiyla boyun, diz ve Ust bacgétsmistir.
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Kesin tani verilemengi olan, d¢ merkezden omuz kayith gelen ve daha sonra
eksizyon materyali gonderilen 1 vaka sinirda malfgprohistiyositik tumor tanisi almiolup,

ayirici tanisi yapilmargtir.

4.1.7.6. Perisitik (perivaskiler) timdorler kategorsindeki vakalarin dagilimi

Bu gruptaki tumorler tim vakalarin % 2,8'ini eturmaktadir. Bu grupta en sik
verilen tani glomus tumora iken, en az verilen tanyoperisitomdur. Vakalarimizda niks ya
da metastaz izlenmeginden hepsi benign timérler olarak geedendirilmistir. Genel
dagihmda perisitik timorlerde kadin ve erkek vakalkay ssit iken, anjiyoleiyomiyom 4/1
oraniyla erkeklerde, glomus tumoru 1,4/1 oraniykdiklarda daha fazla saptagtmi

Cinsiyete gore vaka sayilari tablo 25'te veritini

Tablo 25: Perisitik timérlerin cinsiyetlere gore glami

TANI KADIN ERKEK TOPLAM
Glomus timora ve varyantlari 19 13 32(%69,6)
Anjiyoleiyomiyom/vaskiiler leiyomiyom 2 8 10(%21,7)
Miyofibrom 1 2 3(%6,5)
Miyoperisitom 1 0 1(%2,2)
TOPLAM 23 23 46(%100)

Glomus timoéra tanih vakalarin yartalamasi 47,4 (18-69) yil, anjiyoleiyomiyom
tanili vakalarda 45,6 (15-64), miyofiorom tanilikedarda 6,7 (3-13) yil olarak saptartm.

Sadece 1 vakadan gan miyoperisitom tanili hasta ise tani sirasindge8hdadir.

Glomus timora tanili vakalar en sik el parmaklaainl9 vaka, % 59,4),
anjiyoleiyomiyom tanisi alan vakalar en sik Usttedaite (5 vaka, %50,0) ve alt ekstremitede
(3 vaka, %30,0), 3 hastadan @o miyofiborom vakalari sirasiyla 6n kol, gi& 6n yiz ve

mediastende, 1 vakasi bulunan miyoperisitom boyyedasim gostermektedir.

Anjiyoleiyomiyom tanili vakalarda lezyonun vyeyligi vicut bolgelesine goére
cinsiyet dgilimina bakildginda, tst ekstremitede 4 erkek, 1 kadin, alt ekstegle 2 erkek, 1
kadin, baboyun bdlgesinde ve govdede 1’er erkek vaka izlgmp, tim bolgelerde erkek
baskinlg dikkati cekmitir.
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4.1.7.7 Duz kas tumorleri kategorisindeki vakalarindagilimi

Duz kas tumoru tanisi algjivakalar tim yumgak doku timdrlerinin %1,8 ini
olusturmaktadir. Cinsiyet acisindan bakgehda leiyomiyosarkom 1,9/1 oranla kadinlarda
fazla gorulmektedir. Cinsiyetlere gore gdam tablo 26’da verilmitir. Leiyomiyosarkom
tanilh vakalarin ya ortalamasi 57,9 (5-79) yil iken, derin leiyomiyomakalarinin ya
ortalamasi 41,5 (15-67) yildir. Derin leiyomiyormiss alan vakalardan kadinlarda lezyon
retroperiton (2 vaka) ve batin i¢i (1 vaka) ygndi iken, erkeklerde dirsek, bacak, ayak ve
retroperiton (1'er vaka) yenenlidir. Leiyomiyosarkom tanisi alan vakalar ise @erk
retroperiton (6 vaka, % 26,1) ve batin icinde (ka;@017,4) yerlgm gdstermektedir.

Tablo 26: Duz kas tumorlerinin cinsiyetlere géregdemi

Leiyomiyosarkom 15 8 23 (%76,7)
Derin leiyomiyom 3 4 7 (%23,3)
TOPLAM 18 12 30 (%100)

4.1.7.8. Farklanmasi bilinmeyen timdrler kategorisadeki vakalarin dagilimi

Bu gruptaki timdrler tim yungak doku timorlerinin %1,6 sini glwrmaktadir. Bu
grupta gorulen en sik tumor tanisi sinovyal sarkan{dO vaka, %38,5). Cinsiyet acisindan
dagilimlara bakildginda intramuskiler miksoma 6/1 oranla kadinlarddafagoriulmektedir.
Bu gruptaki tumorlerin cinsiyetlere gore gllami tablo 27'de, ya ortalamalari tablo 28'de,
en sik goraldukleri lokalizasyonlar tablo 29'da ilrarstir.

Tablo 27: Farklanmasi bilinmeyen tiimdrlerin cinsiyetleregdesilimi

Sinovyal sarkom 6 4 10 (%38,5)
intramuskiler miksoma 6 1 7 (%26,9)
Anjiyomatoid fibréz histiyositom 0 2 2 (%7,7)
Miyoepitelyoma 1 1 2 (%7,7)
Eklem ¢evresi miksomasi 0 1 (%3,8)
Yumusak dokunun alveoler sarkomu 1 0 1 (%3,8)
Yumusak dokunurseffaf hiicreli sarkomu 0 1 (%3,8)
Iskelet dg1 Ewing sarkomu 1 - 1 (%3,8)
PEComa 1 1 (%3,8)
TOPLAM 17 9 26 (%6100)
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Tablo 28: Farklanmasi bilinmeyen timérleringyartalamalari ve yaaraliklari

Sinovyal sarkom 27,4 12-58
Intramuskiler miksoma 46,4 17-62
Anjiyomatoid fibréz histiyositom 25,0 23-27
Miyoepitelyoma 50,0 50-50
Eklem cevresi miksomasi 57,0 57
Yumusak dokunun alveoler sarkomu 28,0 28
Yumusak dokunurseffaf hiicreli sarkomu 76,0 76
Iskelet dg1 Ewing sarkomu 14,0 14
PEComa 46 46

Tablo 29: Farklanmasi bilinmeyen tiimdrlerin en sik goruldiikokalizasyonlar

Sinovyal sarkom Ust bacak 3 vaka, %30
, o i Alt ekstremite 3 vaka, %42,9
Intramiskdler miksoma B
Gluteal bolge 2 vaka, %28,6
. .. A Ust kol 1 vaka, %50,0
Anjiyomatoid fibréz histiyositom
El 1 vaka, %50,0
] ) Boyun 1 vaka, %50,0
Miyoepitelyoma
Alt bacak 1 vaka, %50,0
Eklem cevresi miksomasi El 1 vaka, %100
Yumusak dokunun alveoler sarkomu Paravertebral bélge akawo100
Yumusak dokunurseffaf hiicreli sarkomu Diz 1 vaka, %100
Iskelet dg1 Ewing sarkomu Batin 1 vaka, %100
PEComa Yeri bilinmeyen 1 vaka, %100

4.1.7.9.skelet kas! tiimorleri kategorisindeki vakalarin dasilimi

Iskelet kasi timorlerinin tamamini (23 vaka, %1G®)domiyosarkom tanili vakalar
olusturmaktadir. Alt tipler arasinda en sik pleomotfik en az alveoler tip rabdomiyosarkom
gorulmistur. 23 vakanin 13 U kadin, 10 u erkektir. Alt ¢ifd gOre ve cinsiyete goreglam
tablo 30’da verilmtir.

Alt tiplerdeki ya ortalamalarina bakilginda, embriyonel tipte 6,4 (0-28) vyil,
alveoler tipte 30,5 (17 ve 44) yil, pleomorfik &8pt53,1 (2-76) yil saptangtr. Tip
belirtiimemis olan 2 vaka sirasiyla 51 ve 83kaundadir.



Tablo 30: Rabdomiyosarkom vakalarinin alt tiplere ve cindere gore dgilimi

Pleomorfik rabdomiyosarkom 5 5 10 (%43,5
Embriyonel rabdomiyosarkom 6 3 9 (%39,1
Alveoler rabdomiyosarkom 1 1 2(%8,7)
Rabdomiyosarkom, tip belirtiimemi 1 1 2 (%8,7)
TOPLAM 13 10 23 (%100)

Vakalarin lokalizasyonlarina bakgehda, en sik govdede (13 vaka), sonra
ekstremitelerde (6 vaka alt ekstremitede, 2 valaeiistremitede) yerjeikleri, gbvdede
yerlesim gosterenlerin buyik @oinlugunun abdomen (4 vaka) ve retroperitonda (3 vaka)
bulund@gu gozlenmgtir. Embriyonel alt tipte retroperiton (3 vaka) batin (2 vaka) yerkgmi
daha belirgin olarak saptangtir.

4.1.7.10. Andiferansiye/siniflandirilamayan timarle kategorisindeki vakalarin dagilimi

Bu grupta en sik daha oOnceki yillarda malign fibrbstiyositom seklinde
belirttigimiz “andiferansiye pleomorfik sarkom” tanili vakalizlenmgtir. Cinsiyete gore
vakalarin dgilimi tablo 31'de verilmtir.

Tablo 31: Andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlarin giaflere gére dalimi

AN kAN ERKEK  TOPLAM

Andiferansiye pleomorfik sarkom 6 12 18 (%90,0)
Andiferansiye gsi hiicreli sarkom 1 0 1(%5,0)
Andiferansiye yuvarlak hicreli sarkom 1 0 1(%5,0)
TOPLAM 8 12 20(%100)

Vakalarin ya dgilimina bakildginda andiferansiye pleomorfik sarkomunsya
ortalamasi 60,6 (39-80) yil olarak saptagtmu 1’er vaka olarak izlenen andiferansigsii
hicreli sarkom tanih vaka 71, andiferansiye yuwsdarhiicreli sarkom tanili vaka ise 12
yasindadir.

Lokalizasyonlar acisindan bakggnda andiferansiye pleomorfik sarkomun en sik
ust bacakta (5 vaka, %27,8) ve st kolda (4 vaka2(®) yerlgtigi gorulmdstir. 1'er vaka
seklinde izlenen andiferansiygsi htcreli sarkom aksillada, andiferansiye yuvaihicreli
sarkom ise arka mediastende ygrtegostermektedir.
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4.1.7.11. Kondro-osse06z tumdrler kategorisindeki \kalarin dagilimi

Bu grupta iskelet di mezenkimal kondrosarkom tanisi ayn®8 yainda 1 erkek

hasta mevcuttur. TUumor lokalizasyonu uyluktur.
4.1.8. Dy merkezden konsilte edilen vakalarin aldiklar taniar

Dis merkezden konsulte edilen 236 vakanin timér dayrkategorilerine goére
dagihmina bakildginda, 93 vakanin benign, 69 vakanin malign, 46aaak nadir metastaz
yapan, 25 vakanin lokal agresif grupta yer alagddlde tani aldii gorulmdtir. 3 vakanin
ise hangi kategori icerisinde yer @dinet olarak belirlenemestir (Tablo 32). Vakalarin
histopatolojik tumor kategorilerine goére glami tablo 33'te, kesin tanilara gore gilami

tablo 34’te verilmgtir.

Tablo 32: Dis merkezden gelen vakalarin timor davg&ategorilerine gore gaimi

Benign 93 39,4
Malign 69 29,2
Sinirda malign- nadir metastaz yapan 46 19,5
Sinirda malign- lokal agresif 25 10,6
Raporda net olarak belirtilemegni 3 1,3
TOPLAM 236 100

Tablo 33: Dis merkezden gelen vakalarin histopatolojik tiplgdee d&ilimi

Fibroblastik/miyofibroblastik timdrler 45 19,1
Vaskuler timoérler 40 16,9
Adipositik timérler 36 15,3
Sinir kihfi timorleri 26 11,0
Sozde fibrohistiositik timorler 15 6,4
Diferensiyasyonu bilinmeyen timérler 13 5,5
Duz kas tumorleri 12 51
Perisitik (perivaskuler) timérler 9 3,8
Andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlar 8 3,4
iskelet kasi timorleri 5 2,1
Tani kategorisi verilememi 27 11,4
TOPLAM 236 100
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Tablo 34: Dis merkezden gelen vakalarin kesin tanilara gogeida

Kaposi sarkomu 23 9,7
Schwannom ve varyantlari 15 6,4
Desmoid tip fibromatozis 13 55
Tenosinovyal dev hiicreli timor 13 55
Hemanjiyom 12 51
Dermatofibrosarkoma protuberans 11 4.7
Leiyomiyosarkom 11 4,7
igsi hucreli/pleomorfik lipom 10 4,2
Liposarkom 10 4,2
Atipik lipomatdz timor/iyi diferansiye liposarkom 8 3,4
Glomus timori ve varyantlari 3,4
Norofibrom ve varyantlari 3,4
Lipom 7 2,9
Andiferansiye pleomorfik sarkom 7 3,0
Soliter fibréz timor 5 2,1
Rabdomiyosarkom 5 2,1
Intramiiskiler miksoma 4 1,7
Sinovyal sarkom 4 1,7
Nodiler fasiit 3 1,3
Miksofibrosarkom 3 1,3
Elastofibrom 2 0,8
Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom 2 0,8
Erigkin fibrosarkom 2 0,8
Dusuik dereceli fibromiksoid sarkom 2 0,8
Lenfanjiyom 2 0,8
Yumusak dokunun anjiyosarkomu 2 0,8
Grandiler hucreli tumor 2 0,8
Miyoepitelyoma 2 0,8
Ekstrarenal anjiyomiyolipom 0,4
Inflamatuar miyofibroblastik timaor 1 0,4
Benign fibréz histiyositom 1 0,4
Derin leiyomiyom 1 0,4
Miyofibrom 1 0,4
Kaposiform hemanjiyoendotelyoma 1 0,4
Dermal sinir kilift miksomasi 1 0,4
Anjiyomatoid fibroz histiyositom 1 0,4
iskelet dg1 Ewing sarkomu 1 0,4
Pecoma 1 0,4
Andiferansiye gsi hicreli sarkom 1 0,4
Kesin tani verilemengi 29 12,3
TOPLAM 236 100
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4.1.9. Kesin tani verilemeyen vakalarin dgilimi

Kesin tani verilemeyen 66 vakadan 3’0 “fibroblastikyofibroblastik timorler”,
L'inin “adipositik timarler”, 1'inin de “s6zde filmhistiyositik timdorler” kategorisinden bir
tumor old@gu belirtilirken, 61 vakanin 57’si tani kategorigliotiimeden “malign (51 vaka)”,
“benign (3 vaka)” ya da “sinirda malign(3 vaka)” zeekimal bir timor oldgu sdylenerek
rapor edilmgtir. 4 vaka ise sadedece mezenkimal timor olanakalns, benign, malign ya
da sinirda malign olarak belirtiimegtir. Kesin tani verilemeyen 66 vakanin yillara gore
dagilimi sekil 10’da gosterilmytir

14
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vaka sayisl

Sekil 10 : Kesin tani verilemeyen vakalarin yillara gorgitian

Kesin tani alamayan vakalarin, o yilki yusald doku timorli vaka sayilarina
oranina bakild@inda, en yiksek oran yine 2015'te, ensidd oran ise 2010 yilinda
saptanmytir (Sekil 11).

m yillik kesin tani verememe orani

0.08
0.062

0.06 A 0053 gos0

’

0.039 0.043 0.038
0.04 1 0.024 0.022 0.025
0.02 - I l l
O = T T T T T T T T T

2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015
yih yih yili yili yih yih yili yih yih yili

Sekil 11: Kesin tani verilemeyen vakalarin, yugak doku timarli tim vakalara orani
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Kesin tani verilememe orani en yiksek saptanan g0tlaki kesin tani

verilemeyen vakalar sirasiyla irdelentii

1-Dis merkezden gonderilmiintratorasik kitle kayitli 1 vakada “ekstraabdoalimesmoid
tumor” distntlmekle birlikte, immunhistokimyasal ¢gaha ile desteklenemeginden “lokal

agresif fibroblastik proliferasyorgeklinde tani verilmtir.

2-Kol kayitl gonderilen 1 vaka yine immunhistokiesal olarak desteklenememekle birlikte,
fiboromatozis ile uyumlu oldgu belirtilip, “miyofibroblatik proliferasyon”seklinde tani

almistir.

3-Dis merkezden goénderilen bacak kayith 1 vakada histéwiojik ve immunhistokimyasal
bulgularin hem fibrohistiyositik, hem de anjiyomiatdir timadrle értgmesi nedeniyle “lokal

agresif mezenkimal lezyoeklinde tani verilip, ayirici tanilar tarifte bedimistir.

4-El bilegi kayith dnce d¢ merkezden hazir bloklari, sonra bizim merkezimiz@g&sizyon
materyali gelen vakada yuksek pleomorfizmgman digik mitotik aktivite, digik-orta Ki67
proliferasyon indeksi, nekroz ve atipik mitoz yoklunedeniyle dgiik dereceli (lokal agresif)
malign mezenkimal timoér ile uyumlu olarak g@elendirilmistir. Histomorfolojik ve
immunhistokimyasal bulgular yurgak dokularin pleomorfik hiyalinizan anjiektatik tidmii
ile benzerlik gosterse de ayirici tanida atipilomiatdoz timor, miksoinflamatuar fibroblastik
sarkom gibi lokal agresif ve pleomofik lipom gibiefign mezenkimal tumérlerin de
disinulmesi gerekgi belirtiimis ve “disik dereceli malign mezenkimal timdagklinde tani

almstir.

5-igne biyopsisiseklinde gonderilen kasik kayith 1 vakada immurgksnyasal bulgularin
oncelikle yuksek dereceli leiomiyosarkom ile uyundidusunu ancak tumordeki yer yer
osteoid benzeri aselliler eozinofilik dizensiz nkatriretimi gibi bazi histomorfolojik
bulgular nedeniyle ayirici tanida yugalt dokunun ytiksek dereceli andiferansiye pleomorfik
sarkomu, ekstraskeletal osteosarkom ve pleomodiddomiyosarkom gibi @er ytksek
dereceli pleomorfik sarkomlarin da glintlmesi gerekgi belirtilip “ytksek dereceli malign
mezenkimal timor’seklinde tani verilmgtir. Bu vakadan daha sonra eksizyon materyali

gelmedginden ayirici tanilar icin daha ileri irdeleme yamamstir.

6-Dis merkezden hazir blok olarak gonderilen ve lokalymm bilgisine ulgilamayan 1

vakada morfolojik ve imminhistokimyasal bulgulayitksek dereceli miksoid matriks yapan
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malign mezenkimal timoérle uyumlu olglw klinik 6n tanida ganglion kisti denmesi
nedeniyle kitlenin ektremitede ve vyuzeyel ygrdi oldugu varsayilirsa bulgular
miksofibrosarkom derece Il/1ll ile uyumlu olarak glendirilebilecgi, ancak lezyonun tam
lokalizasyonu bilinmegiinden histopatolojik yorumun klinik ve radyolojikulgularla birlikte
yorumlanmasi gereldi tariflenmis ve “yiksek dereceli malign mezenkimal timé&eklinde
tani verilmgtir.

7-Frozen yontemiyle gonderilen paratestikilerekithyitli eksizyon materyalinde morfolojik
ve immunhistokimyasal bulgularingsi hicreli rabdomyosarkom ile uyumlu bulugdu
belirtiimis olup “igsi hicreli malign mezenkimal timégéklinde tani verilmtir.

8-Daha dnce ayni bolgeden osteosarkom nedeniylee apeusu belirtilen zigomatik kemik
cevresi kayitli gonderilen eksizyonel biyopside,minhistokimyasal profilin 6ncelikle
malign periferik sinir kilifi timora ile uyumlu olggu, ayirici tanida andiferansiye pleomorfik
sarkom dgunulmesi gerekgi belirtiimis olup, “malign mezenkimal timor” tanisi verilgtir.
9-“Surrenal lojunu dolduran kitle” kayith géndeam igne biyopsisinde, immunhistokimyasal
bulgularla birlikte diz kas kokenli bir gliik-orta dereceli malign mezenkimal timor ile
uyumlu bulundgu belirtilip “dUsik dereceli malign mezenkimal timogeklinde tani
verilmistir. Sonrasinda vakanin eksizyon materyali gelnggémi

10-Batin orta hat kayith gonderilen eksizyon mgaénde Oncelikle andiferansiye

malign mezenkimal timorgeklinde tani alngtir.
11-Dis merkezden kol kayith goderilen 1 vakada morfédaje immunhistokimyasal bulgular
ile sinovyal sarkom diiintlmekle birlikte, immunhistokimyasal bulgular tlddemedginden
tani kesinlgtirlememis olup, sinovyal sarkom icin sitogenetik gaha Onerilip “yiuksek
dereceli malign mezenkimal timdg&klinde tani verilmtir.
12-Dis merkezden gonderilen 1 vakada ise morfolojik veniimhistokimyasal bulgular ile
periferik sinir farklanmasi gosteregisi karakterde benign mezenkimal timosi@iildigi
belirtilip “i gsi hucreli benign mezenkimal timdagklinde tani verilmitir.

Sonu¢ olarak, 12 vakanin 4Unde (%33,3) immunhistglsal olarak
desteklenemedinden, 3 (%25,0) Unde ayirici tanilar acisindamkiali davraniimak
istendginden, 2 (%16,7) vakanirgne biyopsisi olmasi ve timorin kiguk bir béliman

yansitmasi nedeniyle, dimerkezden gelen 1 (%8,3) vakanin ise lokalizasgdgisine
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ulasilamadgindan kesin tani vermekten kacingnoldugu sonucuna ukalmistir. 2 (%16,7)
vakanin kesin tani verileme sebebinesiganamstir.

Bu vakalarin tamaminda (12 vaka, %100) biyolojikrdas belirtiimistir: 8’i malign,
3’0 lokal agresif, 1'i benigndir. 7’sinde yuksekasilikla digunulen tek bir tani, 4’Ginde ayirici
tani gerektiren olasi tanilar raporda belirt§timi 1 vakada ise tUmorin benign ofau

belirtilmis, ancak ayirici tanisi hakkinda yorum yapilnmgmi

4.1.10. Eksizyonel biyopsi 0Oncesinde tanisal biyaps olan vakalarin biyopsiler

arasindaki tani uyumu agisindan dgerlendiriimesi

Tim yumyak doku timora tanisi algnvakalar icerisinde 72 vakanin eksizyonel
biyopsi o6ncesinde tanisal biyopsisi mevcuttur. 2%28,6) vakanin tanisal biyopsisi
degerlendirme icin yetersizdir. Kalan 55 vakadan 34'i%56,4) tanisal biyopsisinde,
eksizyonel biyopsisi ile ayni tani verilirken, 18a (%34,6)'de kesin tani verilmeden
eksizyonel biyopsi tanisinin icinde bulugdudaha genel bir tani verilgtir. 5 vaka-%9,1 (72

biyopsisinin %6,9'u) ise eksizyonel biyopsisindaisal biyopsisinden farkli tani aktr.

4.1.10.1. Hem tanisal, hem de eksizyonel biyopsisinde aynirtey alan vakalar

Hem tanisal, hem de eksizyonel biyopsisinde ayniytaalan 31 vakanin algh

tanilar ve vaka sayilari tablo 35'te verim.
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Tablo 35: Tanisal biyopsisinde ve eksizyonel biyopsisinde: agniyi alan vakalar

Rabdomiyosarkom 4
Desmoid tip fibromatozis 4
Atipik lipomat®z timér/iyi diferansiye liposarkom 2
Miksoid liposarkom 2
Sinovyal sarkom 2
Schwannoma 2
Tenosinovyal dev hicreli timor 1
Lipom
Lipoblastom
Palmar/plantar fibromatozis 1
Dermatofibrosarkoma protuberans 1
Soliter fibréz tiumor
Leiyomiyosarkom
Hemanjiyom

N

Intramuskiler miksoma
Andiferansiye pleomorfik sarkom 1
Kaposi sarkomu 1
Iskelet dgi mezenkimal kondrosarkom
Dusuk dereceli fibromiksoid sarkom
Malign mezenkimal timor 2

TOPLAM 31

4.1.10.2. Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemgytarifli cikarilan vakalar

Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyip, gebieltani ya da timor kategorisi
verilen 19 vaka, aldiklari tanilarla birlikte tal#®’da gosterilmektedir. Tanisal biyopsisinde
kesin tani verilemeyen vakalarin blyiuk bolimi Kawva%26,3) adipositik tumorler
kategorisindendir. Bunlarin da 3’0 eksizyonel bigispnde ara davragh, 2’si ise benign
lipomatdz tumar tanisi alstir.
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Tablo 36: Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyip tagfkarilan vakalar

e sTTTTT =

1. 2006 Gluteal Matur ya Lipomla uyumlu, ancak Lezyonun Atipik lipomatdz
bdlge dokusu, kuguk biyopside iyi tamaminin tumarl/iyi diferansiye
tanimlamayi diferansiye liposarkom ekarte gézlenmemesi | liposarkom
okuyunuz edilemez
2. 2006 | Inguinal Malign Oncelikle malign fibroz IHK galismanin | Pleomorfik
bélge mezenkimal histiositomu telkin etnytir. yonlendirici rabdomiyosarkom
timor olmamasi
3. 2007 Uyluk Lipomatdz Matur ya dokusu, aradgekil | Lezyonun Anjiyolipom
timor ve blyuklik farki iceren tamaminin
lipositler g6zlenmemesi
4, 2008 Bacak Malign - fleri IHK Sinovyal sarkom,
mezenkimal yapilmams bifazik tip
tumar
5. 2009 Bacak intramiiskiler | -intramiiskiiler miksoma Lezyonun Alt ekstremitenin
miksoid lezyon | -Herhangi bir mezenkimal tamaminin inflamatuar
timorun miksoid komponenti gézlenmemesi | miksohiyalin timori
6. 2009 Bacak Malign -Ekstraskeletal miksoid Lezyonun Sinovyal sarkom,
mezenkimal kondrosa}rkom . tamaminin monofazik gsi hiicreli
-ancak biyopsi materyali bu
tumor tumor icin tipik belirgin g6zlenmemesi | tip
miksoid matriksi
icermemektedir '
7. 2009 Paraverteb-| Yuksek dereceli| Yiksek dereceli geginhtcreli, | IHK calismanin | Yumusak dokunun
ral alan malign timaral | B hicre kdkenli bir lenfoma | yonlendirici alveoler sarkomu
olusum olmamasi
8. 2009 Retroperiton  Diiik dereceli | -Hemanjioperisitom Lezyonun Soliter fibréz timor
malign -Hemanjioperisitom benzeri | tamaminin
mezenkimal alanlar iceren djilk dereceli | gdzlenmemesi
tumor malign mezenkimal timor
9. | 2010 | Gluteal Malign - HK galismanin | Rabdomiyosarkom
bolge mezenkimal yonlendirici
tumor olmamasi
10 2010 Uyluk Sinirda malign-| Sinirda malign 6zellikli Lezyonun Desmoid tip
mezenkimal mezenkimal bir tamaminin fibromatozis
timor tumar/fibromatozis ile g6zlenmemesi
uyumlu
11. | 2010 Uyluk Yiksek dereceli Yiksek dereceli pleomorfik | Lezyonun Yuksek dereceli
malign sarkom ile uyumlu, alt tamaminin pleomorfik sarkom
mezenkimal tiplendirme eksizyon g6zlenmemesi
tumor materyalinde yapilacaktir
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Tablo 36 (devam):Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyip tagifkarilan vakalar

12. | 2011 Uyluk Lipomatdz -Benign lipomatdz tumor Lezyonun Atipik lipomattz
tumor -lyi diferansiye lipomattz tamaminin tumaor
timor/liposarkom g6zlenmemesi
13. | 2013 Uyluk Enflame ve Intramuskiiler lipomla Lezyonun Hibernom (lipom
kanamali yg uyumlu tamaminin benzeri varyant)
dokusu g6zlenmemesi
14. | 2013 Retroperiton  Mezenkimal -Dusuk gradeli bir Lezyonun Leiyomiyom
lezyon n;lezenkimal tumor . tamaminin
-hamartomat6z bir ggim
g6zlenmemesi
15. | 2014 Batin ici ig hicreli -Enflamatuar Lezyonun Enflamatuar
mezenkimal miyofibroblastik timér tamaminin miyofibroblastik
timor -diger di3uk dereceli g6zlenmemesi | timor
hiicreli mezenkimal timérler
16. | 2014 Uyluk Periferik sinir -Yaygin regresif ve Lezyonun Norofibrom
kilifi timori ksantomat6z dgsiklikler tamaminin
gosteren Schwannoma ile g6zlenmemesi
uyumlu
-igne biyopside malignite
ekarte edilemez
17. | 2015 Yanak Fibroblastik -Reaktif reperatif proges Lezyonun Malign mezenkimal
proliferasyon -dUslik - orta dereceli tamaminin timor
fibroblastik bir malignensi g6zlenmemesi
18. | 2015 On kol Lipomat6z -Cogu matlr yg dokusu Lezyonun Atipik lipomatdz
lezyon -lyi diferansiye liposarkom | tamaminin tumar /iyi diferansiye
distnduren lipoblast benzeri| gézlenmemesi | liposarkom
htcreler
19. | 2015 G@us 6n Yiksek dereceli| - Yuksek dereceli
yuzi pleomorfik pleomorfik
malign andiferansiye sarkom
mezenkimal
tumor

"[HK: immunhistokimyasal ¢aina

4.1.10.3. Tanisal biyopsisinde eksizyonel biyopsisien farkl tani alan vakalar

Tanisal biyopsisinde farkli tani verilen 5 vakada®60,0)’'t tanisal biyopsisinde

“benign mezenkimal lezyon’%eklinde tani alirken, eksizyonel biyopsisinde desimiip

fibromatozis tanisi almgtir.

1 vaka (%20) gne biyopsisinde benign seyirli olan “noduler

tenosinovit” tanisi alirken eksizyonel biyopsisintiikal agresif seyirli olan “pigmente
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villonoduler tenosinovit” tanisi algtir. 1 vaka (%20,0) ise; 0n koldaki kitleden goniéa
igne biyopsisinde “pleomorfik malign fibroz histiytsm” seklinde tani alirken, daha sonra
gonderilen eksizyon materyalinde “pleomorfik rabdgmsarkom” tanisi alnstir.

Tablo 37’de gorilen bu 5 vakadan, ilk 4 vakada @)oBesin tanida biyolojik
davrang agisindan “benign” kategoriden “sinirda malignabé&gresif” kategorisine g@esiklik
olurken, 5. vakada (1 vaka, %20,0) biyolojik dangaacisindan d@siklik yoktur (her iki
tanisi da malign). Ancak 5. vakanin (1 vaka, %?20,0)histomorfolojik tanisi
“andiferansiye/siniflandirilamayan sarkom” kategmwlen “malign iskelet kasi tumord”
kategorisine d&smistir.

Tablo 37: Tanisal biyopsisi ile eksizyonel biyopsisi farlan vakalar

1. | 2006| Paravertebral| Benign mezenkimal lezyan  Desmoifiliimmatozis Var

2.| 2008 Omuz Benign mezenkimal timor Desmoid tip fiborométoz Var

3. | 2009, Omuz Benign mezenkimal timaor Ekstraabdominal Var
fibromatozis

4. | 2008| Ayak bilegi Noduler tenosinovit Pigmente villonoduler Var
tenosinovit

5. | 2006, On kol Elepmqrfik malign fibroz Pleomo'rfik Yok

histiyositom rabdomiyosarkom

4.1.11. Yardimci ¢calgma yapilma oranina gore vakalarin dgilimi

Benign tumorler duinda kalan 384 vakanin tani sirasinda ek histoksalygHK) ve
imminhistokimyasal IHK) calisma yapilma durumlari gerlendirilmistir. Bu vakalardan
246'sina (%64,1) immunhistokimyasal gata yapilmg olup, uygulanan immanhistokimyal
belirte¢ sayilari ile tumoér davragnkategorilerinin kagilastirilmasi tablo 38'de verilrgtir.
Imminhistokimyanin en c¢ok malign tumoérlerde ve nandietastaz yapan tumorlerde
uygulandgl saptannytir:

Tum vakalarin %45,3'Uni gturan malign timorlerin %821’ine, tum vakalarin
%27,3'Unu olgturan nadir metastaz yapan timorlerin %68,6’siim vakalarin %25,8'ini
olusturan lokal agresif timorlerin ise %28,3'Une immistbkimyasal cabma yapiimgtir.
Kullanilan belirte¢ sayisi da maligniteyle orantilarak artmaktadir.

65



ve oranlari

Tablo 38: Davrang kategorilerine gére uygulanan imminhistokimyasdirte¢c sayilari

89 46 4 2 33 174
Malign
%23,2 | %12,0 %1,0 %0,5 %8,6 %45,3
60 8 2 2 33 105
Nadiren metastaz yapan
%15,6 %2,1 %0,5 %0,5 %8,6 %27,3
25 2 1 71 99
Lokal agresif -
%6,6 %0,5 %0,3 %18,4 %25,8
4 1 1 6
Raporda net belirtilemeyen - -
%1,0 %0,3 %0,3 %1,6
178 57 7 4 138 384
TOPLAM
(%46,4) | (%14,9) | (%1,8) | (%1,0 (35,9) (%100)

"[HK: immunhistokimyasal caima

73 (%19,0) vakaya ise sayisl 1-4 belirte¢ arasohaizsen histokimyasal caima
yapilmstir. Tumor davrani kategorilerine gore histokimyasal gaha yapilan ve yapilmayan
vakalarin kagilastirilmasi tablo 39'da verilngtir. Histokimyasal ¢cakbma yapilma orani en
yuksek olan grup “lokal agresif tumorler” iken, distik olan grup “malign timdorler” dir.
Ancak gruplar arasinda oransal acidan belirgin fgoktur. Tum vakalarin %25,8'ini
olusturan lokal agresif tumorlerin % 21,2'sine, tum &kin %27,3'Gnu olgturan nadir
metastaz yapan tumdarlerin %19,0’ina, tum vakalé&145,3'Unu olgturan malign timaorlerin
%17,2'sine histokimyasal caina yapiimgtir.

Tablo 39: Davrang kategorilerine gore histokimyasal gaha uygulanma oranlari

Malign 30 (%7,8) 144 (%37,5) 174 (%45,3)
Lokal agresif 21 (%5,5) 78 (%20,3) 99 (%25,8)
Nadiren metastaz yapan 20 (%5,2) 85 (%22,1) 105 (%)2
Raporda net belirtilemeyen 2 (%0,5) 4 (%1,1) 6 Bp1,
TOPLAM 73 (%19,0) 311(%81,0) 384 (%100)
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4.2. Kemik timorleri

Bolimumuzde Ocak 2006 - Aralik 2015 tarihleri andski 10 yilda kemik tumaort
tanisi alan toplam 457 vaka ve 457 vakaya ait BE0psi dgerlendirilmistir.

4.2.1. Y& ve cinsiyete gore vakalarin dgilhimi

Bolumimizde son 10 yilda kemik timoérd tanisi alaplam 457 vakanin 252
(%55,1)’si erkek, 205 (%44,9)'i kadindir. g8 tGmor gruplarina, timaor tiplerine ve timaor

davranglarina gore cinsiyetler arasi farkliliklar ilerigdlimlerde ayrica gerlendirilmistir.

Tam vakalarin yg ortalamasi 31,1 (0-89) yil olarak saptagtmi Primer ve
metastatik kemik tumorlt vakalarin dekadlara goragildni sekil 12'deki grafikte
gorulmektedir. Toplam vaka sayisi 2. dekadda ersgkik9. dekadda en dik bulunmugtur.
Cinsiyete gore yaortalamasi kadinlarda 32,1 (0-89) yil, erkekle3aed (3-84) yildir.

m Primer kemik timorli vaka sayisi  ® Metastatik kemik timorli vaka sayisi
137
140 -
120
§ 100
o 80 - 70
2
z 607 38 .
40 - 28 e Sl
20 - 0 = 22
0 T T T T T T 1 T
1 2 3 4 5 6 7 8 9
dekadlar

Sekil 12: Kemik timorli vakalarin dekadlara goresdemi
4.2.2. Vakalarin yillara gore d&ilimi

Vaka sayilarinin yillara gére gidimina bakildginda yillik kemik timaort tanisi alan
vaka sayisi ortalama 46 olup, en fazla sirasiyid8287 vaka, %12,5) ve 2015 (55 vaka, %12)
yillarinda, en az ise 2012 (31 vaka, %6,8) yiliygai kemik tumora tanisi verilgivaka
izlendi. Vaka sayilari dénemsel olarak sxte azalmalar gosterse de strekli birsaya da
azalma gilimi mevcut deildir. Yillara gore yeni kemik timoru tanisi agnraka sayilarinin

dagilimi sekil 13’teki grafikte gorilmektedir.
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Sekil 13: Kemik timora tanisi alan vakalarin yillara gorgitieni

Kemik timord tanisi alan 457 vakaya ait 687 biyosiyillara gére dahmi ve
bélimumuze kabul edilen yillik toplam biyopsi sayilile kemik timorlt vakalara ait yillik
biyopsi sayilarinin o yilki bélumiumuize kabul edigntoplam biyopsilere orani tablo 40'ta

verilmistir.

Tablo 40: Kemik ttimorli vakalara ait yillik biyopsi sayilam tim biyopsilere orani

2006 58 11.198 52
2007 44 12.518 3,5
2008 86 13.898 6,2
2009 83 15.495 53
2010 74 15.523 4,8
2011 69 16.454 4,2
2012 50 16.847 3,0
2013 72 17.522 4,1
2014 71 18.793 3,8
2015 80 19.137 4,2
TOPLAM 687 157.385 4,4

Kemik timora tanisi alan tum vakalarin % 7,9 (3&kajssinin dg merkezden
bolumimuze konsiltasyon amaciyla gsinfiazir blok ve/veya preperageklinde 1’er
biyopsisi bulunmaktadir. Vakalarin yilhik gdamina bakildginda, d§ merkezden gelip kemik
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tumoru alan vaka sayisinin 2015 yilinda en yuksé8tivaka). 2007 yilinda kemik timarla
vaka gelmenstir. 2006 yilindan 2013 yilina kadar yillik ortalar? vaka iken, 2013 yilindan
itibaren belirgin bir ary gostererek yillik ortalamanin 7'ye cikiti g6zlenmgtir.  Dis
merkezden biyopsisi gelen kemik timorlu vaka sayila yillara gore dalim grafigi sekil
14'te gosterilmektedir. Bu vakalarin yillik olarakemik timort tanisi alan tim vakalara
oranina bakil@inda, 2013'te bu oranin en yiuksek gildu2014 ve 2015'te de 2013 6ncesi
yillara gore yuksek oldiu gortulmitir. 2012 ve dncesi 7 yilin ortalamasi %4,8 ikedil 32
2015 arasi 3 yilin ortalamasi %14,9'dur. 2013 saincatalama oran, 2013 dncesi oranin 3
katini gecmytir (Sekil 15) .

10

'H - B E A EER A

2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015
yili yili yih yili yih yili yih yili yili yih

i vaka sayisi

Sekil 14: Dig merkezden biyopsisi gelen kemik timorli vakalgrliara gore dgihmi

25

20 KG,G
15 / \ // 16.3

0

2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015
yili yili yil yili yili yil yil yili yil yili

oran (%)

Sekil 15: Dig merkezden biyopsisi gelen vakalarin o yilki kemtiknori tanisi alan tum vakalara orani
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4.2.3. Vakalarin gonderildikleri klinik bélimlere g 6re dagilimi

Kemik timora tanisi alan vakalarin gondegldilinik bélimlere bakildginda en sik
vakanin ortopedi boliminden gddigozlenmstir (Tablo 41) Tumér davragina gore
bakildginda ise, benign, malign, lokal agresif ve nadatastaz yapan gruplarin hepsinde en
sik yine ortopedi béliminden vaka geftmi(Tablo 42).

Tablo 41: Kemik tumarll vakalarin gonderildikleri klinik bidime gore dailimi

GONDEREN KLNIK VAKA SAYISI ORAN (%)

Ortopedi 350 76,6
Beyin cerrahisi 42 9,2
Dis merkez 36 7,9
Radyoloji 9 2,0
Gogus cerrahisi 8 1,8
KBB 5 11
Plastik cerrahi 2 0,4
Pediatri 1 0,2
Genel cerrahi 1 0,2
Bilinmeyen 3 0,6
TOPLAM 457 100

"Birden cok bélimden biyopsisi gelen vakalarin &ldiklari ilk biyopsinin génderildi klinik bolim esas
alinmstir.

4.2.4. Vakalarin biyopsisekillerine gore dagilimi

Bolumumiuzde 2006-2015 yillari arasinda kemik timi@misi alan vakalarin tani,
tedavi ve varsa nuksleri sirasinda boliumimuze igedtan tim biyopsileri (457 vakaya ait
toplam 687 biyopsi) ayri ayri gerlendirilmistir. 84 (%18,4) vakadangne biyopsisi, 233
(%51,0) vakadan kemik kiretaji, 94 (%20,6) vakadasit eksizyon materyali, 118 (%25,8)
vakadan radikal eksizyon materyali, 74 (%16,2) dakaise frozen materyali gonderiktr.
Dis merkezden gelen 36 (%7,9) biyopsinin glingekillerine nukleus sisteminden

ulasilamadgindan bu biyopsiler bu acidangglendirilememitir.

TUm vakalar arasinda 304 vakanin sadece 1 biypop&siakanin 2er biyopsisi, 50
vakanin 3’er biyopsisi, 7 vakanin 4’er biyopsisi,vdkanin 5’er biyopsisi, 1 vakanin 6
biyopsisi mevcuttur. Sadece 1 biyopsisi olan vakal dgilimi su sekildedir: 142 vakanin
sadece kemik kuretaj materyali, 84 vakanin sadexsit leksizyon materyali, 34 vakanin
sadece radikal eksizyon materyali, 20 vakanin satlecut biyopsisi, 24 vakanin ise sadece

dis merkezden gelmgialinmasekli bilinmeyen bir biyopsisi mevcuttur.
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Tablo 42: Vakalarin génderildikleri bolimlere ve davrakategorilerine gore gaimi

GONDEREN BENIGN MALIGN LOKAL NADIR BELIRTIL- TOPLAM
KLINIK AGRESF METASTAZ MEYEN
YAPAN

N % N % | N| % | N| % | N | % N %
Ortopedi 166 | 36,3 | 116 | 256| 29| 63| 33 7.2 5 1,1 350765
Beyin 15 | 33| 18 | 39| 9 | 20 | - - - . 42 | 92
cerrahisi
Dis merkez 8 17| 20| 44| 4| o09| 1| 02 3l 07 36 7.9
Radyoloji ) ) 9 2,0 - - ) ) ) ) e 2,0
Goglis 4 | 09| 2| 04| 2| o4l - - - - 8 | 17
cerrahisi
KBB 4 0,9 - - 1| 02| - - - - > 11
Plastik 1 0,2 - - 1| 02| - 7 - - 2 | 04
cerrahi
Pediatri - - - - 1| 02| - - - - 1 0,2
Genel - - - - 1| 02| - - - - 1 0,2
cerrahi
Bilinmeyen 3 0,7 - - - - - - - - 4 0,7
TOPLAM 201 | 440 | 166 | 36,3| 48/ 105 34 74 g 1,8 487 001

4.2.5. Vakalarin davrans kategorisine ve primer/metastaz ayrimina gore dalimi

Kemik tumord tanisi alan 457 vaka timér dawenra gore gruplandiriidinda, 201
(%44,0) vakanin benign, 166 (%36,3) vakanin mali@®&'u-%21,7 primer malign, 67’si-
%14,6 metastatik kemik timort), 82 (%17,9) vakasmirda malign- (48'i-%10,5 lokal
agresif, 34'0-%7,4 nadir metastaz yapan ) gruma aldgl gozlenmgtir. Primer kemik

tumord digandlen 8 (%1,8) vakanin ise tumor davsahakkinda net yorum yapiimagtr.

Primer/metastaz ayrimina gore gruplandirildiklaaunse 457 vakanin 390 tanesi
(%85,4) primer kemik timord, 67 tanesi (tum kemiknorli vakalarin % 14,7’si, malign
kemik tumord tanili vakalarin % 40,4°'0) metastagmik timoradirTim vakalarin davragi

kategorisine ve primer/metastaz ayrimina gogeloh sekil 16’da gosterilmektedir.
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82 vaka,
%17,9 mbenign
osinirda
201 vaka,
%44,0, ® primer malign kemik
timora
99 vaka, m metastatik kemik timori
%21,7
@ net belirtiirmeyen
67 vaka,
8 vaka %14 6
%1,8 '

Sekil 16: Kemik timorll vakalaridavrang kategorisine ve primer/metastaz ayrimina goga!aha

Primer kemik tumorlerinin kendi icindeki gdimina bakildginda, %51,5'i benign,
%25,4'0 malign, %21,0'i sinirda malign (%12,3'0 &kagresif, %8,7’si nadiren metastaz
yapan) %2,1’si davraginet bilinmeyen gruptadir.

Bu gruplar kendi iclerinde cinsiyet farkhliklaricgindan dgerlendirildiklerinde
benign tiumdrlerde ve nadiren metastaz yapan keimiOtlerinde kadin/erkek vaka sayilari
birbirine benzer iken, lokal agresif kemik timorlde primer malign ve metastatik kemik
tumorleri erkeklerde belirgin olarak daha sik giréktedir. Sinirda malign davrargdsteren
kemik timdrlerinden lokal agresif olanlarda ise Efani 1,8/1, primer malign kemik
tumorlerinde E/K orani 1.6/1, metastatik kemik tilabnde E/K orani 1.5/1, olarak

saptanmytir. Cinsiyetlere gore dalim sekil 17°de verilmitir.

m Kadin = Erkek

120
100 -
80 -
60 -
40 -
20 -

2 40,

61,
100, 31, 18, 461.6 %59,7
0649.8——17.9664,6—9 , ' 4, 4,
e war, 0884 % %50,0 %50,0

Benign Lokal agresif Nadiren Primer malign Metastatik Davramni
metastaz yapan belirtiimeyen

Sekil 17: Kemik timorli vakalarda timor davrglarina gore cinsiyet galimi
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Her bir grubun kendi icindeki ya ortalamasina bakilginda benign kemik
tumorlerinin yg ortalamasi 26,3 (0-84) yil, sinirda malign-lokeagresif timorlerin yg
ortalamasi 16,7 (1-53) yil, sinirda malign-naditasaz yapan tiumdrlerin yartalamasi 30,0
(10-72) yil, primer malign kemik timdrlerinin yaortalamasi ise 28,8 (4-84) yil,olarak
bulunmutur. Metastatik kemik timorlerinin yaortalamasi 59,1 (29-89) yil olup, primer
kemik timorlerine gore 3-4 dekad ileridir. Davrakategorisi net olarak belirtimeyen 8
vakanin ya ortalamasi ise 39,5 (13-64) yildir. Primer kemiknorlerinin bu gruplara ve
dekadlara gore gdim grafigi sekil 18'de gosterilmektedir.

M Benign M Lokal agresif Nadir metastaz yapan B Primer malign

80

68

70

ISiAes exep

Dekadlar

Sekil 18: Tumor davrary sekillerine ve dekadlara gore primer kemik timaréikalarin dgihmi

Biyolojik davramnglarina gore tani dalimi tablo 43’te verilmgtir.
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Tablo 43: Primer kemik timorlerinde biyolojik davrasai gére tani dalimi

DAVRANI S SEKL i TANI N % TOIZ/LAM
0
Osteokondrom 78 38,8
Enkondrom 43 21,4
Fibroz displazi 25 12,4
Nonossifiye fiborom 11 5,4
Basit kemik kisti 10 5,0
Osteom 9 4,5
BENIGN Osteoid osteom 9 45
(N=201) Hemanjiyom 6 3,0
Sinovyal kondromatozis 4 2,0
Subungual egzositoz 2 1,0
Bizar parosteal osteokondromat®z proliferasyon 1 0,5
Kicik kemiklerin dev hicreli lezyonu 1 0,5
Osteofibroz displazi 1 0,5
Kesin tani verilemeyen 1 0,5
TOPLAM 201 51,5
Anevrizmal kemik kisti 27 56,3
SINIRDA MAL IiGN- Langerhans hiicreli histiositoz 15 31,2
LOKAL AGRES iF Osteoblastom 4 8,3
(N=48) Kondromiksoid fibrom 1 2,1
Atipik kartilajin6z timaor/derece | kondrosarkom 1 2,1
TOPLAM 48 12,3
SINIRDA MAL iGN- Dev hiicreli kemik timaori 28 82,3
NADIR METASTAZ Kondroblastom 5 14,7
YAPAN Kesin tani verilemeyen 1 3,0
(N=34) TOPLAM 34 8,7
Osteosarkom 34 34,3
Ewing sarkomu 31 31,3
Kondrosarkom 16 16,2
Kordoma 8 8,1
PRIMER Andiferansiye yiiksek dereceli pleomorfik sarkom 1 01
MAL_IGN Kemigin leiyomiyosarkomu 1 1,0
(N=99)
Primer intraossedz skuamoéz hiicreli karsinom 1 1,0
Kemigin fibrosarkomu 1 1,0
Dev hucreli kemik timdrinde malignensi 1 10
Kesin tani verilemeyen 5 51
TOPLAM 99 25,4
NET OLMAYAN
(N=8) 8 2,1
TOPLAM 390 100
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Biyolojik davranglarina gore gruplara ayrilan vakalarin, yillara egédailim
grafigine bakildginda, her kategoride diizensiz seyreden adiazalmalar mevcuttur. 2012

yilinda metastatik kemik timaora tanisi verilmetini(Sekil 19).

—Benign ==primer malign "borderline" —metastatik

35

s1Aes eyen

O T T T T T T U T T T 1
2006 yili 2007 yih 2008 yili 2009 yili 2010 yih 2011hy2012 yili 2013 yili 2014 yili 2015 yih

Sekil 19: Biyolojik davrang sekillerine gore gruplandirilan vakalarin yillikglami

4.2.6. Yerlgim yerlerine gore vakalarin dagilimi

Vakalar timor gegim yerlerine gore gruplara ayrildiklarinda, tim &kk icerisinde
en sik yerlgim yeri femur (% 30,4) dur. 11 (%2,4) vakanin tamasinda birden ¢ok kemikte
ayni tipte tumort mevcuttur. 1 (%0,2) vakanin yenheyeri bilgisine nukleus sisteminden
ulasilamamstir.  Vakalar tumor lokalizasyonuna gore bolimlengildiklarinda ise en sik
tutulan kemikler alt ekstremitelerin uzun kemiktbri (218 vaka, %47,7). Vakalarin bu
bolumlere gore dalimi tablo 44’te gosterilmektedir.

Tani sirasinda ayni anda birden ¢ok kgrmutmus olan 11 vakanin 5'i osteokondrom,
2'si enkondrom, 30 metastatik kemik timoru tarviakalardir.l vaka ise kesin tani
alamamgtir. Diz, dirsek ve ayak bifg@ eklemlerini tutmy 4 vaka sinovyal kondromatozis
tanih vakalardir. 1 (%0,2) vakanin tumor yene yeri bilinmedginden bu gruplara dahil
edilememgtir. Tumorun biyolojik davragina goére yerlgm yerleri kaslilastirildiginda,
benign, malign (primer ve metastaz) ve sinirda gnafiokal agresif ve nadir metastaz yapan)
tumor gruplarinin hepsinde en sik yeite yerinin yine alt ekstremitenin uzun kemikleri

oldugu gozlenmgtir (Tablo 45).
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Tablo 44: Kemik tumdrli vakalarin bolgesel glami

Alt ekstremitelerin uzun kemikleri 218 47,7
Ust ekstremitelerin uzun kemikleri ve skapula 48 ,510
st ekstremitelerin kisa kemikleri 42 9,2
Vertebral kolon (servikal, torakal ve lumbal) 36 97
Pelvik kemikler, sakrum, koksiks 30 6,6
Kafatasi kemikleri 19 4,2
Yz kemikleri 18 3,9
Alt ekstremitelerin kisa kemikleri 16 3,5
Sternum, klavikula ve kostalar 15 3,3
Multipl 11 2,4
Diz ve dirsek eklemleri 3 0,7
Lokalizasyonu bilinmeyen 1 0,2
TOPLAM 457 100

Tablo 45: Kemik ttimdrlerinin davragikategorilerine gore en sik yegim bolgeleri

BENIGN LOKAL NADIR MALIGN
AGRESF METASTAZ
YAPAN

BOLGE %

Alt ekstremitelerin uzun kemikleri 82 40,6 16 34,0 27 | 79,4 61 61,6 31 46,3
Ust ekstremitelerin uzun kemikleri 25 12,4 4 8,5 4 11,8 8 8,1 7 10,4

ve skapula

Pelvik kemikler, sakrum, koksiks 4 2,0 6 12,3 - 15 15,2 5 7,5
Kafatasi kemikleri 10 50 8 17,0 - 1 1,0 B -
Yiiz kemikleri 13 6,4 3 6,4 _ - 2 2,0 _ -
Vertebral kolon 5 2,5 5 10,6 1 2,9 5 51 20 29,9
(servikal, torakal, lumbal )

Sternum, klavikula ve kostalar 6 3,0 3 6,4 - 4 4,0 1 1,5
Alt ekstremitelerin kisa kemikleri 9 4.5 1 2,1 2 95, 2 2,0 _ -
Ust ekstremitelerin kisa kemikleri 36 16,2 Z 4.2 - 1 1,0 _ -
Birden ¢ok bolgede 7 35| _ - B - B - 3 4,5
Diz ve dirsek eklemleri 3 15 _ - _ - _ - _ -
Bilinmeyen 1 0,5 _ - - - _ - _ -
TOPLAM 201 100 48 100 | g4 100 99 100 | g7 100
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4.2.7. Primer kemik tumorlt vakalarin histopatolojik tiplere gore dagilimi

Primer kemik timori tanisi alan 390 vaka Dinygli8aOrgiiti (DSO) yumgak
doku timdrleri 2013 siniflamasina goére timoér katdgyine ayrildginda, 158 vaka
“kondrojenik tumorler, 78 vaka “neoplastik naturalibsiz timarler”, 56 vaka “osteojenik
tumorler”, 33 vaka “osteoklastik dev hicreden zangmorler”, 33 vaka “cgtli timorler” 11
vaka “fibrohistiositik tumaorler”, 8 vaka “notokort&iimorler”, 6 vaka “vaskuler tumorler”, 1
vaka “fibrojenik tumorler”, 1 vaka “miyojenik timi@r” kategorisinde yer almakta idi. 5
vakanin tani kategorisi net olarak belirtilemgne tarifli olarak raporlanngtir.

Primer kemik timora tanili vakalarin % 54,4'G (2t&ka) erkek, % 45,6 si (178
vaka) kadindi. Tumor kategorileri arasinda cinsiggisindan farkliik olup olmagi
degerlendirildiginde, en blyuk farkin “ notokordal timorler” grutnla oldgu ve bu
kategoride erkek vaka sayilarinin 3/1 oranla daddaf old@gu izlenmitir.  “Vaskuler
tumorler” ve “osteoklastik dev hiicreden zengin tiied gruplarinda ise kadin vaka sayilari
daha fazladir (Tablo 46).

Tablo 46: Primer kemik timdrlerinin cinsiyetlere goregdami

Kondrojenik timérler 75 83 158 (%40,5)
Neoplastik natiirii belirsiz timaorler 34 44 78(%20,0)
Osteojenik tiimorler 27 29 56(%14,4)
Osteoklastik dev hiicreden zengin timérler 19 14 %B35)
Cesitli timorler 12 21 33(%8,5)
Fibrohistiositik timarler 4 7 11(%2,8)
Notokordal timérler 2 6 8(%2,1)
Vaskuler timérler 4 2 6(%1,5)
Fibrojenik timorler 0 1 1(%0,2)
Miyojenik timérler 0 1 1(%0,2)
Belirtiimemis 1 4 5(%1,3)
TOPLAM 178 212 390(%100)

Primer kemik tumorli vakalaringyartalamasi 26,3 (0-84) yildir. Histopatolojik epé
gore ya ortalamalari ilgili bolumlerde verilngiir.
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4.2.7.1. Kondrojenik tumorler kategorisindeki vakalarin dagilimi

Bu grupta tani alan vakalarin blyukggalugunu osteokondrom tanili (78 vaka,
%49,5), daha sonra ise azalan sirayla enkondrom vgka, %27,2) ve derece II-lli
kondrosarkom(16 vaka, %10,1) tanili vakalastltmaktadir. Bu gruptaki 158 vakanin 129'u
(%75,3) benign, 16'sI (% 10,1) malign, 5’i (%0/8dir metastaz yapan, 2 si(%0,1) lokal
agresiftir. Benign kondrojenik tumorler arasinda sik osteokondrom (% 60,5) ve
enkondrom (%33,3) gorulmgtiir.  Vakalarin cinsiyetlere goére glami tablo 47'de

sunulmutur.

Tablo 47: Kondrojenik timdrlerin cinsiyetlere géregami

Osteokondrom 32 46 78(%49,5)
Enkondrom 25 18, 43(%27,2)
Kondrosarkom 7 9 16(%10,1)
Kondroblastom 3 2 5(%3,2)
Sinovyal kondromatozis 4 4(%2,5)
Subungual egzositoz 1 1 2(%1,3)
Bizar parosteal osteokondromatdz

1 - 1(%0,6)

proliferasyon
Kondromiksoid fibrom - 1 1(%0,6)
Atipik kartilajinéz timér/derece |

- 1 1(%0,6)
kondrosarkom
Kesin tani verilemengi 2 5 7(%4,4)
TOPLAM 75 83 158 (%100)

Malign kondrojenik tumor (kondrosarkom) tanili véd@ (16 vaka), kondrojenik
tumorlerin %10,1'ini, tim malign kemik timdrlerini®9,6’sin1, primer malign kemik
tumorlerinin ise % 16,2'sini okiurmaktadir. Kondosarkom vakalarinin 2’'si (%12,5)
dediferansiye kondrosarkom, 1'i (%6,2) mezenkinm@aidrosarkom tanisi algtir. 13 (%81,3)
vaka ise derecell VE Ill kondrosarkageklinde tani almstir.

Vakalarin ya ortalamalari tablo 48'de verilgtir. Kondrosarkomlarin %82,2’si (13
vaka) 40 yaindan sonra gorulmektedir. 2., 3. ve 4. dekadl&aatalrosarkom tanisi algni’er

vaka mevcuttur.
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Tablo 48: Kondrojenik timorlerdeki yaortalamalari ve yaaraliklari

Osteokondrom 22,7 0-77
Enkondrom 18,4 7-68
Kondrosarkom 50,9 11-76
Kondroblastom 16,6 10-21
Sinovyal kondromatozis 45,2 29-55
Subungual egzositoz 27,0 12-42
Bizar parosteal osteokondromatdz proliferasyon 33,0 33
Kondromiksoid fibrom 33 33
Atipik kartilajin6z timér/derece | kondrosarkom 53 53

Vakalarin en sik yerfgm yerlerine bakildiinda, osteokondrom en sik sirasiyla
femur (18 vaka, %23,1), tibia (15 vaka, %19,2) veulh (7 vaka, %9,0) da yesien
gostermekte olup en sik alt ekstremitelerin uzumikeeri tutulmutur (40 vaka, %51,3).
Enkondom en sik el parmaklarinda (25 vaka, %58dnra sirasiyla femur (8 vaka, %18,6)
ve metakarpal kemiklerde (3 vaka, %7,0) yerig olup, en sik Ust ekstremitenin kisa
kemiklerinde tutulum goéstermektedir. Kondroblasteakalarinin 4’G uzun kemiklerde 2
vaka humerusta 1 vaka femurda, 1 vaka tibiadagyerlgosterirken, 1'i kisa kemikte (tarsal
kemikte) yerlgim gostermektedir. Kondrosarkom vakalarinda enystitssim yeri femur (6
vaka, %37,5) ve pelvistir (3 vaka, %18,8). Subwahgegzositoz tanili 2 vaka ve bizar
parosteal osteokondromat6z proliferasyon tanili dkada lezyon yeriem vyerleri el
parmaklandir. Kondromiksoid fibrom tanili 1 valadezyon kostada, atipik kartilajin6z
tumor/derece | kondrosarkom tanili vakada ise lazmetabulumda yesgien gostermektedir.
Sinovyal kondromatozis tanili vakalarda lezyon ekr¢2 vaka, %50), diz(1 vaka,%25) ve

ayak bilezi (1 vaka,%25) eklemlerindedir.
4.2.7.2. Neoplastik natirt belirsiz timorler kategrisindeki vakalarin dagilimi

Bu grupta tani alan vakalarin biytkggalugunu azalan sirayla anevrizmal kemik
kisti (27 vaka, %34,6), fibroz displazi (25 vaka32,1) ve Langerhans hiicreli histiyositoz
(15 vaka, %19,2) vakalar awrmakta idi. Tum vakalarin cinsiyetlere goresdianlar tablo
49'da, ya dagilimi tablo 50'de gorulmektedir.
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Tablo 49: Neoplastik natlrl belirsiz timérlerin cinsiyetley@re dgilimi

Anevrizmal kemik Kisti 13 14 27 (%34,6)
Fibroz displazi 16 9 25 (%32,1)
Langerhans hucreli histiositoz 4 11 15 (%19,2
Basit kemik kisti - 10 10 (%12,8)
Osteofibroz displazi 1 - 1 (%1,3)
TOPLAM 34(%43,6) 44(%56,4) 78 (%100)

Tablo 50: Neoplastik natirii belirsiz timdorlerdekisyartalamalari ve ygaraliklar

Anevrizmal kemik kisti
Fibroz displazi

Basit kemik kisti
Osteofibroz displazi

Langerhans hucreli histiositoz

16,4
28,7
11,6
17,5
43,0

3-51

4-84
1-29

3-34
43

Anevrizmal kemik kisti tanili vakalarin %70,4’G (Maka) uzun kemiklerde (7’si

femurda, 6’'si tibiada) yegeistir. Basit kemik kisti en sik humerusta (5 vaka,®gSibroz

displazi en sik femurda (11 vaka, %44,0), Langeshaicreli histiyositoz en sik kranial
kemiklerde (8 vaka, %53,3) yeglen gostermektedir. Osteofibroz displazi tanili kada ise
lezyon kostada yenrenistir.

4.2.7.3. Osteojenik tumorler kategorisindeki vakalrin dagilimi

Bu kategori icerisinde en sik goérilen timor grubosteosarkom (34 vaka, %60,7)

tanili vakalar olgturmaktadir. En az ise osteoblastom (4 vaka, %¥ah)si verilmstir.
Osteojenik tumorlerin %60,7’si (34 vaka) malign, 24Bi (18 vaka) benign, %7,1'i lokal
agresiftir (4 vaka). Vakalarin cinsiyetlere goreguiani tablo 51'de gérilmektedir.

Tablo 51: Osteojenik timdrlerin cinsiyetlere goregdami

Osteosarkom 15 19 34 (%60,7)
Osteom 7 2 9 (%16,1
Osteoid osteom 5 4 9 (%16,1)
Osteoblastom - 4 4 (%7,1)
TOPLAM 27 29 56 (%100)
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Gorulme siklgl agisindan osteosarkom primer malign kemik tumidalessinda da 1.
sirada yer almaktadir (Tum primer malign kemik tiéle@nin % 34,3'U, tum malign kemik
tumorlerinin %20,5’i). Osteosarkom tanili vakalaah tiplerine gore dalimi tablo 52’de
gorulmektedir. TUm vakalarin yaagilimi tablo 53'te verilmgtir.

Tablo 52: Osteosarkom tanili vakalarin alt tiplere gorgitieni

m

Klasik osteosarkom 24 70,6
Kondroblastik osteosarkom 4 11,8
Parosteal osteosarkom 2 59
Periosteal osteosarkom 2 59
Osteoblastik osteosarkom 1 2,9
Kiguk hicreli osteosarkom 1 2,9

TOPLAM 34 100

Tablo 53: Osteojenik timérlerin yaortalamalari ve yaaraliklari

Osteoid osteom 19,6 7-33 ‘
Osteosarkom 19,7 8-74
| Osteoblastom 25,0 17-44 |
| Osteom 37,0 15-56 |

Vakalarin en sik yerbam yerleri, osteosarkomda femur (19 vaka, %55,9%ia (10
vaka, %29,4) olup, en sik alt ekstremitelerin ukemikleri tutulmytur. Osteoid osteomda
en sik femur (3 vaka, %33,3) ve tibia (2 vaka, BRRtuimutur. Osteomda tim vakalarin
6'sl ¢ene ve yuz kemiklerinde, 3'U kraniyal kemikle yerlemis olup en sik mandibula (4
vaka, %44,4) ve kranial kemiklerde (3 vaka, %33&)esim gozlenmgtir. Osteoblastomda
ise servikal vertebra (2 vaka, %50,0) ve torakatelra (1 vaka, %25,0) ve tibiada (1 vaka,

%25,0) yerlgim gozlenmitir.
4.2.7.4. Osteoklastik dev huicreden zengin tumor&ategorisindeki vakalarin dagilimi

Bu kategori igerisinde en sik gorulen timor grubdewy hicreli kemik tumortu (28
vaka, % 84,8) tanili vakalar ghurmaktaydi. Dev htcreli kemik tumora tanili biakada
daha sonra geken nikslerden birinde malignensi gethi gozlenmitir. Bu gruptaki vakalarin
cinsiyetlere gore dalimi tablo 54'te, ya dagilimi tablo 55’te verilmgtir.
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Tablo 54: Osteoklastik dev hlicreden zengin timorlerin ciedgre gore dalimi

Dev hicreli kemik timori 14 14 28 (%84,8)
Kuguk kemiklerin dev hicreli lezyonu 1 - 1 (%3,0)
Dev hicreli kemik timériinde malignensi 1 - 1 (%3,0)
Kesin tani verilemengi 3 - 3 (%9,1)
TOPLAM 19 14 33 (%100)

Tablo 55: Osteoklastik dev hlicreden zengin timdorlerigp gagilimi

Dev hucreli kemik timéra 31,4 16-72
Kigik kemiklerin dev hicreli lezyonu 60,0 60
Dev hiicreli kemik timériinde malignensi 67 67

Vakalarin en sik yerigm yerlerine bakildiinda, dev hicreli kemik tumori en sik
femur (15 vaka, %53,6) ve tibiada (8 vaka, %28@&)eymis olup en sik alt ekstremitenin
uzun kemiklerinde (25 vaka, %89,3) gortulmekteditickk kemiklerin dev hicreli lezyonu
tanih 1 vakada lezyon el parthadadir. Tibia yerlgmli 1 vakada dev hicreli kemik

tumorunde malignensi geilini saptanmytir.
4.2.7.5. Ceitli timorler kategorisindeki vakalarin da gilmi

Bu kategoride yer alan Ewing sarkomu tanili vakal@l vaka, %93,9)
osteosarkomdan sonra kemikte en sik gorulen 2. gorimmalign  kemik tumordnd
olusturmaktadir (Tim primer malign kemik timdrlerinin 84,3't). Vakalarin cinsiyetlere
gore d&ilimi tablo 56’da verilmytir.

Tablo 56: Cssitli timdrler kategorisindeki vakalarin cinsiyetegore dailhmi

Ewing sarkomu 11 20 31 (%94,0)
Kemigin andiferansiye yiksek dereceli pleomorfik sarkomu - 1 1 (%3,0)
Primer intraosse6z skuamdz hiicreli karsinom - 1 %3,0)
TOPLAM 11 22 33 (%100)

Ewing sarkomu tanili vakalarin yartalamasi 14,1 (4-52) yildir, 11 vaka (%35,5)

kadin, 20 vaka (%64,5) erkektir. Kegm andiferansiye yuksek dereceli pleomorfik sarkomu
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tanili 1 vaka 35 yanda erkek hastadir. Primer intraossedz skuamozhkarsinom tanih 1
vaka ise 84 yanda erkek hastadir.

Ewing sarkomu tanili vakalarda timor en sik fentuvdka, %29,0), fibula (5 vaka,
16,1) ve tibiada (4 vaka, 12,9) yani alt ekstremiteuzun kemiklerinde (18 vaka, % 58,0)
yerlesim gostermektedir. Kerpin andiferansiye yuksek dereceli pleomorfik sarkomu

femurda, primer intraosse6z skuamo6z hicreli karsirse mandibulada yegeistir.
4.2.7.6. Fibrohistiyositik timorler kategorisindeki vakalarin dagilimi

Bu grupta nonossifiye fiborom tanisi alan 11 vakaveo&ur. Vakalarin yg
ortalamasi 13,2 (8-20) yil olup, 4’0 kadin (%36,Z)si erkektir (%63,6). Tumor bu
vakalardan 8(%72,7),'inde tibia 2'sinde (%18,2) terwe 1'inde (%9,1) humerusta yeiila

gostermektedir.

4.2.7.7. Notokordal tumorler kategorisindeki vakahrin dagilimi

Bu gruptaki kordoma tanisi alan 8 vaka, tium primadign kemik timorlerinin %
8,1'ini olusturmaktadir, serimizde benign notokord htcreli tém@nisi almy vaka
gozlenmemytir. Kordoma tanili vakalarin gaortalamasi 56,1 (37-76) yil ve 6'si erkek
(%75,0), 2'si kadin (%25,0) olarak saptagim Tumor bu vakalardan 7’sinde (%87,5)
sakrokoksigeal bdlgede, 1'inde (%12,5) ise lomleetebrada yerkem gostermektedir.

4.2.7.8. Vaskuler tumorler kategorisindeki vakalarn dagilimi

Bu grupta hemanjiyom tanisi alan 6 vaka mevcuWakalarin ya ortalamasi 47,3
(16-79) wyidir. 4’0 kadin (%66,6), 2'si erkektir ®8,3). Tumor bu vakalardan 2
(%33,3)'sinde kraniyal kemik, 2 (%33,3)'sinde toahkertebra, 1 (%16,7)'inde maksilla, 1
(%16,7)'inde ise mandibulada yeyile gostermektedir.

4.2.7.9. Fibrojenik timorler kategorisindeki vakakrin dagilimi

Bu grupta kengin fibrosarkomu tanili 1 vaka yer almaktadir . la39 yainda,

erkektir. Tumoér femurda yegan gostermektedir.
4.2.7.10. Miyojenik tumorler kategorisindeki vakalain dagilimi

Bu grupta kengiin leiyomiyosarkomu tanili 1 vaka yer almaktadiasth 60 yanda,

erkektir. Tumoér femurda yegen gostermektedir.
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4.2.8. Metastatik kemik tumorli vakalarin metastaz tipine, yasa ve cinsiyete gore

dagilimi

Metastatik kemik tumorid tanisi alan 67 vakanin®s7,2) tanesinde primer hastalik
belirtilirken, 22 (%32,8) tanesi “karsinom metastazeklinde tani alngy ve primer
belirtiimemistir. Primeri belirtilen vakalar arasnda keimien sik metastaz yapan timér meme
karsinomudur (19 vaka, %28,4). Sonra sirasiylalradcreli karsinom (8 vaka, %11,9) ve
akciger karsinomu (7 vaka, %10,4) metastazlar izlghmiVakalarin %40,3'0 (27 vaka)
kadin, %59,7’si (40 vaka) erkektir. Meme karsinometastazi tanisi alan 19 vakanin tamami
kadin, akater karsinomu metastazi tanisi alan 7 vakanin taneakek hastadir. (Tablo 57).

Tam vakalarin ygortalamasi 59,1 (29-89) yil olarak saptagtmi

Patoloji raporunda primer belirtiimeyen 22 vakaddrinin klinik tarafindan bilinen
primer tumord mevcuttur. Bunlardan 5'i ager, 3'U meme, 1'i larinks, 1'i mesane, 1'i ise
hem akcger hem mesane karsinomu tanisi olan vakalardir1Bwakanin 1'ine primeri
saptamak icin immunhistokimyasal cata yapilmg ancak destekleyici bulgu elde
edilmezken, 1'inde sadece sitokeratin ve vimentpilyp sitokeratin pozitiffii ile karsinom

metastazi oldgu sdylenmg, 8’inde ise primer icin yardimci ¢gitna yapiimanstir.

Raporunda primeri belirtimeyen 22 vakadan 1'i smlan kolon adenokarsinomu
tanisi almgtir. Kalan 10 vakanin ise bilinen primer bir timdnigvcut dgildir. Bu vakalardan
sonradan kolon adenokarsinomu tanisi alan vaka &ihde primeri saptamaya yonelik
immunhistokimyasal calma denenmi ancak yardimci olmastir. 6’sinda ise primeri

saptamaya yonelik yardimci gatha yapilmanstir.

Tablo 57: Metastatik kemik timoérlt vakalarin primere goegiimi

Meme karsinomu 19 - 19 (%28,4)
Renal hicreli karsinom 2 6 8 (%11,9)
Akciger karsinomu 7 7 (%10,4)
Tiroid karsinomu 1 3 4 (%6,0)
Prostat karsinomu 4 4 (%6,0)
Noroendokrin karsinom 1 1 (%1,5)
Hepatoselliler karsinom 1 1 (%1,5)
Mesane karsinomu 1 1 (%1,5)
Primeri belirtiimeyen 5 17 22 (%32,8)
TOPLAM 27 40 67 (%100)
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Metastatik kemik tumora bulunan vakalarda en srkeyen yeri femurdur (31 vaka,
%46,3) . 2. sikhkta lomber vertebra (11 vaka, %4),63. siklikta torakal vertebra (6 vaka,
%9,0), ve humerus tutulmgtwr. 3 vakada(%4,5) birden cok kemikte metastazauiur.
Diger yerlaim yerleri tablo 58’de gorulmektedir.

Tablo 58: Metastatik kemik tiimorlerinde en sik tutulan keleik

—

Femur 31 46,3
Lomber vertebra 11 16,4
Torakal vertebra 6 9,0
Humerus 6 9,0
Servikal vertebra 3 4,5
Sakrum 3 4,5
Asetabulum 2 3,0
Klavikula 1 15
Radius 1 1,5
Birden ¢ok kemik 3 4,5
TOPLAM 67 100

4.2.9. Dy merkezden konsilte edilen vakalarin aldiklar taniar

Dis merkezden konsulte edilen 36 vakanin tumor dayrd&ategorilerine goére
dagihmina bakildginda, 15'i primer malign kemik timord, 8'i benighj metastatik, 4'U
Sinirda malign lokal agresif, 1'i Sinirda maligrkdb agresif ve nadir metastaz yapan, grupta
yer almaktadir. 3 vakanin ise net olarak hangedati icerisinde yer al@ net olarak

belirtilememitir (Tablo 59).

Tablo 59: Dis merkezden gelen vakalarin timor davggekillerine gore dgilimi

Primer malign kemik timéru 15 41,7
Benign kemik timora 8 22,2
Metastatik timor 5 13,9
Sinirda malign- lokal agresif 4 11,1
Sinirda malign- nadir metastaz yapan 1 2,8
Raporda net olarak belirtilemegni 3 8,3
TOPLAM 36 100
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Dis merkezden gelen kemik tumorli vakalar en sik kojaik tumorler
grubundandir. BI merkezden gelen vakalarin tumor kategorisine g@gglimi tablo 60'ta,
kesin tanilara gore @dimi tablo 61’de verilmytir.

Tablo 60: Dis merkezden gelen vakalarin timdor kategorisine gégedimi

Kondrojenik tumérler 14 38,9
Neoplastik natlirii belirsiz ttimorler 5 13,9
Cssitli timorler 5 13,9
Metastatik timaorler 5 13,9
Osteojenik timorler 3 8,3
Notokordal timaorler 2 2,8
Osteoklastik dev hiicreden zengin timorler 1 2,1
Belirtilmemis 1 1,5
TOPLAM 67 100

Tablo 61: Dis merkezden gelen vakalarin tanilara gorgldai

Ewing sarkomu 5 13,9
Karsinom metastazi 5 13,9
Kondrosarkom 4 11,1
Enkondrom 3 8,3
Langerhans hiicreli histiositoz 3 8,3
Osteosarkom 3 8,3
Osteokondrom 2 5,6
Kordoma 2 5,6
Fibroz displazi 2 5,6
Subungual egzositoz 1 2,8
Atipik kartilajinéz timdr/derece | kondrosarkom 1 ,82
Kesin tani verilemengi 5 13,9
TOPLAM 36 100
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4.2.10. Kesin tani verilemeyen vakalarin dalimi

Kesin tani verilemeyen 15 vakadan 7’sinin (% 46KOndrojenik timaorler, 3'Uniun
(%20,0) osteoklastik dev hlcreden zengin timorlatregorisinde olduklari belirtilngiir.

5’inin (% 33,3 ) ise malign oldiu sdylenirken histopatolojik tipi belirtiimetir.

15 vakanin 8’inde (%53,3) tumor davrgrianida kesin olarak belirtiiemezken, 5’i
(%33,3) malign, 1'i (%6,7) benign, 1'i (%6,7) swka malign davragh bir timoér olarak
belirtiimistir. Kesin tani verilemeyen vakalarin yillara goédagiliminda belirgin fark

gozlenmemtir (Sekil 20).
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Sekil 20: Kesin tani verilemeyen vakalarin yillara gorgitan

4.2.11. Tanisal biyopsisi olan vakalarin, biyopsitearasindaki tani uyumu acgisindan
degerlendiriimesi

Tam kemik timora tanisi algivakalar icerisinde dimerkezden gelen 36 vaka bu
amacla dgerlendirilemedi. Kalan 421 vakadan 113’Unin (%26@nisal biyopsisi
mevcuttu.Bu vakalardan 27’sinin (%6,4) tanisal bsjio sonrasinda bolimimize gelen
biyopsisi yoktu. Kalan 86 (%20,4) vakanin tanisigbpsisi ile sonraki biyopsisinde verilen
tanilar arasindaki tutarliliklari acisindangddendirmeye alinngtir. 86 vakanin 59'ugne
biyopsisi, 27’si kiretaj materyalidir.

8 (%9,3) vakada tanisal biyosinin timori Orneklergiega da yetersiz oldiu
belirtiimistir. Bunlarin 6’s1 gne biyopsisi, 2'si kemik kiuretaj materyalidir.

5 (%5,3) vakada rezeksiyon materyalinde timor taiylanregrese olmgtur, bu
yuzden yorum yapilamastir (tanisal gne biyopsisinde Ewing sarkomu tanisi alan 3 hasta v

tanisal kiretaj materyalinde osteosarkom tanisis@rhasta).
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65 vaka (%75,6) sonraki biyopsisi ile ayni taniynigtir (44’4 igne biyopsisi, 21'i
kemik kiretaj materyalidir).

6 (%7,0) vakanin tanisal biyopsisi tarifli ¢cikarntimor davrargt ya da timor
kategorisini belirten genel bir tani verilgtir. (5’1 i gne biyopsisi, 1'i kemik kiretajidir).

2 (%2,3) vaka ise tanisal biyopsisinden farkli talmstir. (1'i igne biyopsisi, 1'i
kemik kiretaj materyalidir.)

Sonu¢ olarak toplam 73 vakanin tanisal biyopsista(®0O gne biyopsisi ve 23

kiretaj materyali) eksizyonel biyopsi tanisi ilesistirilmistir.

4.2.11.1. Hem tanisal, hem de eksizyonel biyopsisinde aynirtgy1 alan vakalar

Hem tanisal, hem de tedavi amacli biyopsisinde tamy alan 65 vakanin tanilari
ve tanisal biyopsgekilleri tablo 68’'de verilmitir. Tanisal biyopskekli 65 vakanin 44’'iinde
igne biyopsisi, 21'inde ise kemik kiretaj materyaliianisal biyopsi uyumu acgisindan
degerlendirilebilen 50 trucut biyopsinin 44’U (%88,8ksizyonel biyopsisi ile ayni taniyi
alirken, 23 kemik kuretaj materyalinin 21'i (%918)ni tanty alnytir (Tablo 62).

Tablo 62 Tanisal biyopsisi ile eksizyonel biyosisinde ataniy alan vakalar

T e e

Osteosarkom 10 6 16 (%24,6)
Ewing sarkomu 12 2 14 (%21,5)
Dev hiicreli kemik timéri 7 2 9 (%13,8)
Anevrizmal kemik kisti 4 1 5 (%7,7)
Karsinom metastazi 2 3 5 (%7,7)
Kondrosarkom 4 1 5 (%7,7)
Kordoma 2 2 (%3,1)
Osteokondrom 1 1 1 (%1,5)
Osteoblastom - 1 1 (%1,5)
Dev hucreli kemik timériinde malignensi - 1 1 (%1,5)
Hemanjiyom - 1 1 (%1,5)
Langerhans hiicreli histiositoz 1 - 1 (%1,5)
intraossedz skuamdz hiicreli karsinom - 1 1 (%1,5)
iki biyopsisinde de kesin tani verilemensi 1 2 3 (%4,6)
TOPLAM 44 21 65 (%100)
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4.2.11.2. Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemgytarifli ¢ikarilan vakalar

Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyip, gdieltani ya da timor kategorisi

verilen 5 vaka aldiklari tanilarla birlikte tabl®'& gosteriimektedir. Tanisal biyopsisinde

kesin tani verilemeyen vakalarin 2’si kondrojenikmbrler, 1'i osteojenik tumorler, 1'i

osteoklastik dev hicreden zengin tumorler, 1'i ek timorler,

1'i de

gatli tumorler

kategorisindedir. Vakalarin 2’si benign, 1'i nadinmetastaz yapan, 3'0 maligndir.

Tablo 63: Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyip tagfkarilan vakalar

Tarifi
1 2008 | Igne bx Mandibula -Anevrizmal kemik kisti Ven6z hemanjiyom
okuyunuz
Dev hcreli Dev hicreli kemik
2. 2010 | Igne bx Femur -
kemik lezyonu tumoru
Kondrojenik -Dusik dereceli Derece I
3. 2011 | Kduretaj Pelvis
tumor kondrosarkom ondrosarkom
] Mattr kondroid
4. 2011 | Igne bx Tibia -Derece | kondrosarkom Osteokondrom
doku
-Dev hiicreli tumorinde
Yuksek malignensi
Andiferansiye
) dereceli malign | -Osteosarkom
5. 2015 | Igne bx Femur yiksek dereceli
mezenkimal -Fibrosarkom
pleomorfik sarkom
tumor -Yiksek dereceli pleomorfik
sarkom
-Dediferansiye kondrosarkomOsteosarkom
Malign
] -Andiferansiye yiksek (radyoterapiye
6. 2015 | Igne bx Klavikula mezenkimal
dereceli pleomorfik sarkom| sekonder getigi
tumor
-Osteosarkom distindlimis)
*bx: biyopsi
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4.2.11.3. Tanisal biyopsisinde eksizyonel biyopsisien farkli tani alan vakalar
Tanisal biyopsisinde farkli tani alan 2 vakaldab4’te gosterilmgtir. 50 igne
biyopsisinden 1'i (%2,0) ve 23 kiretaj materyalind®’i (%4,3) eksizyonel biyopsisinde

farkl tani almgtir.

Tablo 64: Tanisal biyopsisi ile eksizyonel biyopsisi farklan vakalar

. Anevrizmal kemik Kisti

Igne bx i . .
1. 2008 Fibula Dev hiicreli kemik Var

tamora
] Derece | kondrosarkom

Kiretaj o

2. 2015 Femur / Atipik kondromat®z Derece Il Var
tamor kondrosarkom

4.2.12. Yardimci calsma yapilma oranina gore vakalarin dgilimi

Tum vakalardan 101 (%22,1) ine immunhistokimyagalisma yapilmg olup,
uygulanan immunhistokimyal belirteg sayilar ile mir davrary kategorilerinin
karsilastirimasi tablo 65'te verilngtir. Immunhistokimyasal ¢aima yapilma orani malign
tumorlerde en yuksek iken, benign ve nadiren n&tagapan timorlerde en gikttr; tim
tumorlerin %36,3'UnU olgturan malign tumdarlerin %50,6'sina, tum tumorlefisl0,6'sini
olusturan lokal agresif tumdrlerin %27,7’sine, tim tinedn %7,4'Un0 olgturan nadiren
metastaz yapan grubun % 5,9’una, tum tumorlerin , 9%d8u olwturan benign tumorlerin ise
%2’ine immunhistokimyasal ¢agma yapilmstir.

Degerlendirme sirasinda 457 vakadan sadece 15 tar(@68$)8) 1-3 belirte¢ arasinda
degisen sayida histokimyasal gaha yapilmgtir. Bu vakalardan 14’0 (%3,1) malign iken 1’i
(%0,2) nadiren metastaz yapan gruptadir. Benigmalaydokal agresif timdrlerin higbirinde

histokimyasal ¢agma kullaniimamytir.
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Tablo 65: Tumor davrani kategorilerine gére uygulanan immunhistokimyasdirte¢ sayilari ve oranlari

Malign 70 13 1 82 166
%15,4 %2,8 %0,2 %17,9 % 36,3
Lokal agresif 13 - - 35 48
%2,8 %7,8 %10,6
Nadiren metastaz yapan 2 - 32 34
%0,4 %7,0 %7.,4
Benign 2 - - 199 201
%0,4 %43,5 %43,9
TOPLAM 87 13 1 356 457
%190 %28 9%0,2 %78,0 %100

Immunhistokimyasal caima uygulanan 101 hastanin 42’si(%41,6) karsinom
metastazi, 26’s1 (% 25,7) Ewing sarkomu, 13'U Lamges hicreli histiyositoz (%12,9), 7'si
(%6,9) kordoma tanili hastalardir.

Histokimyasal ¢cabma uygulanan 15 vakanin ise 12’sini (% 80,0) Ewsagkomu

tanili vakalar olgturmaktadir.
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5. TARTISMA

En son saptanan verilere goére, ygyalku doku ve kemik sarkomlari batin
malignensilerin %1’den azini (yuryak doku %0,72 sini, kemik %0,18'ini) kapsayan nadir
gorulen ve heterojen hastaliklardir [1]. Nadirigdreleri ve kompleks yapilari nedeniyle tani
ve tedavilerinin geftirilebilmesi icin molekiler duzeydeki cainalar yanisira, cdli

epidemiyolojik verileri iceren gespopulasyonlu cagmalara ihtiyacg vardir.

Ulkemizde yumsgak doku ve kemik timérlerinin insidansini vesdiamini gosteren
kapsamli cabma sayisi azdir. Yicetiurk ve ark.[23] 1988-200faxilarasini kapsayan kemik
ve yumuyak doku timdrleri prevelansi, Dabak ve ark.[4] @83k 2012 arasini kapsayan
universitemiz Ortopedi departmaninda yapilan keweikyumyak doku timorleri gcagmalari

ulkemizde bu konuda yapilgnen geng kapsamli capmalardandir.

Yumusak doku ve kemik timarlerine ait saptadniz bulgular sirasiyla tagtimistir.
DSO siniflamasinda 2002'den beri yerini alan lo&gtesif ya da nadiren metastaz yapan
sinirda malign gruplardaki tumoérlerin sgkhile ilgili bulgular -bu gruplar hakkinda siklik
bildiren calgmaya rastlanmagindan- antite bazinda bulunan sonuclarlagikagtiriimistir.

5.1. Yumusak doku timorleri

Yumusak doku tumoérlerinin yillara gore gdimina bakildginda 2006’dan 2015’'e
kadar arty ve azalmalarla seyreitj en digik seviyesi 2011'de gozlenirken, 2015'te belirgin
bir artis gosterdgi dikkati cekmitir. Bu desisimler pek cok faktdre kganabilir: 2011'de
yumwak doku timorlerinde gozlenen belirgin azalma, 29dihda uygulamaya giren tam
gin yasasina lganabilir. Universitemiz ortopedi boliminde 6zdkikkemik ve yumsak
doku timor cerrahisi yapan bigi@tim Gyesi de bu yasayla 2012’de 6zel bir hastargscs
yapmsg, 2013'te yasanin gesmesiyle hem Universitemize geri dongnihem de Ozel

hastanedeki ¢caimasina devam etstir.

2013 Ekim ayindan sonra departmanimizdaki uzmahistopatolojik bolimlere
gore calgmaya balamislardir. Boylece pek ¢cok dnemli biyopsi ilgili brahocalari tarafindan
degerlendiriimeye bglamis, bu b&lamda klinik ile iletsimler kolaylgip artmg ve raporlarda
belirli duzenlemelere gidilngtir. Boliumumizdeki bu o6nemli gelnhe kisa sirede
raporlarimiza yansimy Klinik boltimlerin pozitif geri bildirimleri artmgtir. Dis merkezden
biyopsisi gelen vakalarin yillik olarak yugak doku timéri tanisi alan tim vakalara oranina
bakildginda, 2015'teki oranin (%21,1), géir 9 yilin ortalamasinin (% 13,5) 2 katina
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yaklastigl gorulmtir. Samsun ve Samsursidgevre hastanelerden gelen biyopsilerdeki bu
artistan yola ¢ikarak, b6lmimuzin yugak doku timorleri patolojisinde bir referans meikez

haline gelmekte oldiu séylenebilir.

Yumusak doku timdrlerinin bélimumuize gelen bittin biylgpsarasindaki oraninin
ise zamanla azalgh saptanmtir. Bu durum bolimimuzin toplam biyopsi sayisinhen yil
artis gostermesi ve tum biyopsiler arasinda da 6zellideeski yillara gore ¢ok daha fazla
oranla gordgimiz gastrointestinal sistem endoskopik biyopsieba&lanmstir.

Calsmamiza alinan yumgak doku timorli 1624 hastanin %51,2 (832)'si kadin,
%48,8 (792)'i erkektir. Dabak ve ark.[4]'nin yaftl 1987-2012 yillar arasinda 19 Mayis
Universitesi Ortopedi servisinde yatan hastalarpskgan cagmada yumsgak doku
tumorlerinin %54,4 U kadin, %46,6 siI erkek olaragtanmgtir. Bu oran bizim ¢ajmamiza
benzersekilde -ancak daha belirgin bir farkla- kadinlardaha yuksektir. Ayni bolgede
yapilms iki calisma arasindaki oran farkinin, blyuk olasilikla bizpadsmamizin sadece
ortopedi vakalarini d@l, daha geni bir hasta profilini kapsamasina gha oldugu

distndimistar.

Calsmamizda benign timoérler kadinlarda %52,2, erkekleé¥e?7,8, lokal agresif
tumorler kadinlarda % 48,5, erkeklerde % 51,5jmeadmetastaz yapan gruptaki timorler ise
kadinlarda %46,7, erkeklerde %53,3 oraninda saptan Yumuak dokunun malign
tumorleri, yani sarkomlari ise kadin ve erkekleegd oranda gotzlenmiir. Yiceturk ve
ark.[23]'nin calsmasinda, yumyak doku sarkomlarinin erkeklerde (%55,0) daha fakdagu
belirtiimistir. Amerika’da kemik ve yumgak doku sarkomlari insidansi ile ilgili yapilan bir
calismada[62],[63] 2010 yilinda 3298 yeni yugakt doku sarkomu tanisi verifili bunun
%51'inin erkeklerde, %49' unun kadinlarda @adubelirtiimistir. Honoré ve ark.[64]'nin
Fransa’'da yaptiklarl camada da yurmyak doku sarkomlari 1,3/1 oraniyla erkeklerde fazlad

Bizim calsmamizda ise literatlirde bahsedilen erkeykbaigl gbzlenmenitir.

Tam vakalarin yg ortalamasi 43,4 yil olarak saptagtim  Yas ortalamasi benign
tumorlerde 41,2 yil, sinirda malign-lokal agresimbrlerde 45,9 yil, sinirda malign-nadiren
metastaz yapan tumdrlerde 58,9 yil, malign tumdded9,2 yildir. Dabak ve ark.[4]'nin
yaptiklari calgmada primer yunyak doku tiumorli tim vakalarinin yaortalamasi 40,5,
benign yumgak doku timérlerininki 36,5, malign yursek doku timérlerininki ise 52,1 yil
olarak bulunmstur. Honoré ve ark.[64] ise Fransa’'da yuaki doku sarkomlarinin tani
sirasindaki ygortalamasini 60,0 (0-92) yil olarak bulduklarilitimislerdir. Gustafson ve
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ark.[65] ise yumgak doku sarkomlarinda yaortalamasini 64,0 yil olarak saptatmi
Yurtdigl literattrlerle kagilastirildiginda, Ulkemizde yunyak doku sarkomlari ya
ortalamasinin yakigk 1 dekad daha duk olup olmadiini saptamak icin daha ileri

calismalara gerek vardir.

Calismamizdaki malign yunyak doku timorleri 1. dekaddan 7. dekada kadar Siurek
bir arts gostermy, 7. dekaddaki kucuk bir disten sonra 8. dekadda zirveye gmhastir.
Dennis ve ark.[62]ingiltere’de yaptiklarl bir caimada yumgak doku sarkomlarinin
%65’inin 50 yg ve sonrasinda yani 6. dekad ve sonrasinda g@iitdij en ytksek insidansin
ise 85 ya civarinda goruldgini soylemgtir. Yine Honoré ve ark.[64]'nin Fransa'da
yaptiklari cagmada yumgak doku sarkomlarinin bizimkine benzgkilde 7. dekada kadar
surekli bir arty gosterip, 7. ve 8. dekadlardaki hafif bir azalmistgrdgi, sonrasinda 9.
dekadda zirveye uaagi gorulmektedir. Son iki calmaya goére malign yumgak doku
tumorla vakalarda bizim saptagmiz en yuksek gorilme oranlari ortalama 1 dekadada
erkendir; vakalarin % 70'i 40 yave sonrasinda gorulurken, en yuksek insidans 79a§9

aralgindadir

Calsmamizda, yumgak doku timdrlerinin %76,4'G benign, %12,5'i siairdalign
davrang gosteren (%6,1'l lokal agresif + %6,4'U nadir e&ta yapan), %10,7’si malign
tumorler grubunda yer almaktadir. Dabak ve arkiadenin[4] yaptgl calsmada primer
yumuwak doku timérlerinin % 74,4'0 benign, %25,6'sI gralsaptannstir. Bélimuize malign
tumor iceren biyopsilerin @unun ortopedi kliniinden geliyor olmasi, Dabak ve
arkadalarindaki malign timor oraninin bizim gahamiza oranla yiksek saptanma nedenini
aciklamaktadir. Yucetirk ve arkathrinin[23] calsmasinda ise malign timoérler benign
tumorlerden fazladir. Bunu c¢gitna gruplarini cevre hastanelerde tedavi edilem&gegik ve

zor vakalarin olgturmasina bgamiglardir.

Yumusak doku timorleri icerisinde en biyuk kategoriyskaler timorler (%31,5)
olusturmaktadir. Daha sonra azalan sirayla adipoditkdrler (%28,4), sinir kilift timorleri
(%12,8), fibroblastik/miyofibroblastik timdrler (%8, sdzde fibrohistiositik timorler (%5,2),
perisitik (perivaskiler) tumorler (%2,8), duz kasnbrleri (%1,8), farklanmasi bilinmeyen
tumorler (%1,6), iskelet kasi tumorleri (%1,4), dednsiye/siniflandirilamayan sarkomlar
(%1,2) ve kondroossetz timor (%0,1) izlegtimi Tanilara gore ise en sik hemanjiyom
(%24,7), sonra lipom (%22,0), Schwannoma (%8,8)p¢eovyal dev hicreli timor (%5,0),

Kaposi sarkomu (%3,9), norofibrom (%3,6), lenfaajty (%2,3), desmoid tip fiboromatozis
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(%2,0), glomus tumoru (%2,0) ve gdrleri gelmektedir. Ylceturk ve arkateinin[23]

yaptgl calsmada bizim ¢cagmamiza (agresif fiboromatozis siklidisinda) benzesgekilde en

sik vaskiler timérler (%37,5), sonra lipom (%21,apresif fioromatozis (%19,9) ve
norojenik timorler (%14,0) saptargtwn. WHO’da[17] lipom ve anjiyolipomlarin sik
gorulmesine bgi en sik gorulen kategorinin adipositik timdrlédwgundan bahsedilmekte,
Campanacci[66] ise gercek prevelansini belirlemek adsa da lipomlarin en sik goérulen
yumwak doku timoérd oldgu belirtiimektedir. Cabmamizda en buyidk grubu yiksek
hemanjiyom siklgiina b&li olarak vaskuler timérler ofturmakta, hemanjiyomlarin biyuk
bolumunu ise kapiller hemanjiyom grubu icerisine inah lobule kapiller

hemanjiyom/piyojenik grantlom vakalari elurmaktadir. Bu lezyonlardan 6zellikle oral

bdlgede yerlgenlerin bir kisminin granilasyon dokusu olabifgckisintlmistar.

Calismamizda malign tumorler icerisinde en sik rabdomsaykom (%13,2) ve
leiyomiyosarkom (% 13,2) sonra liposarkom (%12dnitari izlenmgtir. Ylceturk ve ark.
[23]'nin calsmasinda en sik pleomorfik hicreli sarkom (%24, ptaarken, sonra sirasiyla
liposarkom (%16,4) ve sinovyal sarkom (%13) saptanmrabdomiyosarkom %4,4 oraninda
bulunmutur. Dabak ve ark.[4]'nin ¢caimasinda malign yunsak doku timorleri arasinda en
sik liposarkom (%19,3), pleomorfik hicreli timor 193), pleomorfik andiferansiye sarkom
(%14,0) bulundgunu, rabdomiyosarkomun ise % 8,0 oraninda @idu belirtmglerdir.
Honoré ve ark.[64R2015'te Fransa’da yumak doku sarkomlari arasinda en sik sirasiyla
liposarkom (%25,2), andiferansiye sarkom (%21,8) \&yomiyosarkom (%17,1)
goruldigiint belirtmglerdir. Bu calgmada rabdomiyosarkom % 5,0’'lik oranla 6. sirada
saptanmytir. Mastrangelo ve ark.[67]'nin yapti3 Avrupa Ulkesini kapsayaritglya Fransa
ve Ingiltere) calmada yumsak doku sarkomlari icerisinde en sik sirasiyla dgpkom
(%26,2) ve leiyomiyosarkom (%16,2) saptagmiup, rabdomiyosarkom sikh %4,5 olarak
bulunmutur. Bu dért caymadan yola ¢ikarak cainamizdaki yumgak doku sarkomlarindan
rabdomiyosarkom oraninin literatiire oranla yuks$g@ksarkom oranlarinin ise gk oldusu

sonucuna ukalmistir.

Calsmamizda tum yumgak doku timorlerinin % 42,6's1 ekstremitelerde (Ust
ekstremiteler:%23,6 + alt ekstremiteler:%19,0) gg@mh goOsterirken, %27,8'i godvdede,
%26,8'i ba boyun boélgesinde yeden gostermektedir. Tumorlerin biyolojik davralarina
gore en sik yerkgm yerlerinin yine benzegekilde old@gu bulunmugtur. Yumwak doku
sarkomlarinin %48,8'i ekstremitelerde, %43,1'i gésd, %8,0'inin bgboyunda yerlgigi
gozlenmgtir. Bu bulgu literatirle uyumludur; Honoré ve 464], yumwak doku
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sarkomlarinin  %49’unun ekstremitelerde, %40 Ininvagide, %11'inin  bgboyunda
yerlestigini belirtmislerdir. Yine Beckingsale ve Shaw[30], yugailk doku sarkomlarinin en
sik ekstremitelerde (%23,0), bunun da yalka2/3’inin alt ekstremitelerde yegtgsini

soylemilerdir.

Calsmamizda vaskuiler tamdrlerin %85,9’'unu  benign  vaskultimorler
olusturmaktadir. Bunlarin % 91,1’ini hemanjiyomlar (4@dka), %8,6’sini1 lenfanjiyomlar (38
vaka), % 0,2'sini epiteloyid hemanjiyom (1 vakapgurmaktadir. YUceturk ve ark.[23]'nin
calismasinda benign vaskuler timorler %37,5 oranindap obwnlarin % 80,6’sinin

hemanjiyom oldgu séylenmtir.

Hemanjiyomlarin %51,4’0 erkek, %48,6’sI kadindiasYortalamasi 35,2 (0-88) vyil
olarak saptanmgiir. Dabak ve ark.[4], calmalarindaki hemanjiyom vakalarinin %51,9’'unun
erkek, %48,1'inin kadin oldiunu, ya ortalamasini ise 22,6 yil olarak bulduklarini
soylemglerdir. Calsmamizdaki hemanjiyomlarin  %23,2’sigia ve dudakta yeriam
gostermektedir. Hemanjiyom tanisi alan 401 vak&mi®1,5 inin alt tipi belirtiimgtir. Bunlar
arasinda en sik lobile kapiller hemanjiyom (%40gHzlenmgtir. Lobule kapiller
hemanjiyomseklinde tani verilen oral boélge lezyonlarinin bistki gercekte granilasyon
dokusu olabilir.

Pediatrik lezyonlar arasinda yaygin gortlen lenyamlar en sik dgumda ve
yasamin ilk 1 yilinda gorulurler, en sik ghoyun bolgesinde bulunurlar[68]. Cahamizdaki
lenfanjiyomlarin 24’0 kadin, 14’0 erkektir, yartalamasi 29,3 (1-58) yildir, en sik boyun (9
vaka) ve gi1z-dudak (9 vaka) yer$emi gozlenmitir.

Epiteloid hemanjiyom gegiyas araliklarini etkiler, 3. dekaddan 5. dekada&rdo
zirve yapar, hafifce kadin baskiglimevcuttur, en sik gortlgia bdlgeler b (6zellikle alin,
preaurikiler bolge ve skalp) ve distal ekstremitéte (6zellikle parmaklar)[69].
Calismamizdaki epiteloyid hemanjiyom tanili 1 vaka 26igda kadin hastadir, lezyon

kulakta yerlemistir. Bulgular literattirle uyumludur.

Vaskuler tumorler icerisinde nadiren metastaz yagmopta yer alan Kaposi
sarkomunun 4 farkl klinik ve epidemiyolojik formanimlanmgtir. Bunlardan klasik indolent
tip, Akdeniz/Bati Avrupa veya Askanazi kokenlisiyaerkeklerde, endemik tip, HIV ile
enfekte olmayan ekvatoryal Afrikada’ki ortasyariskinlerde ve cocuklarda, iyatrojenik tip

immunsupresif tedavi alangdierde, AIDS iliskili tip ise HIV-1 ile enfekte kjilerde goruldr.
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En sik deride yerkirken mukozal membranlar, lenf nodlar ve visseoafjanlarda da
gorulebilir[3]. Calismamizda tim vaskuiler timorler icerisinde 2. Siklikorilen Kaposi
sarkomu tanili 63 vakanin 37’si (%58,7) erkek, 2§%41,3) kadindir. Yaortalamasi 68,9
(36-90) yil olarak saptangtir. Bu hastalardan 64 ve 70slaindaki 2 hastanin lenfoma
tanisi ile takipli hastalar olgu, 64 yginda 1 hastanin renal transplant yapgldoir hasta
oldugu saptanmiolup 3 hastada iyatrojenik tip, kalan 60 hastagigiunun buyulk olasilikla
klasik tip old@gu distinulmisttr. En sik yerlgm yeri ayak ve ayak bifg (29 vaka, %46,0)
olup hepsi deride yegen olgulardir. Cagmalarina lokal agresif ve nadir metrastaz yapan
tumorleri de dahil eden Mastrangelo ve ark.[67] 3@&muak doku sarkomu arasinda 95
Kaposi sarkomu vakasi saptghardir. Bizim calgmamizda Kaposi sarkomu, sinirda malign
ve malign grupta yer alan yugak doku timdrleri (378 vaka) icerisinde oldukcaldabir
orandadir. Vaka sayilari oransal olarakskagtirilirsa, Kaposi sarkomunun tim vakalar
icerisindeki orani Mastrangelo ve ark.[67] salasinda %8,9 iken, bizim c¢ghhamizda bu
oran %16,6'dir. Literatire gore yiuksek oranda shptaniz bu oran, Kaposi sarkomtphel
vakalarin ¢evre hastanelerden siklikla 3. basanvagalik kurulusu olan fakultemiz klinik
bolumlerine ve bir kisminin da hazir preperat lddirbolimimize konsiltasyonunagha
olabilir. Ayrica Uldrick ve ark.[70] HHV-8 seropdaitesinin Sahra alti Afrikada %50’den
fazla iken, Akdeniz ulkelerinde %20-30 civarindagw Avrupa ulkesinde %10’nun altinda
oldugunu belirtmglerdir[70]. Mastrangelo ve ark.[67]'nin catnasinin Avrupa’da yapilmi
bir calsma olmasi da aradaki anlamli farki agiklayabilitkdusnizdeki gercek sikli saptamak
icin daha geni calgmalara ihtiya¢ vardir. Mastrangelo ve ark.[67] aka buyuk
cogunlugunu erkek olarak saptagtardir. Yine Amerika’da da prevelansin erkekleréepeci
olarak yuksek oldgu bilinmektedir [70]. Bizim cabmamizda da erkek vaka sayisi fazla olup

bu bulgu literattrle uyumludur.

Kaposiform hemanjiyoendotelyoma hemen tamamen ¢aek yaridan fazlasi ilk
1 yasta goralur. Erkekler kizlardan daha sik etkileren sik ekstremitelerin yungak
dokularinda goralur, kuaguk bir boliumi vicut kawtehde geBebilir[3]. Adolesan ve
eriskinlerde ¢ok nadirdir[71]. Serimizdeki kaposiform hemanjiyoendotelyoma taRilraka,
18 ve 77 yglarinda erkek hastalardir. Lezyon ysmhe yerleri el ve ayaktir. Cinsiyet ve
lokalizasyon acisindan literattirle uyumlu olmakidikie, her iki vakanin da literatiirde sik
gorulen ¢ocuk yagrubu dgil de, nadir gorulen 1'i adolesan, 1'i ileri ygrubunda olmasi

ilging bulunmutur.
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Epiteloid hemanjiyoendotelyoma en sik 2. dekaddaa&l Uzere butin gkarda
gorulebilen, hafif kadin baskigh gosteren malign vaskuiler neoplazidir [7Z}enellikle
ekstremitelerde soliter yurgak doku kitlesi olarak goérulir[3]. Camamizdaki epiteloid
hemanjiyoendotelyoma tanili 1 vaka 2@ ipaa erkektir, lezyon yeran yeri dizdir. Bulgular

literatrle uyumludur.

Calsmamizda vaskuler timorlerin %1,4'G (7 vaka) maligndalign vaskuler
tumorler tim malign yumyak doku sarkomlarinin %4,0’G kadardir. Bunlarini §%1,2)
anjiyosarkom, 1'i epiteloyid hemanjiyoendotelyons(;2) tanili vakalardir. Yiceturk ve
arkadalarinin[23] calgsmasinda malign vaskuler timdrler tim malign ygaku doku
tumorleri icerisinde % 4,6’ lik bir orana sahiptMastrangelo ve ark.[67]'nin ¢amasinda
968 yumygak doku sarkomunun 46’sin1 (%4,7) anjiyosarkomltarakalar olgturmaktadir.

Malign vaskuler tumor sikhimiz literattrle uyumludur.

Calsmamizda adipositik tumor tanili 462 vakanin % 90(817 vaka) benign
adipositik tumorlerdir. Benign adipositik tumoikerise %85,6 (357 vaka)'sini lipomlar
olusturmaktadir. Lipomlar tim benign yugak doku timodrlerinin % 29,7’si kadardir.
Yuceturk ve ark. [23]'nin ¢calmasinda lipomlar benign yursak doku timoérlerinin %21,5’i
kadardir. Dabak ve ark.[4]'nin csnasinda ise bu oran %17,2 olarak saptainmiBu
farkhlik ortopedi dgi bolimlerden, 6zellikle plastik cerrahiden gelevk csayidaki lipom
olgularina balanmstir. Ustiindg ve Dervioglu[73] 843 lipomatdz timor arasinda %95’inin
benign (799 vaka), %5’inin (44 vaka) malign gidau, benign lipomatdz timdrler arasinda
%75’inin (630 vaka) lipom oldgunu belirtmglerdir. Bu oranlar bizim saptagimiz oranlara

yakindir.

Anjiyolipomlar relatif olarak siktir ve genelliklg0’lu yaslarin sonlarinda ya da 20’li
yaslarin bglarinda goraltr, erkeklerde kadinlardan daha sighrsik ekstremitelerde ve daha
sonnra gbvdede vyesigler, %5'i familyaldir. Sikhkla multipl subkutarkicik noduller
seklinde bulunurlar[3].Calismamizdaki anjiyolipom tanili 25 vakanin 13’0 kadd®'si
erkektir, yg ortalamasi 42,9 (17-78) yildir, lezyon en sik kol@® vaka) olmak Uzere 15’i
ekstremitelerde (%60,0), 4’0 gbvdede, 1'i boyundarlggim godstermektedir. 5 vakanin
multipl oldugu saptanmstir. Ustiindg ve Dervioglu[73] calsmalarinda 799 vakalik benign
lipomat6z timor arasinda 83 anjiyolipom tespit gtendir ve bunlarin ygortalamasi 38,0 yil,
51'i erkek, 32’'si kadin olup en sik ekstremitele(@le63) yerlemektedir.
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Intramuskiler (infiltran) lipomlar sik @édir[74]. Calismamizda 7'si kadin, 6’si
erkek toplam 13 vaka intramuskuler lipom tanisiigiim yas ortalamasi 49,8 (20-76) yil olup,
lezyon en sik uylukta (5 vaka, %38,5) vyeie gostermektedir. Ustiinga ve
Dervisoglu[73]'nun adipositik timorler serisinde, 799 vakalbenign lipomatéz tumor
arasinda 11 infiltran lipom bulungu, ys ortalamasinin 48,3 yil, 6’sinin kadin, 5’inin ekke
oldugu, 5'inin bg boyunda, 3'Gnilin gévdede, 2'sinin alt ekstremiteldmin st ekstremitede

yerlesim gdsterdgi belirtiimistir. Bulgular benzer olarak yorumlangtir.

Igsi hucreli/pleomorfik lipom 6zellikle 40-70 yaarasi erkeklerde, ortalama 55sya
civarinda gorulur, vakalarin %10 veya daha azinédi C@u boynun arka kismi, sirt ve
omuzda yerlgir[3], [75]. Ustiindg ve Dervioglu[73], 10'u igsi huicreli, 1'i pleomorfik lipom
olarak raporlanan toplam 11 vakanin 9’'unun erkésinih kadin oldgunu, vakalarin en sik
govdeve bgtboyunda yerlgtiklerini séylemglerdir. Fletcher ve ark[75] yaptiklar cghada
igsi hucreli lipomlarin tim adipositik timérlerin %5,unu olwturdusunu belirtmglerdir.
Ustindg ve Dervioglu'nun [73] calsmasinda bu oran %1,3'tir. Cahamizdaki gsi
hicreli/pleomorfik lipom tanisi alan 12 vaka 46dpaditik tumor icerisinde % 2,6’lik bir
orana sahiptir, 9'u erkek, 3’0 kadindir,syartalamasi 51,7 (31-72) yildir, vakalarin en sik
boyunda yerlgtikleri gézlenmitir. Bizim calsmamizda tim lipomatéz timorler igindeki

siklik literattire gore biraz yuksek bulunmaklaikid, diger bulgular literattrle uyumludur.

Lipoblastom baskin olarak yenigian ve erken cocuklukta, %901 3 gya altinda,
nadiren adolesan ve gkinlerde goruliir.insidans hafifce erkeklerde yiiksektir. Gévde ve
ekstremiteler en sik goruldia bolgelerdir[3], [76] Retroperiton, pelvis, abdomen, mezenter,
mediasten, baboyun ve solid organlarda gorulebilir[3], [7T.alismamizdaki lipoblastom
tanih 4 vakanin 3’4 kadin, 1'i erkektir, 2 vakayés, 2 vaka 1 yandadir, yerlgim yerleri
boyun, gluteal bolge, govde arka yiizii ve abdomendistindg ve Dervioglu[73]
calismalarindaki 3 lipoblastom olgusununsyartalamasinin 1,25 yil, 2’sinin kadin, 1’inin
erkek oldgunu belirtmglerdir. Vakalarimizda yurtgh literatirlere gore goézlenen kadin
baskinlgl, Ustindg ve Dervioglu'nun [73] bulgulari ile uyumludur. Vaka sayisikcaz
olmakla birlikte, iki calgmada gozlenen kadin baskgmhin geng sekilde aratirilmasi
gereklidir.

Calismamizdaki ekstrarenal anjiyomiyolipom tanili 3 vaka2’si kadin 1'i erkektir,
yas ortalamasi 42,9 (17-78) yil olarak saptagtmilezyonlar boyun, kol ve bacakta yaite
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gOstermektedir. Ustiindave Dervioglu[73] calsmalarinda 2 anjiyomiyolipom olgusu
bildirmis olup bunlarin 2’'si de kadindir. Yartalamalari 47,5 yil olarak bulungtur.

Hibernom benign lipomatdz timdrlerin %1,6'sin1, tlipomatdz timorlerin ise
%1,1 kadarini olgturur, genc egkinlerde gorulir, ortalama ya38'dir, %601 3. ve 4.
dekadlarda goralur. En sik yegim yeri bacak, sonra govde/gis duvari, Ust ekstremite, sha
ve boyundur [3]. Erkeklerde kadinlara gore birakadtazla goraltr[78]Vakalarimiz arasinda
hibernom tanili 2 vaka bulunmaktadir (tum lipomatdmoérlerin %0,4°0, benign lipomat6z
tumorlerin %0,5’1). Vakalar 48 ve 53 glarinda olup, 1'i kadin, 1’i erkektir. Lezyon yegim
yerleri Ust bacak ve boyundur. Gortlme kliiteratire gore diiik bulunmugtur. Diger

bulgular literattirle uyumludur.

Yumusak doku miyolipomu, egkinlerde 6zellikle kadinlarda gorilen oldukga nadir
bir tumo6rdiur. Genellikle abdominal bolge, retropami ve inguinal bolgede derin yeyimli
bir kitle olarak bulunur. Daha nadir olarak govde ekstremitelerin subkutan dokusunda
goralur [79]. Ustiindave Dervioglu[73] calsmalarinda miyolipom tanili 41 ymda 1 erkek
hasta tanimlamglardir. Vakalarimiz arasinda miyolipom tanili 48sipala bir kadin hasta

izlenmistir. Lezyon karin 6n duvarinda yegtaistir. Bulgular literattrle uyumludur.

Atipik lipomat6z timor/iyi diferansiye liposarkonmlabitin liposarkomlarin %40-
45’ kadardir, genellikle orta yh eriskinlerde gorulir ve 6. dekadda zirve yapar, erkek v
kadinlar it olarak etkilenir[3]. En sik ekstremitelerin deryumuak dokularinda, 6zellikle
bacakta, sonra retroperiton, paratestikiler batgediastende goruldr. [3],[80]. Csinamizda
15'i erkek, 8'i kadin toplam 23 vaka, atipik lipotha timar/iyi diferansiye liposarkom tanisi
almustir. Diger liposarkom vakalariyla (21 vaka) birliktesgiiatiliirse, tim liposarkomlarin (44
vaka) %52,3'Unu iyi diferansiye liposarkomlar gilwrmaktadir. Bu oran literatlire gére biraz
yuksek bulunmgtur. Calsmamizdaki atipik lipomat6z timor/iyi diferansiy@disarkom tanili
vakalarin ya ortalamasi 53,6 (31-81) yildir. En sik alt ekstitede (10 vaka,% 43,5)
yerlesim gOzlenmgtir. 4 vaka retroperitonda, 1 vaka abdomende, lavigk mediastende
yerlesim gostermektedir. Ustiindave Dervioglu[73] ise 11 iyi diferansiye liposarkom
vakasinin 6’sinin erkek, 5’inin kadin olglinu belirtmgtir. Calismamizdaki vakalar 1,9/1
oranla erkeklerde daha sik olup literatiire gérelefkasta sayimiz énemli 6lctide yiksektir.

Vakalarimizin yaortalamasi ve lokalizasyonlari literatirle uyumiud

Calsmamizdaki derece Il ve 1l liposarkomlar (21 vakaddipositik tumorlerin

%.4,5'nu, malign yumgak doku timdrlerinin %12,1'ini okiurmaktadir.  Yuceturk ve
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ark.[23]'nin calgmasinda, liposarkomlar malign yugak doku timdrlerinin %16,4’tn0
olusturmaktadir. Bizim ¢cajmamizda alt tip olarak en sik miksoid liposarkond (aka,
%66,7) sonra pleomorfik liposarkom (3 vaka, %214t8hisi verilmgtir. Ustiindg ve
Dervisoglu[73] iyi diferansiye liposarkomlar ginda kalan 33 liposarkom vakasinin 29'unu
miksoid liposarkom ve 2’sini pleomorfik liposarkooharak rapor etmglerdir. Mastrangelo ve
ark.[67]'nin calsmasindaki 254 yungak doku liposarkomunun alt tipleri arasinda 136isin
yuvarlak hticreli, 25’inin ise miksoid liposarkomdagunu (yeni DSO siniflamasiyla toplam

161'1-%63,4 miksoid liposarkom) saptagiardir. Bu oran bizim ¢cajmamizla benzerdir.

Calsmamizdaki derece 1l ve lll liposarkomlarin %57,112 vaka) kadinlarda,
%42,9u (9 vaka) erkeklerde gorulmektedir. sYartalamasi 50,1 (29-91) yil olarak
bulunmuytur. Dabak ve ark.[4] liposarkomlarin %51,7 erke#tee %48,3'Unin kadinlarda
gorildigiini ve ya ortalamasinin 48,2 vyil oldunu belirtmglerdir. Ustindg ve
Dervisoglu[73] ise derece Il ve Il liposarkom vakalarir28’uni erkek, 10’unu kadin olarak

bulmustur.

Calsmamizda derece Il ve derece lll liposarkomlarin sk yerlgim vyerleri
retroperiton (5 vaka, %23,8) ve uyluk (5 vaka, 382 olarak saptangtir. Dabak ve ark.[4]
liposarkomlarin en sik yedin yerlerini uyluk (55,2) ve kol (%17,2) olarak Ibulslardir. iki
calisma arasindaki farkllik, sadece ortopedi vakalakapsayan Dabak ve ark.[4]'nin
calismasinin, retroperiton ve batin ici gibi genel ceiman opere etfii bolgelerde yerlgnmis

vakalari icermemesine ganmstir.

Schwannoma benign, nadiren maligrgidelikler gosterebilen, %90’dan fazlasi tek
olan, batin yglarn etkileyebilen ve 4-6.dekadlarda zirve yapaijnén cinsiyet farki
gozetmeyen bir periferik sinir kilift tumoéradar. 8éoyun ve ekstremitelerin fleksor
yuzeylerinde sik yerlgr, intrakranial sinir yayilimi daha az gortlmesiragmen onemlidir,
intrakraniyal Schwannomalarin % 85’i serebelloponkicsede yerlgir[3]. Calismamizda
72'si kadin, 71'i erkek, yaortalamasi 46,6 (11-77) yildir. 36 vaka ekstrelarte, 34 vaka
paravertebral bdlgede, 26 vaka serebellopontiged®, 25 vaka Baboyunda yerlgm
gostermekte olup kdoyun boélgesindeki siklik literattire gére dahaudkiir.

Norofiborom en sik derideki kiicuk sinirlerden, datzalir olarak derin yerkmli sinir
pleksuslarindan veya govdenin blytk sinirlerindesdiren spinal sinir kdkleri ve kraniyal
sinirlerden gekebilen, batin ygdarda ve her iki cinstes# olarak gorilen, en sik gorilen
periferik sinir kilifi timaorudur [3]. Cagmamizda 31'i kadin, 27’si erkek toplam 58 vakanin

101



yas ortalamasi 35,3 (4-70) yil olarak bulungtur. Retroperitonda yegen 2 vaka dindakiler
yuzeyel ve vicudun ewli yerlerinde vyerlemistir. 1'i paravertebral boélgededir.
Schwannomadan sonra 2. siklikta goérilen perifank &ilifi tamort olmasi dyndaki dger

bulgular literattrle uyumludur.

Grandler htcreli timor hemen her zamagkenierde, 4-6. dekadlar arasinda goéralur
fakat herhangi bir yda saptanabilir. Erkeklerde (2-3/1 oraninda) dalidirs En sik
goruldigt lokalizasyon bg boyundur (6zellikle dil)[3]. Meme dokusu ve proksil
ekstremitelerde de yesglebilir[81]. Nadir gortlen benign timorlerdir[82].eBina ve ark.[82],
granuler hicreli timor tanili 3 vakaya ait olgu wonunda bitiin vakalarin 30-42syarasinda
kadin hasta oldiunu, 3'Unin de @z mukozasinda yegegini belirtmiglerdir.
Calsmamizdaki grantler hdcreli tumoér tanih 3 vakadasi Xadin, 1'i erkektir, ya
ortalamasi 14,7 (9-24) yil olup, gis, karin 6n yiuz vegazda yerlgim gostermektedir. Genel
olarak erkeklerde daha sik olarak belirtiise danbizalsmamizda Regina ve ark.[82] ninki
ile benzer olarak kadinlarda sik bulurgtuw. Calsmamizdaki vakalarda yine literatiirden
farkl olarak girlikli bas boyun yerlgimi saptanmamngtir. Bu durum gg@us ve karin duvari
kayith 2 vakanin dimerkezden konstilte edilen vakalar olmasingavenstir.

Dermal sinir kilift miksomasi, nadir gortlen benigeriferik sinir kilifi tamorudur[3].
8-84 yalan arasinda hastalar bildirilgtir, kadin ve erkeklerdesg oranda gorulir[83],[84].
Calismamizdaki dermal sinir kilifi miksomasi tanili lkea61 yainda erkek hastadir, lezyon

on kolda yerlgim gostermektedir. Sikdi literattirle uyumludur.

Malign periferik sinir kilifi tumorleri genellikle20-50 yalari arasinda, en sik
ekstremitelerde (siyatik sinir orijinli), sonra gier ve bgboyun bélgesinde, tim yursak
doku sarkomlarinin %5’i kadar siklikta goéralur, ikee norofiboromatozis-I' li hastalarda
olmak lizere ¢cocuklarda da gorulebilskelet kasi farklanmasi gosteren malign Triton téimo
de bir malign periferik sinir kilifi tamaoradar[3]85]. Calsmamizda 1’i malign Triton timori
olmak Uzere, toplam 3 malign periferik sinir kiltimora tanili vaka mevcuttur. Bu vakalar
tum yumyak doku sarkomlarinin %1,7’sini ghurmaktadir. Malign Triton timaoru tanili 1
vaka 8 yainda kiz cocuk olup, lezyon paravertebral bélgeeieyim gostermektedir. [Zer
2 vaka ise 31 ve 74 ylarinda kadin hastalardir, yegie yerleri gluteal bdlge ve boyundur.
Mastrangelo ve ark.[67], 968 yugak doku sarkomu icerisinde 20 (% 2,1) malign peaife
sinir kilifi timora tanih vaka izlenrgiir. Malign periferik sinir kilift tmora tanih vea

sayimiz literatlire gore biraz gik bulunmytur.
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Fibroblastik/miyofibroblastik benign timdorlerdenastofibromlarin hemen tamami
yaslilarda gorultr, 7.-8. dekadlar arasinda zirve yagarpici bir kadin baskigh vardir,
genellikle skapula alti ile g@is duvarl arasi derin yugak dokuda gedir [3], [86].
Nagamine ve ark.[86]'nin ¢camasinda, 170 elastofibrom vakasinin 158’i kadidesa 12’si
erkek, ya ortalamasi 70 (35-94) yil olarak saptagtni Calsmamizdaki elastofibrom tanili
31 vakanin 27’si kadin, 4’G erkektir, yyartalamasi 56,6 (59-75) yildir, lezyon en sik gévd
arka yuzde yerkgm gostermektedir (22 vaka, %71). Bulgular liter&iuyumlu bulunmsgtur.

Noduler fasit batiin yagruplarinda gorulir fakat daha ¢ok genglenlerde, kadin
ve erkeklerde @t siklikta gorilur. Ust ekstremite, gévde vestmyun en sik etkilenen
bdlgelerdir[3]. Camamizda noduler fasit tani 5 vakanin 3'0 kadirsi 2rkektir, yg
ortalamasi 20,2 (9-37) yildir, 2’si gdoyun, 2’si alt ekstremite, 1'i gbvdede yariastir.
Proliferatif fasit ise noduler fasite gére dahaggztlir, Baskin olarak orta yla veya daha
yasl erigkinlerde gorultr[87]En sik Ust ekstremite, 6zellikle 6n kolda, sontaekstremite ve
govdede goralur[3]. Calmamizda nodiler fasit tanili 1 vaka 50siypala erkek hastadir,
lezyon paravertebral bolgede yagme gdstermektedir. Caimamizdaki noduler fasit ve
proliferatif fasit vakalari, siklik ve ger bulgular agisindan literattrle uyumludur.

Tendon kilifinin fiboromu 20-50 yaarasinda nadir gortlen bir tumoérdir, erkelerde
daha siktir (3/1). Lezyon en sik parmaklarda, etiMaileginde goraltr[88]. Smith ve ark.[89]
calismalarinda 9 vakadan 6’sinin erkek, 3’anin kadiugidu belirtmglerdir. Calsmamizda
tendon kilifinin fiboromu tanili 4 vakanin 3'0 erkeKi kadindir, ya ortalamasi 33,5 (16-58)

yildir, en sik el parmaklarinda (3 vaka) yegire gozlenmgtir. Bulgular literattrle uyumludur.

Inflamatuar miyofibroblastik tiimér, primer olarak cgilart ve genc egkinleri
etkiler, ergkin yasta da goralur. Ortalama yd 0’dur, en sik ilk 3 dekadda gorular [90], [91].
Hafif kadin baskinfii mevcuttur En stk mezenter, omentum, retroperiton, pelvisoatidal
bdlge, sonra akger, mediasten, have boyunda gordlir[91]. Camamizda inflamatuar
miyofibroblastik tumor tanisi alan 10 ve 67%lbgaunda 2 kadin hasta mevcuttur. Bu vakalarda
tumor batin ve 6n mediastende ygre gostermektedir. Bulgular literattirle uyumludur.

Parmaklarin fibro-ossetz psddotimord yengadwlan ge¢ egkin yasa kadar gesi
bir yas daggilimi gosterir. Kadinlar daha sik etkilenir. Geildd el proksimal falankslarini,
daha az olarak da ayak parmaklarini etkiler[92],[%3alismamizdaki parmaklarin fibro-
ossedz psodotumdru tanili 1 vaka 16Giyda kiz cocuktur, lezyon yesgien yeri eldir.

Bulgular literattrle uyumludur.
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Anjiyomiyofibroblastom sik goérilmeyen benign, iyingli miyofibroblastik bir
tumordar[3]. Baskin olarak kadinlarda, vulvada ddrt[94] Aslinda biatin vakalar
pelviperineal subkutandz dokuda, ggolugu da vulvada g«lir[3]. Calismamizdaki
anjiyomiyofibroblastom tanili 1 vaka 67 syada kadin hasta olup, lezyon ysnhe yeri

vulvadir. Bulgular literattirle uyumludur.

Lokal agresif fibroblastik/miyofibroblastik bir tién olan desmoid tip fibromatozis,
pediatrik populasyonda kadin ve erkeklerd& gorullirken, puberte ve 40 yaarasinda
kadinlarda gortlmegdimindedir. Daha ileri yglarda kadin ve erkek sigli esittir[95] . En sik
yerlesim vyerleri ekstraabdominal olanlarda omuz,g@g® duvari, sirt, bacak ve $a
boyundur[3]. Cakmamizda desmoid fibromatozis tanili 32 vakadanid%s84,4) kadin, 5'i
(%15,6) erkektir. Yg ortalamasi 34,2 (11-58) yil olarak saptagtmi Yasa gore cinsiyetler
karsilastirildiginda 18 ya ve altindaki 4 vakanin, 2’'si kadin 2'si erkek ikel9-40 ya
arasinda bulunan 17 vakanin 16'si kadin, 1'i erlatlrak bulunmstur ve literatirle
uyumludur. ancak 40 yasonrasindaki 11 vakanin 2’si kadin 9'u erkek ddaaptanny olup,
literatiirde bahsedildi gibi esit degil, erkeklerde fazla saptangar. Vakalarimizin 9'u
abdominal iken, 21'i ekstraabdominal olup en siktbayun (4 vaka), tst ekstremite (4 vaka)

ve gluteal bolge (4 vaka)'de yegimn gozlenmigtir. 2 vakanin yerlgm yeri bilinmemektedir.

Palmar/plantar fibromatozis artansiaminsidansi artan, gkinleri etkileyen, 30 yan
altinda nadiren gortlen, lokal agresif bir timordirkeklerde 2-3 kat daha fazla gorular,
plantar lezyonlarda fark bu kadar belirgingd@ir[3]. %5-20'si plantar lezyonlardir ve % 4
kadari penil fibromatozistir[96]. Camamizdaki palmar/plantar fibromatozis tanili 23
vakanin 18'i erkek, 5'i kadindir, yeortalamasi 56,8 (39-76) yil olarak saptagtmien sik
yerlesim yeri el ve el parmaklaridir (21 vaka, %91,3xdka ise ayak yer$emlidir. Bulgular

literatirle uyumludur.

Miksoenflamatuar fibroblastik sarkom, ortasts kadin ve erkeklerdesie oranda
gorultr. En sik distal ekstremitelerde, %80’i dler (c@gu parmaklarda) yer&[97].
Calismamizda, miksoenflamatuar fibroblastik sarkom taBivakanin 2’si erkek, 1'i kadin,
yas ortalamasi 59,7 (50-75) yil olarak saptagtmiVakalarin 1'i bacak, 1'i ayak yegenlidir,

1 vakanin ise yerlam yeri bilinmemektedir. Bulgular literattirle uyuondur.

Dermatofibrosarkoma protuberans genellikle gena-oyss eriskinlerde gortlen
hafifce erkek baskinii olan, siklikla gévde, proksimal ekstremitelerbag-boyunda yerlgen,
disik dereceli lokal agresif fibroblastik neoplazidGocuklarda ve y# eriskinlerde de

104



onemli oranda gorulmektedir. Vakalarin %10-15’irfdeosarkoma ilerley g6zlenmektedir
[3]. Calsmamizdaki 16 vakadan 1'i (%6,3) fibrosarkomattz neofibrosarkoma
protuberans olarak raporlarghr. Tum vakalarin yga ortalamasi 43,5 (13-68) yildir. 10'u
kadin, 6’si erkek olup kadinlarda 1,7/1 oranla d&wa saptanmtir. En sik yerlgim
yerlerinden boyun, st kol ve gbvde arka yuzindekia sayilari gttir. Vakalarimizin kadin
baskinlgl gostermesi dindaki bulgular literatirle uyumludur.

Ekstraplevral soliter fibroz tumaor, vicudun herigde gorilebilen, genellikle 19-85
yaslari arasinda, erkek ve kadinlardasite oranda rastlanan nadir mezenkimal
tumorlerdendir[98]. %40’ subkutandz dokuda ysgrte gosterirken dierleri ekstremite ve
bas boyunun derin yumyak dokularinda olmak Uzere, toraks duvari, medmgperikard,
retroperiton, abdominal kavite veger yerlerde gegebilir[3]. Calismamizda 17 ekstraplevral
soliter fibroz tumoér vakasi izlengtir. Vakalarin ya ortalamasi 41,8 (14-77) yil olup, 9'u
kadin, 8'i erkektir. En sik 6n mediastende (5 vak&9,4), retroperiton (3 vaka,%17,6) ve
bas-boyunda (3 vaka, %17,6) yegim gozlenmgtir. Mastrangelo ve ark.[67], 968 yugak
doku sarkomu igerisinde 7 (% 0,7) malign solitdsréz tUmoOr vakasi tespit etgterdir.
Calismamizdaki 17 vakanin 1'i malign olup, 174 sarkomi®,6’sini olgturmaktadir.

Bulgular literattrle uyumludur.

Bahrami ve ark.[99], fibrosarkomlarin daha oOncedgigkinlerde en sik gérilen
yumwak doku sarkomu olarak bilinglni, simdi ise bunun bir glama tanisi olarak kabul
edildigini, calismalarinda tim yumyak doku sarkomlarinin %1'den azini glurdusunu ve
erkeklerde hafifce daha sik gorufglint belirtmglerdir. Calsmamizda egkin fibrosarkom
tanih 2 vaka, 174 yungak doku sarkomunun %1,1’ini altwrmaktadir. 1'i kadin, 1'i erkek
olup, ya ortalamasi 38,0 (36 ve 40 glarinda) yildir. 1'i gluteal bdlgede, 1'i ayakta
yerlesmistir. Ortalama ya 50°dir, nadiren ¢ocuklarda gorilebilir[3]. Mastgelo ve ark.[67],
968 yumgak doku sarkomu icerisinde 10 (%1) fibrosarkom wakgespit etnglerdir.

Bulgularimiz literatirle uyumludur.

Miksofibrosarkomlar ygli hastalarin ekstremitelerinde en sik gorilen caudtur ve
hafif erkek baskinfii vardir. Balica 6-8. dekadlardaki hastalar etkiler.[100] @almizda
3’0 kadin, 3'U erkek toplam 6 miksofibrosarkom vskaespit edilmitir ve bunlar tim
yumuwak doku sarkomlarimizin % 3,4’Gni glurmaktadir. Ya ortalamasi 56,2 (51-63) yildir.
%50’si (3 vaka alt, %33,3’U Ust ekstremitede y@negostermektedir. Mentzel ve ark. [100]

calismalarindaki miksofibrosarkom tanili 75 vakanin 8bii alt ekstremitede, 25’inin Ust
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ekstremitede yerf@igini, yas ortalamasinin 66 (22-91) yil olgunu ve kadin ve erkeklerde
hemen hemensi oranda oldgunu belirtmglerdir. Mastrangelo ve ark.[67], 968 yugak
doku sarkomu icerisinde 47 (% 4,9) miksofibrosarkdmlundgunu bildirmilerdir.

Bulgularimiz literattrle uyumludur.

DusUk dereceli fibromiksoid sarkomlar, sakin histopajik 6zellikleri ve paradoksal
olarak agresif klinik gidileri olan nadir gorulen sarkomlardir [101]. Gerlédi genc
erigkinleri ve proksimal ekstremiteler ile somatik yugak dokulari etkiler[102].
Calismamizda 2’si kadin, 1'i erkek, karin 6n yizi (baduvari), bacak ve g6z yeyimli
toplam 3 digik dereceli fiboromiksoid sarkom vakasi izlegtimi Bunlar tim yumsgak doku
sarkomlarinin %21,7’sini okturmaktadir. Mastrangelo ve ark.[67] 968 yuak doku
sarkomu igerisinde 7’si erkek, 3'G kadin 10 (%1r@ronda ) dguk dereceli fiboromiksoid
sarkom bulundgunu belirtmglerdir. Folpe ve ark.[101] 73 vakalik ¢ahalarinda 40’inin
erkek, 33’'Unun kadin, yaortalamasinin 34,0 (3-78) yil olarak bulugdau, 14 vakanin 18
yas altinda goraldgund, ¢cgunun govde ve alt ekstremitelerde derin yamd olarak
bulunduklarini belirtmilerdir. Bizim vakalarimizin ise yaortalamasi 74,3 (62-81) yil olup 18
yas alti vakamiz mevcut g¢ddir. Bossche ve ark.[103], 38 yada kadin hastada batin
duvarinda, Rubin ve ark[104]. 21 syada kadin hastada elde, Jacowski ve ark.[102] 44
yasinda kadin hastada intratorasik yeirdi 1'er vaka rapor etmglerdir. Disik dereceli
fibromiksoid sarkom sik@iimiz Mastrangelo ve ark.[67]'na gOre oransal olataka yuksektir.
Vakalarimizin ya ortalamasi ve yaaralginin bglangici literatire gore oldukgca yuksek

bulunmutur.

So6zde fibrohistiyositik timarler grubunda yer atanosinovyal dev hicreli timarler
gelisim paternine gore lokalize tip ve diffiz tip olmdkere klinik ve biyolojik 6zellikleri
farkl olan iki gruba ayrilirlar. Cgu elde yerlgir, yaklasik %85'’i el parmaklarinda gorular.[3].
Lokalize tip her ysgta gorulebilir fakat genellikle 30 -50 glar1 arasinda gorular, 2/1 oranla
kadinlarda baskindir[105]. Diffuz tip, lokalize ¢éim6re daha genc hastalari etkilergicdO
yasin altindadir.  Hafifce kadinlarda daha sik gofdloé]. Calsmamizda 81 vaka
tenosinovyal dev hicreli tumor tanisi a§rolup 22 vakanin lokalize tip, 15 vakanin diffig ti
oldugu belirtilmistir. Lokalize tipte 16 vaka kadin, 6 vaka erkek,sgk yerlgim yeri el ve el
parmaklardir (16 vaka). Diffiz tipte ise 6 vakadkg 9 vaka erkektir, en sik dizde (8 vaka)
yerlesim g6zlenmgtir. Tium vakalarin ya ortalamasi 41,9 (12-69) yil olarak bulurgralup
lokalize tip ile diffiz tip arasinda belirgin y&arki saptanmangtir.
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Benign fibrdz histiyositom, derinin en sik gorulerezenkimal tumoriadir ve pek ¢ok
varyantlar vardir. Derin yenenli benign fibroz histiyositom ise subkutantz verid
yumwak dokularda yerken nadir goérilen bir timdordur[107]. Fibrohistiydsitimorlerin
%21’inden azini olgtur[108]. Herhangi bir yga gorilebilir ve hafif erkek baskigii gosterir.
Vakalarin yaridan fazlasi ekstremitelerde, sonrasén bg- boyunda vyerlgr[3],[107].
Gleason ve ark.[107]'nin camasindaki 69 vakanin 41'i erkek, 28'i kading yatalamasi 37
(6-86) saptanmtir. Calsmamizdaki derin yerkmli benign fibréz histiyositom tanili 3
vakanin 2’si kadin, 1'i erkektir, yaortalamasi 36,0 (30-46) yil, lezyon yaita yerleri diz,
bacak ve boyundur. Bu vakalarin tum fibrohistiygassitik timaor tanili vakalarimiz (85 vaka)
icerisindeki orani %3,5 olup, literatlire gore yukdmilunmutur. Diger bulgular literatirle

uyumludur.

Perisitik tumorlerden glomus timart literatire gtiren yumygak doku timorlerinin
%2’sinden azini okturur. C@u genc ekkinlerde gorilse de herhangi birsya da gordlebilir
[3] Subungual lezyonlar —kadinlarda daha sik garidiisindakiler her iki cinsiyette desié
oranda gorulur[109] Cogu distal ekstremitelerde, 6zellikle subungual bplge bilek ve
ayakta gorulur [110]Calismamizda glomus timaoru tanisi alan 32 vakanin 1@uirk 13U
erkektir, yg ortalamasi 47,4 (18-69) yildir, lezyon en sikainpaklarinda (19 vaka) yesglen
gostermektedir. Glomus timaoru tanili 32 vaka timygak doku timoérlt vakalarimiz (1624

vaka) arasinda % 1,97 oranda goridraliup bulgular literatirle uyumludur.

Perisitik timoérlerden anjiyoleiyomiyomlar (anjiyoypeim-vaskuler leiyomiyom),
batin benign yumyak doku timodrleri arasinda %4-5 oraninda gorulek gdrilen
tumorlerdir. En sik ekstremitelerde —06zellikle BHcakta- sonra bave gdvdede yerim
gosterirler[111]. Butin yaglarda gorulebilir fakat 4-6. dekadlar arasinda ektirs Alt
ekstremitelerde gorulen lezyonlar kadinlarda erseldkilerin 2 katl kadarken, Ust ekstremite
ve ba boyundaki lezyonlar erkeklerde daha siktir. [3ahgnamizdaki anjiyoleiyomiyom
tanih 10 vaka tim benign yurpak doku timdrlerinin %0,8’ini okiurmaktadir, bu oran
literatre gore oldukca duktur. 8'i erkek, 2'si kadindir, bélgelere gorekbdiginda yine
erkek vakalarin tim vicut bélumlerinde fazla saytthgsu saptanngtir. Yas ortalamasi 45,6
(15-64) yildir. En sik ust ekstremite (5 vaka, %%0ve alt ekstremitede (3 vaka, %30)
yerlesim gozlenmgtir. Bizim vakalarimizda yerkgm bolgelerine gore cinsiyetlerarasi siklik

literatirden farkli bulunnyiur.
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Miyofibrom ilk 2 yasta veya egkinlerde gorulebilir, erkeklerde hafifce daha gikti
Ekstremite, bgboyun ve govde sik goruldu bolgelerdir [3]. Cadmamizdaki miyofibrom
tanih 3 vakalanin 2’si erkek, 1'i kadindir, syartalamasi 6,7 (3-13) yildir, lezyonlar 6n kol,

gogus 6n yuz ve mediasten yailalidir. Bulgular literatir ile uyumludur.

Miyoperisitom her ygta gorulebilse de en sik gkinlerde goérular. En sik distal
ekstremitelerde, sonra proksimal ekstremite, boygiyde ve oral kavitede yesle
[112],[113]. Mentzel ve ark.[113] calmalarinda 34 erkek, 18 kadin hasta bulohu, ya
ortalamasinin 52,0 (13-87) yil olarak saptgndi en sik yerlgm yerlerinin sirasiyla alt
ekstremite, Ust ekstremite, sgboyun ve govde oldiunu belirtmglerdir. Calgmamizda
miyoperisitom tanili 1 vaka 32 ya@da kadin hastadir, lezyon boyunda yamstir. Bulgular

literatrle uyumludur.

Duz kas tumorlerinden derin leiyomiyomlar genedikietroperiton ve abdominal
kavitede, Ozellikle kadinlarda gorulur[3]. Periferderin yumgak dokularda, kadin ve
erkeklerde gt olarak gorulir[114]. Cajmamizdaki derin leiyomiyom tanili 7 vakanin 3’
kadin, 4’U erkektir, y@ortalamasi 41,5 (15-67) yildir. Kadinlarda lezyetroperiton (2 vaka)
ve batin ici (1 vaka) yer$emli iken, erkeklerde dirsek, bacak, ayak ve regrapn (1'er vaka)
yerlesimlidir. Paal ve ark.[115] retroperitonda yem@s 56 leiyomiyom vakasinin 51’inin
kadin, 5’inin erkek oldgunu,yg ortalamasinin 45,0 (25-79) yil olarak bulugdou
belirtmislerdir. Billings ve ark.[114]'nin ¢cadmasinda somatik yumngak dokularda yerkgnis
13 vakanin erkek ve kadinlardgiteolarak goraldgint (7’sinin erkek, 6’sinin kadin), en sik
alt ekstremite (7 vaka), ust ekstremite (2 vakéydg (2 vaka), aksilla ve sirtta (1'er vaka)
yerlestigini, retroperitonda(20 vaka) ve abdomende (3 vgkalesmis 23 vakanin ise 22’sinin
kadin, 1’inin erkek oldgunu belirtmglerdir. Calsmamizdaki vakalarda cinsiyetle sHili

olarak gozlenen yeren yerleri literattrle uyumludur.

Yumusak dokunun diz kas timérlerinden leiyomiyosarkopsaklikla orta ve ileri
yastaki kisilerde, 6nemli bir kismi retroperiton ve pelvik gétle gekir[116]. Nadir gorilen
tumorlerdir, epidemiyoloji ve prognozuna skin farkli fikirler mevcuttur[117].
Retroperitoneal ve vena kava inferior yeirei olanlar kadinlarda sik iken, ggr bélgelerde
bdyle bir farkhlik yoktur[3]. Cakmamizdaki toplam 23 vakanin 15’i kadin, 8'i erkekyias
ortalamasi 57,9 (5- 79) yidir, en ¢ok retroperit( vaka) ve batin icinde yeslen
gozlenmgtir, retroperiton yerlgmli vakalarin 5’1 kadindir. Gustafson ve ark.[117]
yayinladiklari 48 olguluk ¢calmada, erkek/kadin oraninin 1,2/1 gidau, ortalama yan 65
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yil olarak saptangini ve en sik yerkgm yerinin bacak oldgunu belirtmglerdir. Mastrangelo
ve ark.[67] 968 yumgak doku sarkomu icerisinde 156(%16,1) leiyomiyosark
bulund@gunu belirtmglerdir. Bu oran bizde ise %13,2 olarak saptagimi Gustafson ve
ark.[117]'nin belirttgi gibi yumwak doku leiyomiyosarkomlarinda epidemiyolojiyeskin
bdlgesel farkliliklarin olabilegg distntlmstar.

Farklanmasi bilinmeyen tumorlerden sinovyal sarkgaridan fazlasi adolesan ve
genc egkinlerde olmak Uzere her gta gorilebilen, her iki cinsiyettesie olarak bulunan,
%70'i alt ve Ust ekstremitelerin derin yugak dokularinda, siklikla eklemlerde geln
mezenkimal bir timoérdir [118]. Canamizdaki 10 vakanin 6’si kadin 10'u erkektirs ya
ortalamasi 27,4 (12-58) yildir. 10 vakadan 5’inftdip belirtiimis olup, 3’0 bifazik, 2'si gsi
hicreli/monofaziktir. 6’s1 alt, 4’0 Ust ekstremiyerlesimlidir. Mastrangelo ve ark.[67] 968
yumuwak doku sarkomu icerisinde 28 (%2,9) sinovyal sarkakas! tespit etrler, bunun
20’sinin monofazik, 6’sinin bifazik, 2’sinin ise aferansiye oldgunu belirtmglerdir.Bizim
calismamizdaki 10 vaka, tim yuryak doku sarkomlarinin (174 vaka) %5,7’sinigiwmakta
olup, bu oran literatlire gore yuksektir.

Intramiiskiiler miksoma kadinlarda daha siktir vgucbasta tani sirasinda 40-70
yasindadir. En sik bacak, omuz, gluteal bélge ve mdurk bluylik kaslarinda geir [3].
Calismamizdaki intramuskiler miksoma tanili 7 vakanirsi 6kadin, 1'i erkektir, ya
ortalamasi 46,4 (17-62) yildir alt ekstremite (Xaja ve gluteal bélgede (2vaka) yeite

g6zlenmg olup bulgular literattirle uyumludur.

Eklem cevresi miksomasi, nadir rastlanan benigntioinordir [3]. Cakmamizda
eklem cevresi miksomasi tanisi aml vaka, 57 ygnda kadin hastadir, lezyon elde
yerlesmistir. Meiss ve ark.[119] yayinladiklari 65 vakalikrgle vakalarin %72’sinin erkek
oldugunu, ya ortalamasinin 43 (16-83) yil olarak bulugdau ve vakalarin %88’inin diz
ekleminde gelitigini, ayrica el bilgi, omuz, ayak ve kalcada yegim gozlendgini
belirtmislerdir. Calsmamizdaki eklem ¢evresi miksomanin tek vaka olmadeniyle cinsiyet
acisindan literatirle kstastirllamamkla birlikte, ya ve yerlgim yeri acgindan literatirle

uyumludur.

Anjiyomatoid fibréz histiyositom ygamin ilk 2 dekadinda zirve yapan, her iki cinste
esit olarak gozlenen, en sik ekstremtelerde, sonsagde bg boyunda yerlgm gosteren
bir timdordur [3]. Cakmamizdaki anjiyomatoid fibroz histiyositom tanilivaka 23 ve 27
yaslarinda erkek hastalardir, lezyon yeihe yerleri el ve koldur. Given ve ark.[120] 10
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yasinda kiz hastada oksipital bolgede, Vardar ve 824] 17 yainda erkek hastada uylukta
1'er vaka rapor etrgierdir. Bulgular literattirle uyumludur.

Miyoepitelyoma gencg-orta yaeriskinlerde zirve yapan, her iki cinsiyettesite
rastlanan yumgak dokunun nadir rastlanan tumoérlerindendir. gCoekstremitelerde
gelisir[122]. Calismamizdaki miyoepitelyoma tanili 2 vakanin her ikisi50 yalarindadir ve
1'i kadin, 1'i erkek hastadir. Lezyon yeyi@ yerleri bacak ve boyundur. Bulgular literatirle

uyumludur.

Yumusak dokunun alveoler sarkomu, butin ywadudoku sarkomlu vakalarin %0,2-
0,9'u kadar sikhkta nadir gorultr[123],[124]. Harigi bir yata, siklikla 15-35 ygarinda
gorulur.ilk G¢ dekadda 2/1 oranla kadinlarda sik goriluri@nyatan sonra erkeklerde biraz
daha siktir[125]JEriskinlerde en sik bacak ve gluteal bdlgenin derin ygak dokularinda,
cocuklarda ise en sik pdoyunda gorulur[126]. Ahlmadik ceitli lokalizasyonlarda
yerlesen vakalar bildirilmgtir[3]. Yumusak dokunun alveoler sarkomianili 1 vaka 28
yasinda kadin hastadir, tim yugak doku sarkomlarinin %0,6’sin1 gturmaktadir. Lezyon
paravertebral bdlge yesienlidir. Literatirde paravertebral bolge yaitali baska bir olguya
rastlanmansgtir.

Nadir gorilen bir timor olan yurgak dokunurseffaf hiicreli sarkomu, Baca gencg
eriskinleri etkiler, 3-4. dekadlarda zirve yapar, kadwe erkeklerde @t olarak goralur[3].
Cogu ekstremitelerde, yaklk %401 ayak ve ayak bifgnde goralir[3]. Cabmamzda bu
taniyl alan 1 vaka 76 yanda kadindir, lezyon dizde yegilm gostermektedir.

PEComalar nadir gorultr ve 200 civari vaka rapoinadtir[3]. Kadinlarda belirgin
olarak daha siktir (kadin/ekek 6/1) ve geir yas aralginda gorilebilir (ortalama yad5b).
En sik retroperiton, abdominopelvik bélge, uteresgastrointestinal sistemde gorilur [127]
Calismamizdaki PEComa tanili 1 vaka 46Giyaa erkektir, lezyon yeren yeri belli degildir.
Tek vaka seklinde izlendginden cinsiyet acisindan, lezyon vyeri belli olngmddan

lokalizasyon acgisindan kallastirma yapilamangiolsa da, hastanin giditerattirle uyumludur.

Ewing sarkomu vakalarinin go kemikte gorulir ve tani sirasindaggoyumuak
dokuya yayilim gosteririskelet dgi Ewing sarkomu nadirdir [128]. Catnamizdaki iskelet
disi Ewing sarkomu tanili 1 vaka 14 syada kiz cocuktur, lezyon batin yeyialidir.
Literatiirde Turkyllmaz ve ark.[129] mezokolon yeieli 15 yasinda kiz cocuk, Askri ve ark.
[128] 35 yainda, kadin hastada abdominal bdlge warié iskelet dsi Ewing sarkomu rapor
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etmislerdir. Xie ve ark.[130] yaptiklari 18 olguluk ¢ghada vakalarin 13'tnin erkek, 5’inin
kadin oldgunu, yg aralginin 8 aylik-60 ya arasi oldgunu ve %66,7'sinin 5-25 yaarasi
oldugunu, 8 hastanin alt ekstremite, 5 hastanin paeiwait bolgede yeri#gini

belirtmislerdir.

Tim yumuyak doku sarkomlari arasinda , %13,2 oraninda @&)vsaptagimiz
rabdomiyosarkomlarin 13't kadin, 10’u erkektir. &k pleomorfik (10 vaka) ve embriyonel
tip (9 vaka), en az ise alveoler tip (2 vaka) gomiatir. Literatlirde ise en sik embriyonel ve
alveoler tiplerin goruldgi belirtimektedir[131]. Mastrangelo ve ark.[67] gamuwak doku
rabdomiyosarkomlari icerisinde alt tip olarak ek esmbriyonel (44 vakanin 21'i) ve alveoler
(44 vakanin 13'0) alt tiplerini saptagrardir. Literatiire gbre ¢caimamizda alveoler tip az,

pleomorfik tip ise fazla saptanstr.

Pleomorfik rabdomiyosarkom daha cok 6-7. dekadlavdaerkeklerde daha sik
gorulen, egkinlerin yuksek dereceli bir sarkomudur[132]. Nadr cocuklarda da rapor
edilmistir[133]. Bizim vakalarimizin 5’i erkek, 5’i kadimg yas ortalamasi 53,1 (2-76) yildir.
Vakalarin biri 2 yainda cocuktur. Y@ acisindan bulgularimiz literatiirle uyumludur ancak
literatirde bahsedildi gibi erkek baskinfii saptanmamgtir. Literatlire gére pleomorfik tipin
en az gorilen tip olmasi beklenirken, bizim galamizda en sik gdzlenen tip olmasi ve tum
yumuwak doku tumorleri icerisinde rabdomiyosarkom va&gumizin literatire oranla yuksek
saptanmasi, pleomorfik rabdomiyosarkom @adiz vakalarin bir kisminin andiferansiye
pleomorfik sarkom ya da imminhistokimyasal olarakal desmin ve SMA pozitifgi
gosterebilen pleomorfik leiyomiyosarkom gibiska bir antite olabileggéni dustindirmigtir.

Embriyonel rabdomiyosarkom tipik olarak en sik g gltinda gorultrken, egkin
rabdomiyosarkomlarinin %20 kadarini gluur, Amerika’da erkeklerde kadinlara oranla
1,4/1 oranla fazla gorultr[131]. Bizim ¢gahamizda 9 vakanin 6’si kadin, 3'U erkek olup
literatire gore kadinlarda fazla saptagtmi Vakalarin ya ortalamasi 6,4 (0-28) yil olup, 28
yasindaki 1 vaka hari¢ hepsi 10gyae altindadir. Bu vakalarin (8 vaka) yalnizcadttopedi
kliniginden gelmgtir. Digerleri ¢ocuk cerrahisi ve gds cerrahisinden gelen vakalardir.
Dabak ve ark.[4]'nin cadmasinda bize gore gk saptanan rabdomiyosarkom orani ¢ocuk

vakalarin buyik bolumund gérmuyor olmalaringlbaabilir.

Alveoler rabdomiyosarkom butin gtarda gorulebilen, erkek/kadin orani hemen
hemen git olan, oldukca selliler ve malign bir neoplaZ@]r Calismamizda 1'i kadin, 1’i
erkek toplam 2 alveoler rabdomiyosarkom vakasieyiinitir. Vakalarin ya ortalamasi 30,5
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(17 ve 44) yildir. Rabdomiyosarkom alt tipleri armka alveoler alt tipteki vaka sayimizséi

bulunmugtur.

Andiferansiye/siniflandirilamayan  sarkomlar, sik rigeyen mezenkimal
tumorlerdir, butin ygarda gorulir ve cinsiyetlerarasi fark yoktur. Biityumuwak doku
sarkomlarinin %20 kadarini glururlar. Yuvarlak hicreli morfolojidekiler daha lcagencg
hastalarda gorulirken, pleomorfik tip (eskiden pleofik malign fibréz histiyositom olarak
bilinen) daha ¢ok ydilarda gorulir. Her lokalizasyonda gorilebilir,yyalanmsg veriler azdir
ancak somatik yungak dokularda daha sik gibi gorinmektedir[3]. gahmizda
andiferansiye pleomorfik sarkom tanili 18 vaka, isardnsiye yuvarlak hicreli sarkom ve
andiferansiye dsi hicreli sarkom tanili 1’er vaka mevcuttur. Arddnsiye pleomorfik
sarkom tanili vakalarin 6’'si kadin, 12'si erkekygs ortalamasi 60,6 (39-80) yil olarak
bulunmutur. Bu vakalarda lezyon en sik Ust bacakta (5 vék27,8) ve st kolda (4 vaka
(%22,2) yerleim gostermektedir. Andiferansiye yuvarlak hicredriom tanih 1 vaka 12
yasinda kiz cocuktur, timor yedien yeri mediastendir. Andiferansiygsi hicreli sarkom
tanih 1 vaka 71 yanda kadin hastadir, timoér yeila yeri aksilladir. Bu U¢ antitedeki
toplam vaka sayisi (20 vaka) tum ywak doku sarkomlarimizin % 11,5’ini glurmaktadir.
Mastrangelo ve ark.[67], 968 yugak doku sarkomu icerisinde 51 (%?5,3) pleomorfik

sarkom/malign fibréz histiyositom tespit etheirdir.

Kondro-ossetz tumdrlerden iskelet sidimezenkimal kondrosarkomlar, tim
mezenkimal kondrosarkomlarin %14-25'ini giururlar[134]. En sik meninkslerde ve alt
ekstremitelerde 0Ozellikle bacakta gorulmgilieni vardir[135]. Calsmamizda iskelet ¢l
mezenkimal kondrosarkom tanili 68syadaki erkek hastada timor uylukta ywak dokuda
yerlesmektedir. Chetty ve ark.[135] 24 yada erkek hastada mediastende, Johnson ve ark.
[134] 40 yainda kadin hastada batin duvarinda, White ve a6{[28 yginda kadin hastada
retroperitonda mezenkimal kondrosarkom rapor gérdir.

Geng capll yumgak doku timdrlerinde, kesin cerrahi uygulamadaneotanisal
biyopsi zorunludur. Benign lezyonlar marjinal ekginla tedavi edilebilirken, sarkomlar
marjinal olarak eksize edilirse %60-90 oranlarimaleal olarak tekrarlar [137]. Elde edilen
doku 6rngi, patolgga benign lezyonlari malignden ayirmasina ve majigmuak doku
tumorlerinde gercekigirilecek cerrahi prosediriin buyukiine dnemli derecede etki eden bir
faktor olan derecenin belirlenmesine olanak veradédikte olmalidir[138]. Camamizda

tanisal biyopsisi bulunan 72 vakadan 61’'inin (%84@p1 3 cm’in Uzerinde iken,11’inin
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(%15,3), capt 3 cm ya da 3 cm’in altindadir. Hastaizdeki klinik boélimlerde bu kurala
dikkat edildii sOylenebilir.

Calsmamizda vyeterli tanisal biyopsiye sahip olan, eksiz materyaliyle
karsilastirilan 56 vakadan 31'ine (%56,4) tanisal biyopgig, eksizyonel biyopsisi ile ayni
tani verilirken, 19'una (%34,6)'de kesin tani verdden eksizyonel biyopsi tanisinin iginde
bulundigu daha genel bir tani kategorisi verigtni 5 (%9,1) vaka ise eksizyonel biyopsisinde
tanisal biyopsisinden farkl tani aknr. Kasraeian ve ark.[13%alismasinda yumgak doku
tumorla igne biyopsisi olan ve eksizyonuyla kdastirilan vakalarda,gne biyopsisinde kesin
tani verme oraninin %45,6 olglunu belirtmglerdir. Bu oran bizim cajmamizda
saptadiimiz %56,4’luk orana gore diktlr. Skrzynski ve ark.[140] ise prospektif olarak
yaptiklari benzer ¢aimada, gne biyopsisi bulunan 45 yurgak doku kitlesinin eksizyonu ile
karsilastirildiginda, 35’inde(%78,0) dwu tani verdiklerini, eksizyonunda iskelet sidi
kondrosarkom tanisi alan 2 (%4,4) vakaya “miksomd#&zyon” seklinde genel bir tani
verdiklerini, 4 (%8,9) vakada ise eksizyonel biyides verilen derecenin dstigini
belirtmiglerdir. Skrzynski ve ark.[140]'nin ¢aiasina gore bizim ¢amamizda kesin tani
verilemeyip tarifli ¢ikarilan vaka oraninin yukseldugu, buna bgli olarak dgru tani
oranimizin daha gk oldusu, ancak uyumsuz tani oranlarimizin benzer @idsonucuna
ulasiimistir.  Ancak Skrzynski ve ark.[140] vyaptiklari prokpe calismada, MR
goruntulemesinde karakteristik lipomseklinde bulunan vakalarin cginaya dahil
etmediklerini belirtmglerdir ve verilen son tanilara bakiginda adipositik timdrlerden
sadece 3 liposarkom tanisi mevcuttur. @aéimizda gne biyopsisi bulunan adipositik
tumorla 9 biyopsiden hicbiri eksizyonunda liposarkéanisi almamtir ve sadece 4'Ugne
biyopsisinde kesin tani alabilgtir (2’si atipik lipomat6z timor/iyi diferansiye dosarkom,
1'i lipom ve 1'i lipoblastom). Tanisal biyopsisind@sin tani verilemeyen ve tarifli ¢ikarilan
19 vaka arasinda en bluyuk gruime biyopsisinde kesin tanisi verilemeyen malignaglam 5
adipositik timdr olgturmaktadir. Bu durum, adipositik tumorlerin benigm ara davrasli
olanlarinin, lezyonun c¢ok kucik bir bélimini temsitigi distinilen gne biyopsisinde
givenle dgru ve kesin tani almasinin malign olanlara go6re adator oldgunu
distindUrmigtar.

Lokal agresif bir timor olan desmoid fibromatozistbpatolojik olarak nikleer
hiperkromazi ve sitolojik atipi icermeyen, mitotéktivitesi dgisken olabilen bir timordar.
Duizensiz sinirli olup, cevre dokulara yaygin indityon gosterme gdimindedir[3]. igne

biyopside sitolojik atipi ve mitotik aktivite icerayen fibroblastik bir proliferasyonda, ayirici

113



tanida dgunip ve imminhistokimyasal bulgularla (SMA, desm@D117, nikleer beta
katenin pozitiflgi gibi) desteklendiinde spesifik taniya ugdabilir. Calisimamizda tanisal
biyopsisinde farkli tani verilen 5 vakadan 3’0 (%HO0 tanisal biyopsisinde “benign
mezenkimal lezyon’seklinde tani alirken, eksizyonel biyopsisinde desimitbromatozis

tanisi almgtir.

Tendon kilifinin dev hicreli timorlerinin biyoloji#avrang olarak farkli seyreden
iki alt tipi bulunmaktadir: 1-Benign seyirli lokdlp (noduler tenosinovit) 2-Lokal agresif
seyirli diffuz tip (pigmente villonodiler tenosinibv [3]. Bunlarin ayrimi eksizyon
materyalinin makroskopi ve mikroskopisinde rahdalikapilabilirken, gne biyopsisinde her
iki alt tipte de benzer goranim olabilir. Gahamizda tanisal biyopsisinde farkli tani verilen 1
vaka (%20) gne biyopsisinde benign seyirli olan “nodiler temosit” tanisi alirken
eksizyonel biyopsisinde lokal agresif seyirli olgsigmente villonoduler tenosinovit” tanisi
almistir. Sadece alt tip tanisi gigmis gibi gérinmekle birlikte bu iki alt tipin biyoldi

davranglari farkli oldygundan bu vaka da uyumsuz tani verilenler grubutrenektir.

Dinya S&lik Orgiti (DSO) eski siniflamasinda fibrohistiytdstiimorler icerisinde
yer alip, dslama tanisi olarak kullangimiz bir antite olan malign fibréz histiyositom
seklinde tani alan gu vakanin, ileri molekiler ve genetik gahalar sonucu aslinda spesifik
antitelerden biri oldgu bulunmy olup, yeni DSO siniflamasindan cikarilarak, hicbir
histopatolojik  tipe  farklanma  gdstermgohi  kanitladgimiz ~ timorler  igin
“andiferansiye/siniflandirilamayan sarkomlar” grukeklenmgtir. Calismamizda tanisal
biyopsisinde eksizyonel biyopsisinden farkli taariken 1 vaka da (%20,0¢ne biyopsisinde
“pleomorfik malign fibréz histiyositom’$eklinde tani alirken, daha sonra gonderilen eksizyo

materyalinde “pleomorfik rabdomiyosarkom” tanisnair.

Yumusak doku tumorlerinde dgu ve Kkesin taniya weada her zaman
histomorfolojik bulgular tek hbana yeterli olmayabilir. Camamizda yumgak dokuda
benign tuimorler dindaki vakalarda immunhistokimya ve histokimya &olimi
degerlendirilmis olup, 384 vakadan %64,1'ine (246 vaka) immunhistglasal cakma,
%19,0'una (73 vaka) ise histokimyasal gala uygulandii  gorulmdtar.
Imminhistokimyasal yontemlerin en sik malign timdalde en az ise lokal agresif
kullanildigi gérilmigtir. immiinhistokimyasal yontem kullanma orani ve kuliamibelirteg
sayisi maligniteyle orantili olarak artmaktadir. ligia timorlerde dgru ve kesin taniyla

tedavisekli ve prognoz énemli 6lctide gismektedir. Bu nedenle pat@on da bu timérlerin
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tanisini koyarken daha cok ek ealaya gereksinim duymasi gal bir sonug¢ olarak
yorumlanmgtir. Literatirde yumgak doku timoérlerinde immunhistokimyasal e¢ala
kullanim siklgr ile ilgili bir calismaya rastlanmagindan bu oranlar literatirle

karsilastirilamamstir.

Histokimyasal cabima yapilma orani en yuksek olan grup ise “lokaeaid timorler”
iken, en dgik olan grup “malign timoérler” dir. Ancak gruplarasinda oransal agidan
belirgin farklihk saptanmargtir. Literatirde yumgak doku timoérlerinde histokimyasal
calisma kullanim siki ile ilgili bir calismaya rastlanmagindan bu oranlar literattrle

karsilastirilamamstir.
5.2. Kemik tumorleri

Bolumimuizde kemik tumort tanisi akmwvakalarin yillara goére dailimina
bakildginda, 2006'dan 2011’e kadar artie azalmalarla seyrederken, 2012’de belirgin bir
disme, sonrasinda ise 2013'ten itibaren lineer big gdsterdgi izlenmistir. Bu desisiklikler
b6lim 5.1'de yumgak doku timorlerinde bahsedilen benzer faktorleggammitir.

Dis merkezden biyopsisi gelen vakalarin yillik olakamik timaord tanisi alan tim
vakalara oranina bakiglnda, 2013’te belirgin bir agtiizlenms, 2014 ve 2015'te 2013
oncesi yillara gore ortalamanin Gzerinde seyretntEx@am etnytir. Ortalama oran 2012 ve
oncesi yillarda %4,8 iken, 2013 ve sonrasinda %d4r9 Samsun ve Samsunsdicevre
hastanelerden gelen bu konsiltasyon biyopsilerindetistan yola ¢ikarak bolimimuazin
yumuwak doku tiimorlerinde oldiw gibi kemik timorleri patolojisinde de bir refecamerkezi

haline gelmekte oldiu séylenebilir.

oraninda arl ve azalmalarla giden ggiklikler bulunmakla birlikte, bolumimuazin her yil
artis gosteren Ozellikle endoskopik biyopsi sayilariraglibolarak bu oran genel olarak
azalmaktadir.

Calsmamizdaki 457 kemik timorli vakanin %85,4’Unu prink@mik tamaorla
vakalar, % 14,6’sini metastatik kemik timoru olaakalar olgturmaktadir. Primer kemik
tumorlerinin %51,5'i benign, %25,4'0 malign, %21,Binirda malign davragigosteren
(%12,3'G lokal agresif, %8,7’si nadiren metastazpai@ tumorlerdir. Dabak ve ark.[4]
calismasinda primer kemik timorlerinin %31,3'Untn maligmaorler oldgu bildirilmistir.
Jain ve ark.[141] calmasinda %55,3’'Unun benign ofglubelirtilmistir. Occampo ve ark.[142]
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calismasinda Meksika'da benign kemik timorleri %71,6])igmakemik timorleri ise %28,4

oraninda saptangtir. Bulgular literatirle uyumludur.

Calismamizda primer kemik tumora tanih vakalarin % 54,@212 vaka) erkek, %
45,6 si1 (178 vaka) kadindir. Dabak ve ark.[4] spahisinda da bu oran bizimkiyle aynidir
(%54,4'G erkek, %45,6'sI kadin)Ocampo ve ark. %53,7’sinin erkek, %46,3'Unin kadin
oldugunu, Jain ve ark.[141] %65,0'in1 erkek, %35,0'inkadin oldgunu belirtmtir.

Bulgular literattrle uyumludur.

Benign ve nadiren metastaz yapan kemik timorledirkarda ve erkeklerde hemen
hemen gt olarak saptanirken, lokal agresif tumorler etkette % 64,6, kadinlarda % 35,4,
primer malign kemik timorleri erkeklerde %61,6, kddrda %38,4, metastatik kemik
tumorleri ise erkeklerde %59,7, kadinlarda %40,8norda bulunmgiur. Sinirda malign-
lokal agresif ve malign kemik timorleri erkeklerfelirgin olarak daha fazla saptagtm
Whelan ve ark.[143] primer kemik sarkomlarinin fei(erkek/kadin: 1,3/1) erkeklerde fazla
goruldigiint belirtmglerdir. Yine Beckingsale ve Shaw[30] Bigié& Krallik dlkelerinde
oraninin 1,3/1 oldgunu, Bizde ise erkek/kadin 1,6/1 olup, erkeklerdekia gorilme orani
biraz daha belirgindir.

Primer kemik timorlt vakalarimizin yartalamasi 26,3 yildir. Dabak ve ark.[4]
primer kemik timorli vakalarin yaortalamasini 28,6 yil olarak bulgtardir. Jain ve
ark.[141] primer kemik timodrlerinde yaortalamasinin 26,9 yil olgunu belirtmitir.

Saptadiimiz yg ortalamasi, literattirle benzerdir.

Bizim calsmamizda ygortalamasi, benign kemik timérlerinde 26,3, senmthlign-
lokal agresif tumdrlerde 16,8, sinirda malign-nadetastaz yapan tumorlerde 30,0, primer
malign kemik timdrlerinde ise 28,8 yil olarak satastir. Dabak ve ark.[4] benign kemik
tumorlerinde ya ortalamasini 24,9, primer malign kemik tiumorleande 36,5 yil olarak
bulmustur. Yas ortalamasinin benign timorlerinde bizde dahsiikisaptanmasi, 6ncelikle
calsmamizda sinirda malign davrgini iki grubun daha bulunmasina, malign kemik
tumorlerindeki fark ise ortopedinin ¢ocuk hastalarbir bolimini gdrmemelerine

baglanmstir.

Calismamizda, primer kemik timorleri en yuksek ve birimgvesini 2. dekadda,

ikinci zirvesini ise 6. dekadda yapmaktadir. Prirkemik timorlerinden malign olanlarininda
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ayni dekadlarda zirve yaparak bimodagitian gosterdgi saptanmytir. Literatirde de kemik
sarkomlarinin bimodal @adim gosterdgi ve 2. ve 6-7. dekadlarda zirveye wlg
belirtiimektedir[144], [145].

Calsmamizda kemik tumorlerinin en sik yail@ gosterdgi kemikler, alt
ekstremitenin uzun kemikleridir. Benign, lokal agjfe nadiren metastaz yapan ve malign
tumorler ayri ayri gruplandirildiklarinda da yine gk yerlgim yeri alt ekstremitenin uzun
kemikleri olarak saptanitir. Cameron’da Bahebeck ve ark.[146] yaptiklahspaada benign
ve malign kemik tamorlerinin her ikisinin de en sfemur ve tibiada gorildiind,
Beckingsale ve Shaw[30] kemik sarkomlarinin %3®imalt ekstremitelerde, %16’sinin

pelviste ve %14’Unun Ust ekstremitede gorglatili belirtmglerdir.

Metastatik kemik tumorleri ise en sik femur, verteb humerusta yegan
gostermektedir. Alexandra ve ark.[147], metastddmik timorlerinde en sik vertebra,
proksimal femur, kostalar, sternum, pelvis ve kadatin tutuldgunu, Jain ve ark.[141] en sik

femur alt ug, vertebralarin tutulgunu belirtmglerdir. Bulgular literatrle benzerdir.

Calismamizda benign kemik timorleri arasinda en sikssfiea osteokondrom (78
vaka, %38,6), enkondrom (43 vaka, %21,2) ve fibrdsplazi (25 vaka, %12,4)
gozlenmektedir. Dabak ve ark.[4] gahasinda da benign timorler arasinda en sik
osteokondrom (%25), 2. sik ise enkondrom (%14,p)asemstir. Bahebeck ve ark.[146] en
sik osteokondrom (%20,0), fibréz displazi (%17d8y hicreli timér (%13,0) ve enkondrom
(%10,0) goruldgund, Jain ve ark.[141] ise en sik osteokondromrasalev hiicreli timor,
enkondrom ve osteoid osteomanin gorgldiii belirtmgerdir. Bizim calgmamizda dev
hicreli tumoér nadir metastaz yapan tumorler katsgatedir. Dger bulgular literatirle

uyumludur.

Primer malign kemik timdarleri arasinda en sik osaéelom (34 vaka, %34,3), Ewing
sarkomu (31 vaka, %31,3) ve kondrosarkom (16 véKEg,2) saptanmgtir. Dabak ve ark.[4]
calismasinda primer malign timérler arasinda en sikosarkom (%27), kondrosarkom
(%16,7) ve Ewing sarkomu (%15,3) bulurngtur. Yuceturk ve ark. [23] ¢aimasinda da
primer malign kemik timorleri arasinda en sik sylasosteosarkom (%33,6), kondrosarkom
(%19,4) ve Ewing sarkomu (%19,2) bulunmaktadir. éstk ve ark.[146] en sik
osteosarkom, Hodgkin dilenfoma, fibrosarkom, kondrosarkom ve Ewing sarkp Jain ve
ark.[141] en sik osteosarkom (%31,6), sonra Ewargesnu (%16,2) ve kondrosarkom (16,2)

bulundwgunu belirtmglerdir. Ewing sarkomu sik disindaki bulgular literattirle uyumludur.
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Ortopedi klingindeki vakalarn kapsayan Dabak ve ark. gahsinda Ewing sarkomu tanili
cocuk sayisi diilk olabilir ve buna bgi olarak ¢calgmamiza gore daha glik bir orana sahip

oldugu distniimisttir. Ancak Ewing sarkomu tanili vaka oranimiz yuntditerattirlere gore

de yuksek bulunnytur.

Calismamizda benign kondrojenik timorler arasinda erostkokondrom (% 60,5)
ve enkondrom (%33,3) gorulmgtiir. Dabak ve ark.[4] ¢caimasinda da da benzgekilde en
sik osteokondrom (%25), sonra enkondrom (%214,4)ilgaktar. Yuceturk ve ark.[23]
yaptgl calsmada ise benign kondrojenik timorler arasinda &neskondromlar (%42,0),

sonra osteokondomlar gorilmektedir.

Bizim calsmamizdaki osteokondromlarin %59'u erkek, %41’i kal, vakalarin
yas ortalamasi 22,7 (0-77) yildir. Dabak ve ark.[dlignasinda da bizimkine benzgzkilde
—erkeklerde 9%55,1 iken kadinlarda %44,9- erkeklefdela ve ya ortalamasi 24,0
saptanmytir.

Osteokondrom tanili vakalarimizda, timor en sissyta femur (18 vaka, %23,1),
tibia (15 vaka, %19,2) ve fibula (7 vaka, %9,0) gerlesmektedir. Dabak ve ark.[4]
calismasinda siklik sirasi femur distali (%19,5), tipraksimali (%15,3) ve humerus (%11,9)

olarak bulunmstur.

Calismamizdaki enkondrom tanili vakalarin %58,1'i k&em, %41,9'u erkektir. Bu
oran Dabak ve ark.[4], cainasinda bizimkine benzeekilde - kadinlarda %64,7, erkeklerde
%35,3- kadinlarda daha fazla saptagtimi Calsmamizdaki enkondromlarin yartalamasi
18,4 (7-68) yil olarak saptanghr. Dabak ve ark.[4]'nin yapil calsmada ya ortalamasi
28,8 yil olup bizimkine goére yalde&k 1 dekad ileridir.

Enkondrom vakalarimizda en sik yante yerleri sirasiyla el parmaklari (25 vaka,
%58,1), femur (8 vaka, %18,6) ve metakarpal kemiK& vaka, %7,0) olup, en sik Ust
ekstremitenin kisa kemiklerinde tutulum gozlestmi Dabak ve ark.[4] da enkondromlarin en

sik yerlgim yerlerini el bilgi ve el (%63,2) olarak bulngtur.

Sinovyal kondromatozis tipik olarak 3-5. dekadlaasanda gorular, erkeklerde iki
kat daha siktir. Butiin eklemlerde gorilebilir, 2/2liz ekleminde gordltr[3]. Ranalletta ve
ark.[148] 30-50 yalar1 arasinda sik gorulgunt, erkeklerde kadinlara gore 3 kat fazla
oldugunu belirtmglerdir. Calsmamizdaki benign kondrojenik timorlerden sinovyal
kondromatozis tanili 4 vakanin 4’0 de kadindirg yatalamasi 45,2 (29-55) yil, lezyon
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yerlesim yerleri, dirsek (2 vaka), diz (1 vaka) ve ayale§ (1 vaka) eklemleridir. Park ve
ark[149] 45 yainda erkek hastada omuz ekleminde, Zha ve ark.[#30lyainda erkek
hastada temporomandibuler eklemde, Sivas ve afld.[62 yainda kadin hastada omuz
ekleminde, Duymgive ark[152] 33 yainda kadin hastada omuzda birer vaka bildilendir.
Tum vakalarimizin kadin olmasi literatiire gore nigibulunsa da, ulkemizde (Sivas ile
Duymuw ve ark. tarafindan) bildirilen sinovyal kondromagh 2 vakanin da kadin olmasi

nedeniyle, sinovyal kondromatozis Ulkemizde daHakgminlarda gortltyor olabilir.

Subungual egzositoz 2. ve 3. dekadlarda zirve yagméeklerde daha sik goralir.
Ayak baparma en sik etkilenen bolgedir. Ber ayak parmaklari ve el parmaklari nadiren
etkilenir[3], [153]. Calsmamizda subungual egzositoz tanili 2 vakanin Hirkal'i erkektir,
vakalar 12 ve 42 ywtarindadir. Lezyon yeryan yerleri her iki vakada da literatlre gore nadir

oldugu belirtilen el parmaklaridir.

Bizar parosteal osteokondromattz proliferasyon &\on lezyonu) 3. ve 4.
dekadlarda zirve yapar. En sik el ve ayaklarin kil@mikleri etkilenir, yaklaik %25’i uzun
kemiklerde gorulur[154]. Calmamizdaki bizar parosteal osteokondromattz prelsfgon
tanih 1 vaka, 33 yanda kadin hastadir, lezyon yeaita yeri el parmg olup bulgular

literattirle uyumlu bulunmgur.

Lokal agresif seyirli tiumdrlerden kondromiksoid rfimn olduk¢a nadir bir
tumordur[155]. En sik 2. ve 3. dekadlarda ve enreld biraz daha sik goralur. En sik uzun
kemiklerde, proksimal tibia ve distal femurda gdrilYaklagik %25'i yassi kemiklerde,
Ozellikle iliumda yerlgir. Metatarsal kemikler, kostalar, vertebra, kadatave fasyal
kemiklerde de gorulebilir[3], [156]. Camamizda kondromiksoid fibrom tanili 1 vaka 33
yasinda kadin hastadir, lezyon kostada wéme gostermektedir. Bulgular literatirle

uyumludur.

Nadiren metastaz yapabilen kondroblastom butun keamnoérlerinin %1’den azini
olusturur. C@u hasta tani sirasinda 10-25s yarasindadir ve erkeklerde daha siktir[3].
%75'ten fazlasi uzun kemiklerin epifiz bolgesindeerlgir[157]. Calismamizda
kondroblastom tanili 5 vakanin (tum primer kemikntilerinin %21,3'U0) 3'U erkek, 2’si
kadindir, ya ortalamasi 16,6 (10-21) yil olup en sik humer(@@taaka) yerlgim gozlenmtir.
Diger vakalar femur, tibia ve tarsal kemik yagnheli olup 5 vakanin 4’0 uzun kemiklerde

yerlesmistir. Bulgular literattirle uyumliudur.
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Malign kondrojenik tumor (kondrosarkom) tanili véda primer malign kemik
timorlerinin % 16,2'sini olgturmaktadir. Vakalarin ygaortalamasi 50,9 (11-76) yil olup,
%81,2'si 40 yatan sonra gorulmektedir. %56,3'U erkek iken, %48,Kadindir (erkek/kadin
orani 1,2/1). Ylceturk ve ark.[23] cghasinda malign kondrojenik timdrlerin tim malign
kemik tumorlerinin %19,4'Un0 ofturdusunu ve bunlarin da %57'si erkek ofgu
belirtmislerdir. Dabak ve ark.[4] ise kondrosarkom vakaari %16,7 oraninda,
osteosarkomdan sonra ikinci sirada gorgldiu ve % 52,8’inin erkek, % 47,2'sinin kadin
oldugunu, ya ortalamasinin ise 44,4 yil olgunu belirtmglerdir. Whelan ve ark.[143]
yaptiklari calgmada kondrosarkomlarin primer malign kemik tumarlecerisinde
osteosarkomlardan sonra ikinci siklikta; % 16,0norda goraldguni, her U¢ camaya
benzersekilde erkek/kadin oraninin 1,2/1 olup erkeklerdéfbe fazla oldgunu ve %78’inin
40 ygindan sonra gorildgiind soylemglerdir. Calsmamizdaki kondrosarkomlarin en sik
yerlesim yerleri femur (6 vaka, %37,5) ve pelvistir (3kaa %18,8). Dabak ve arkagiari[4]
da kondrosarkomlarin en sik yaila yerlerini femur (%30,6) ve pelvis (%27,8) olarak
bulmulardir. Whelan ve ark.[143] yagti calsmada da en sik yesgien yerleri femur (%26)
ve pelvistir (%13). Cagmamizda ayrica lokal agresif seyir gosteren atikeltilajin6z
tumor/derece | kondrosarkom tanili 53siymla 1 erkek hasta mevcut olup, lezyon
asetabulumda yegen goOstermektedir. Literatirde sadece derece | kasatkom

epidemiyolojisini yansitan bir camaya rastlanmartir.

Neoplastik natirt belirsiz timdrlerden anevrizmaiik kisti, batiin yg gruplarini
etkiler, ancak en sik ilk 2 dekadda gorilur. Kadenerkeklerde @t sikhktadir [158]. En sik
uzun kemiklerin metafizinde goérulur[3]. Cghamizdaki anevrizmal kemik kisti tanili 27
vakanin 13’0 kadin, 14’0 erkektir, yartalamasi 16,4 (3-51) yildir, en sik femurda éka,
%25,9) olmak Uzere 19 vakanin (%70,4) alt ekstremie Ust ekstremitenin uzun

kemiklerinde yerlgtigi gozlenmgtir. Bulgular literattirle uyumludur.

Basit (soliter) kemik kisti 3/1 oranla erkeklerd& gorulir ve vakalarin %80'i ilk 2
dekaddadir. En sik humerus (%50,0), femur (%2%Q)bia (%25,0) nin proksimal bélimleri
etkilenir[3]. Calsmamizda basit (soliter) kemik kisti tanisi alanviBanin hepsi erkektir, ya
ortalamalari 17,5 (3-34) yil olarak saptagimj lezyon en sik humerusta (5 vaka, %50,0)

yerlesim gostermektedir.

Fibroz displazi tim dinyada ¢ocuk veskmlerde, kadin ve erkeklerdgiesiklikta

gorulen benign bir lezyondur[3]. Benign bir timdmasina rgmen malignite potansiyel

120



mevcuttur [159]. En sik kraniyofasyal kemikler vermfurda goérulir, fakat her kemikte
gorulebilir[160][161].Cakmamizda fibroz displazi tanili 25 vakanin 16’s1 ika®'u erkektir,
yas ortalamasi 28,7 (4-84) yildir, en sik femur (1kaja%44,0)’'da yerlgm godzlenmstir.

Vakalarimizdaki kadin baskiglidisindaki bulgular literattrle uyumludur.

Osteofibroz displazi genellikle yamin ilk 2 yilinda goralor, g vaka
asemptomatik oldtu icin nadir rastlanir[3]. En sik tibianin proksimae orta boliminde
yerlesir[162]. Calsmamizdaki osteofibroz displazi tanili 1 vaka 43iyda erkek hasta olup

lezyon kostada yerenistir. Literatiirde kosta yeréemli olguya rastlanmangtir.

Langerhans hcreli histiyositoz bitiin ossedz lelaram %1’'inden azini okiurur,
dogumdan 8. Dekada kadar gorilebilir, %80’i 3Giyaaltindadir [3]. Erkekler 2/1 oranla
daha sik etkilenir. En sik kafatasi, 6zellikle lawm, sonra femur, pelvis ve mandibula
etkilenir[163]. Calsmamizda Langerhans hiicreli histiyositoz tanili akanin 11'i erkek, 4’G
kadindir, ya ortalamasi 11,6 (1-29) yil olarak bulungtwr. Lezyon en sik kraniyal
kemiklerde (8 vaka, %53,3) yeglen goOstermektedir. Bulgular literatlirle uyumlu

bulunmutur.

Osteojenik timorlerin %60,7’si malign (osteosarkiamili 34 vaka), %32,1’i benign
(osteoid osteom ve osteom tanili 9'ar vaka), %dKal agresif (osteoblastom tanili 4 vaka)
saptanmytir. Yuceturk ve ark.[23] calmasinda da benign osteojenik tumorlerden en sik

osteoid osteoma, osteomlar gozlegtmi

Kemik iligi kokenli neoplaziler hari¢ tum ykrda en sik gorilen primer malign
kemik tumorlu osteosarkomdur[8], [164], [66]. Litdrde uyumlu olarak cajmamizda
osteosarkomlar primer malign kemik timorleri ardair®o 34,3 oraniyla en sik goérilen
timordur.  Osteosarkom vakalarinin %55,9'u (19 vaka) erkek4 64 (15 vaka) kadin
olarak saptanmtir (erkek/kadin orani: 1,3/1'dir). Literatirde Yaitrk ve ark.[23]
calismasinda osteosarkomlar tim malign kemik timorleri#i33,6 sini, Dabak ve ark.[4]
calismasinda ise primer malign kemik tumérlerinin %2@solusturmaktadir. Her iki
calismada da en sik gorilen malign kemik timort olaegitanmgtir. Yucetlrk ve ark.’nin
[23] yaptel calsmada kadin ve erkeklerdeki siklik hemen hemgttire Dabak ve ark.[4]
calismasinda ise bizimkine benzgzkilde %56,9'u erkek, %43,1'i kadindir. Whelan v&.a
[143] da bizim cakmamiza benzersekilde osteosarkomlarin primer malign kemik
tumorlerinin %34’UnU olgturdugunu ve en sik gorilen malign kemik tiumort @dou ve

erkek/kadin oraninin 1,3/1 olarak buluggdau sdylemglerdir.
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Osteosarkomlarda yeortalamasi 19,7 (8-74) yil olarak saptagtmi Literatlrdeki
calismalardan Dabak ve ark.[4] cghasinda yg ortalamasi 20,7 yil olarak bulungtur.
Bizim calsmamizda en sik yegen yerleri femur (19 vaka, %55,9) ve tibia (10 va#s29,4)
olarak bulunmsgtur. Dabak ve ark. [4]'nin ¢aimasinda %53,4'G femur distalinde, %13,8'i
tibia proksimalinde, %3,4’t femur cisminde yatigi soylenmitir. Her iki calsmada da
bdlgesel olarak en sik alt ekstremitenin uzun késnikde tutulum gozlenngiir.

Calismamizdaki osteosarkom tanili vakalarda en sik kigsiosteosarkom (24 vaka,
%74,6), sonra sirasiyla kondroblastik osteosarkémaka, % 11,9), parosteal osteosarkom
(2 vaka, %5,9), periosteal osteosarkom (2 vaka9¥o®steoblastik osteosarkom (1 vaka,
%2,9) ve kucuk hicreli osteosarkom (1 vaka, %29 @eri goralmigttr. Yuceturk ve ark.
[23] calsmasinda ise tim osteosarkomlarin %75,5'ini sandsteosarkom, %8.5 unu
parosteal osteosarkom, %?5,5’ini telenjiyektatikeastarkom, %4,2'si periosteal osteosarkom,
%3,4'U0 kondroblastik osteosarkom aidiubelirtilmistir.

Benign osteojenik tumorlerden osteom erkek ve Kadida git olarak goruldr,
gercek prevelansini belirlemek zordur[3]. En sikmheandz kemiklgme gdsteren kalvaryum,
yuz ve cene kemikleri gibi kemikleri etkiler[165Larrea ve ark.[165] 106 vakanin sya
ortalamasinin 50,0 yil ve gonun erkek oldgunu belirtmglerdir. Calsmamizda osteom tanili
9 vakanin 7’si kadin, 2’si erkektir, yartalamasi 37,0 (15-56) yil olarak bulungtur. TUm
vakalarin 6’si ¢cene ve ylz kemiklerinde, 3'U krahikemiklerde yerlgmis olup en sik
tutulan kemik mandibula (4 vaka, %44,5) dir. Vakahazda literatire gore kadin baskgnli
dikkati cekmitir.

Osteoid osteom genellikle ¢ocuklari ve adolesanédkiler, siklikla daha yh
bireylerde de gorilur, erkeklerde daha siktir. Bn wun kemiklerde, 6zellikle femurda
gorultr[3]. Calgmamizdaki osteoid osteom tanili 9 vakanin 5'i kadiu erkektir, ya
ortalamasi 19,6 (7-33)'dir, en sik femur (3 vaka&33)8)'da yerlgim gozlenmgtir. Bizim
calismamizda kadinlarda daha sik saptamiDiger bulgular literatirle uyumludur.

Lokal agresif bir osteojenik timor olan osteoblastoitin kemik timaorlerinin %1’i
kadar siklikta badir gortlen bir timdrdiar. Genddlik0-30 ya arasini etkiler ve erkeklerde
2,5/1 oranla daha siktir. Siklikla (tim vakalarnd045'’i) vertebra posterior kisimlarinda ve
sakrumda gorultr[3]. Caimamizdaki osteoblastom tanili 4 vakanin 4’G0 de ldikeyas
ortalamasi 25,0 (17-44) yil olup en sik vertebdda(3 vaka, %75,0) tutulum gozlerytm.

Bulgular literattrle uyumludur.
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Calsmamizdaki dev hicreli kemik timoérd tanisi alan Vaka %50'si kadin,
%50’si erkektir. Bu hastalarin yartalamasi 31,4 (16-72) yil olarak saptagtmi Dabak ve
ark.[4] calsmasinda dev hicreli kemik timorlu vakalarin %6 Hdkken, %39'u erkek, ya
ortalamasi 34,7 yil olarak bulungtur. Dev hicreli kemik timort tanili vakalarda ak s
yerlesim yeri femur (15 vaka, %53,6) ve tibiadadir (8 &alko628,6). Dabak ve ark.[4]
calismasinda yine femur (%25,4) ve tibia (%15,3) enyeifesim yerleri olarak bulunmgiur.
Vakalarimizdan 1’inde sonraki niikslerinde dev hiigemik timorinde malignensi ggligi

belirtiimis olup, 67 yaindaki kadin hastadaki bu lezyon tibiada ygnegdstermektedir.

Yine osteoklastik dev hiicreden zengin timérler gnaa yer alan kiigtik kemiklerin
dev hucreli lezyonu, en sik 1. ve 2. dekadlardailgérde daha g kisilerde de gdrulebilir.
Falangeal, metakarpal ve metatarsal kemikler, karpaarsal kemiklerden daha sik tutulur
[3]. %50’den fazlasi 30 yan altindadir, her iki cinstesi sikliktadir[166]. Cakmamizda
kicuk kemiklerin dev hicreli lezyonu tanili 1 vaB@ yainda kadin hasta olup, lezyon el

parma&inda yerlgim gostermektedir.

Calismamizdaki primer malign kemik tamdrlerinin %31, 3ljnim malign kemik
tumorlerinin %18,7’sini Ewing sarkomu tanili vakatdusturmaktadir. Ewing sarkomu tanil
vakalarin ya ortalamasi 14,1 (4-52) yil olup, % 64,51 erkek,384b'i kadin olarak
bulunmutur. Yucetirk ve ark.[23] caimasinda 1129 malign kemik timorinden 224'U
(%19,4) Ewing/PNET tanisi algtir. Bu oran bizimki ile benzerdir. Whelan ve arkgldri
[143] tarafindan yapilaingilteredeki kemik sarkomlari insidansini gnan calsmada Ewing
sarkomunun primer malign kemik timdrleri icerisikderani %14,0 olarak bulunngtur.
WHO’da [3] bu oran %6-8 olarak belirtiimektedir. muprimer malign kemik timéleri
arasindaki Ewing sarkomu skl yurtdsi literatirlere gore daha ylksek bulunsa da,
ulkemizdeki gercek prevelansinin daha yiksek olo@mdgindan bahsedebilmek icin sarkom
insidanslarini iceren ulusal veri tabanina ve llaeinda gegicalsmalara ihtiyag vardir.

Kemigin andiferansiye yuksek dereceli pleomorfik sarkotnitiin primer kemik
tumorlerinin %2’sinden azini ofturur. Erkekler kadinlara gore daha sik etkiler@f8.
dekadlar arasinda gorulebilir ancak en sik 4@ aerinde gorulir. Primer olarak alt
ekstremitenin uzun kemikleri, 0Ozellikle femur e#qir [3]. Calsmamizdaki kengin
andiferansiye yuksek dereceli pleomorfik sarkomultal vaka 35 yginda erkek hastadir,
tumor femurda yerkem gostermektedir.
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Primer intraosse6z skuamoOz hucreli karsinom cemmikterinde nadir gortlen
odontojenik tumorlerdendir [167]. Cgtnamizda primer intraossedz skuamé6z hicreli
karsinom tanili 1 vaka gozlengtir. 84 ygindaki erkek hastada tumér mandibulada yerie
gostermektedir. Sato ve ark.[168] 76Giyala kadin hastada mandibulada, Choi ve ark.[169]
52 yainda erkek hastada mandibulada, Gay-Escoda ve78&KkH7 yainda kadin hastada
mandibulada ve 18 ymda erkek hastada maksillada ygmé& primer intraossedz skuamdz

hiicreli karsinom olgulari bildirngierdir.

Fibrohistiyositik timérlerden nonossifiye fibromiliar cggu asemptomatiktir ve
spontan regresyon&nar, bu sebeple insidansi bilinmez[3]. Sikliklaadlcocuklari etkileyen,
uzun kemiklerinin metafizinde yegen litik, ekspansil, soliter bir lezyondur[171].
Calismamizda nonossifiye fiborom tanisi alan 11 vakaninkédin, 7’si erkek hasta olup ya
ortalamalari 13,2 (8-20) yildir. TUmor en sik tikBavaka, %72,7)'da yerjan gostermektedir.

Bulgular literattrle uyumludur.

Notokordal timérler grubunu temsil eden, oldukcalinaoriulen dguk dereceli
malign timarlerden biri olan kordomalar, gatamizdaki tim primer kemik timarlerinin %
2,1'i ni, tim primer malign kemik timaorlerinin %8ini olusturmaktadir. 8 vakanin 6’s1(%
75,0) erkek, 2'si kadindir (%25,0). Yartalamasi 56,1 (37-76) yil olarak saptagtmi
Yerlesim yerleri sakrokoksigeal bdlge (%87,5) ve lombertgbra (%12,5)'dir. Whelan ve
ark.[143] calsmasinda, kordomalarin primer malign kemik tumonieri % 6'sini
olusturdusunu, 25 yain altinda nadir goruldiklerini, %80’inin 50 yecivarl oldigunu,
cogunlugunun erkeklerde gorulgtini ve % 45’inin pelviste yegggini belirtmislerdir. Yine
WHO’da[3] erkek/kadin oraninin 1,8/1 olglu ve en sik 5-7. dekadlar arasinda gorgidu

belirtiimektedir. Bulgular literatiirle uyumludur.

Semptomatik hemanjiyom vakalari butin primer ketiikorlerinin %1’'inden azini
olusturmaktadir. Her yda gorilebilir ancak 5. dekadda zirve yapar, etkadtin orani 2/3
civarindadir. En sik vertebra cisimleri, sonra kyafasyal kemikler, sonra da uzun
kemiklerin metafizinde yerkene eilimindedirler[3]. Calismamizda kemikte hemanjiyom
tanisi alan 6 vakanin 4’4 kadin, 2'si erkektirs yatalamasi 47,3 (16-79) yildir, lezyon 2
vakada kranial kemiklerde, 2 vakada cene kemikilerjn2 vakada ise torakal vertebrada

yerlesmis olup bulgular literatiirle uyumlu bulunrgtur.

Kemigin  fibrosarkomu orta-yiksek dereceli, gdr spesifik fibroblastik
farklanmalarin higbirini gostermeyen malign bir thriaddr. Tim malign kemik timorleri
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arasindaki insidansi, literatirde rapor ed§lnulan %5’lik orandan daha azdir, ¢unki
gunumizde gelmis yardimci teknikler ve siniflamaekilleriyle bu antite daha az
kullaniimaktadir[3]. En sik femur, humerus ve didé gorultr[172]. Caimamizda kemikte
fiborosarkom tanisi alan 1 vaka 79 syala erkek hastadir, timér femurda ygre
gOstermektedir, tim malign kemik tumoarleri arasirid®,6’lik bir orandadir. Huvos ve
ark.[172] 130 vakalik caimasinda, y@ortalamasi 38,0 (4-83) yil olarak bulungralup kadin
ve erkeklerde gt olarak saptanmiir. Vaka siklgimiz WHQO’da belirtildgi gibi literattirden
disuktur.

Kemigin leiyomiyosarkomu 9-87 wéari arasinda gorulebilir, 5. dekadda zirve yapar
ve hafifce erkeklerde baskindir[3]. En sik alt ekstitede, diz ¢cevresinde (distal femur ve
proksimal tibia metafizlerinde) gorulir [173]. Reke ark.[174]'nin yayinlagyn 8 vakalik
calismada, vakalarin 6's1 erkek, 2’'si kadinsyartalamasi 42,7 (25-59) yil, en sik ysihe
yeri alt ekstremite (femur ve tibia) olarak saptatim Calsmamizdaki kengin
leiyomiyosarkomu tanili 1 vaka 60 gyada erkek hastadir, lezyon femurda ygne

goOstermektedir. Bulgular literattirle uyumludur.

Metastatik kemik tumorleri en sik gorulen malignnie tumorleridir. Otopsi
calismalarinda %70’inin meme ve prostat karsinomu matasvldgu gosterilmgtir[147].
Calismamizdaki malign kemik timorlerinin %40,4’G (67 @knetastatik kemik timaoruddr.
Bunlarin %67,2'sinde (45 vaka) patolojik olaraknper hastalik belirtilirken, %32,8’inde (22

vaka) primer belirtiimenstir. Kemik metastazinda histopatolojik olarak primgelirtiien 45

vaka arasinda sirasiyla en sik meme karsinomul, néiceeli karsinom ve akger karsinomu
yer almaktadir. Cinsiyetlere gore kadinlarda en redme karsinomu, erkeklerde agkei
karsinomu (7 vaka), renal hicreli karsinom (6 yaka prostat karsinomu (4 vaka)
gorulmistar. Klinik olarak bilinen primeri belirtilip, patoji raporunda yorum yapiimayan 11
vakanin kemik metastazinin klinik olarak belirtilgmimer old@gunu varsayd@imizda ise

siklik sirasi_meme, aki@r ve renal hicreli karsinogeklinde dgismektedir. Histopatolojik

olarak kolon adenokarsinomu metastazi tanisi vetista bulunmamakla birlikte sadece 1
vaka sonradan gelen kolon biyopsisinde kolon adarsohomu tanisi almstir. Ytcetlrk ve
arkadalarinin[23] calsmasinda en sik metastatik lezyonlar sirasiyla ggkcve meme
karsinomu olarak bulunngu olup, metastatik lezyonlarin yakla yarisinda primerin
bilinmedigi belirtiimistir. Jain ve ark.[141] da en sik metastatik kentikndrlerinin akcger,
gastrointestinal sistem ve sonrgitesikliklarda gorilen prostat, meme ve kageci
karsinomlar oldgunu, %15,38’inde primerin bilinmegini belirtmiglerdir. Bahebeck ve
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ark.[146] ise en sik prostat, meme, kagaci karsinom metastazi olglunu belirtmitir.
Bulgular literatirle kagnlastirildiginda, her iki cinsiyet acisindan da rapor edilen
gastrointestinal sistem metastazi @kiin dik, erkeklerdeki renal hicreli karsinom

metastazi sik@inin ise fazla oldgu sonucuna ukalmistir.

Tanisal gne biyopsisi, kemik timorlerinin tanisinda goérietile yontemleri ile
birlikte yapildginda, tanida dgruluk orani oldukga yuksek bir tani yontemidir. Wyg
endikasyon, yeterli 6rnekleme ve deneyimli patoldggruluk oranlarini yikselten
faktorlerdir[175]. Cakmamizda eksizyonel biyopsi oOncesinde vyeterli tdnisigopsisi
bulunan ve tani uyumu acisindan iki biyopsisiskagtirilan 50 gne biyopsisi ve 23 kemik

kiretaj materyali mevcuttur.

Tanisal biyopskekli igne biyopsisi olan vakalarda, eksizyonuyla ayniymaaima
orani % 88,0 (50 vakanin 44’0), farkl tani almarmar%2,0 (50 vakanin 1'i; yetersiz olgime
biyopsileri dahil edilirse toplam 5%me biyopsisi icerisinde bu oran %1,7'dir), spesifik
tani verilmeden, tarifli ¢cikarilip genel bir tadmea orani ise % 10,0’dur. Bu oranlar literatiir
ile uyumludur. Solakgiu ve ark.[175]'nin cakmasindaki gne biyopsisi yeterli olup
eksizyonu ile kanlastirilan 55 vakadan 46’s1 (% 83,6) ayni tani, @§enel bir tani (%10,9),
3’0 (%5,5) farkh tani almgtir. Damian ve ark.[176]'nin ¢aimasinda kemik timaorlerinde BT
esliginde igne biyopsisi ile uyumsuzluk orani 16/169 (%9,4)rakabildiriimistir. Solakglu
ve ark.[175]'nin cakmasinda ise bu oranitim biyopsilerin (yetersiz lalamahil) % 5’i
olarak bildirilmistir. Bizim calsmamizda saptanan %1,7 uyumsuz tani orani litergdre

daha dguktdr.

Calsmamizda tanisalgne biyopsisi bulunan, eksizyonunda Ewing sarkommsta
alan 12 vakanin hepsinde (%100)gdo tani verilmgtir. Literatirde Ewing sarkomunda
biyopsi ile % 89-95 oranlarinda gl tani bildirilmistir[175]. Solak@lu ve ark.[175]'nin

calismasinda 4 olgunun 3’Ungne biyopsisinde dgu tani verilmgtir.

Anevrizmal kemik kisti primer olabileg@e gibi siklikla bgka bir lezyona sekonder
gelisebilir. Anevrizmal kemik kisti gibi kistik kanamallezyonlarda gne biyopsisi ile
genellikle tani icin yeterli materyal elde edilemezteratirde %33 dgu tani orani
bildirilmi stir[175]. Calsmamizda 4 vaka hemgne biyopsisinde, hem de eksizyon
materyalinde anevrizmal kemik kisti tanisi ajralup d@ruluk orani %100’dir. Solalkgu ve

ark.[175] calsmasinda ise 3 olgunun 2’sineglo tani verilmg olup bu oran %67,0’d1r.
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Calsmamizda eksizyonunda osteosarkom tanisi alan vesatambiyopsisi gne
biyopsisiseklinde olan 11 vakanin 10’nuna (%90,2)e biyopsisinde kesin tani verilgtir. 1
vakada (%9,1) isene biyopsisinde malign mezenkimal tingéklinde genel bir tani verilip,
olasi ayirici tanilar belirtilngtir. Solak@lu ve ark.[173] cakmasinda 27 vakanin %74’lUne
(20 vaka) gne biyopsisinde osteosarkaklinde dgru tani verilmstir. Literaturdeki %79 ve
%89seklinde bildirilen oranlar mevcuttur[175].

Calsmamizda dev hicreli kemik timortu tanisi alan veisenbiyopsisi gne
biyopsisiseklinde olan 14 vakanin 12’sine (%85,ghé biyopsisinde kesin tani verilgtir. 1
vakada (%7,1)gne biyopsisinde dev hicreli kemik lezyogeklinde tani verilirken, 1 vakada
(%7,1) ise anevrizmal kemik kisti tanisi verigtim. Solak@lu ve ark.[175]'nin ¢akmasinda
dev hicreli kemik timorlerinin tamamina (6 vakahe biyopsisinde dgu tani verildgi
belirtiimistir. Bizim ¢calsmamizda dev hiceli kemik timorlerindekigdo tani orani literatlre

gore diguktar.

Ayrica tanisal gne biyopsisi olan ve eksizyonunda karsinom metastakordoma
tanisi alan 2er vaka ile osteokondrom ve Langerhans hicreliyloisitoz tanisi alan 1'er

vaka gne biyopsilerinde %100 kesin tani agtm.

Tanisal biyopsisi kiretaj olan vakalarda eksizydawayni taniyr alma orani %91,3,
farkll tani alma orani %4,3, spesifik bir tani V@meden genel bir tani alma orani ise
%4,3’tir. Kemik kiretaj materyali ile eksizyon mat&li tanisinin uyumunu kgitastiran

calismaya rastlanmagindan bu oranlar literattrle g#astirilamamstir.

Tanisal biyopsisi kemik kiretaj materyali olan Jesigyonunda 6 osteosarkom, 3
karsinom metastazi, 2 Ewing sarkomu, 2 dev hukeshik timord, 1 anevrizmal kemik kisti,
1 osteoblastom, 1 hemanjiyom, 1 intraossetz skudmi@eeli karsinom ve 1 dev hucreli
kemik timorinde malignensi tanilari alan vakaldrapsine kemik kiretajinda %100 kesin

tani verilmitir.

Kondrojenik timarlerden 6zellikle enkondrom ve korshrkom ayiriminda hicresel
atipinin yeterli kriter olmady ve tumorin cevre kemik dokusu ile olaklsinin gérilmesi
gerektgi belirtiimektedir Calsmamizda tanisal kemik kuretaj materyalinde uyumtsum
verilen 1 vaka (%33,3) derece | kondrosarkom/atibdhdromatdz timoér tanisi alirken,
eksizyonunda derece Il kondrosarkom tanisi glmiTanisal biyopsisinde “kondrojenik

tumor” seklinde genel bir tani alip diik dereceli kondrosarkom glintld(gu belirtilen 1
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vaka (%33,3) eksizyon materyalinde derece Il kosaroomseklinde kesin tani alrgiir. 1
vaka (%33,3) ise hem kiretaj hem de eksizyon maliede kondrosarkom tanisi akur.

Kemik timorlt vakalarin %22,1'ine imminhistokimybs®3,3’tine histokimyasal
calsma vyapildgl gozlenmgtir. Immuinhidtokimyasal caima uygulanan 101 hastanin
42'si(%41,6) karsinom metastazi, 26’s1 (% 25,7) mgyvsarkomu, 13'U Langerhans hicreli
histiyositoz (%12,9), 7’si (%6,9) kordoma tanili skelardir. Karsinom metastazlarinda
epitelyal orijini kanitlamak ve primer orijini saghak icin, Ewing sarkomunda malign
yuvarlak hicreli timdr ayirici tanisinda sik immistbkimyasal cabma yapilmasi beklenen

sonugclardir.

Imminhistokimyasal ¢aima yapilma orani malign timorlerde en yiuksek iken
(%50,6), benign tumorlerde en ghktir (%1). Malignite potansiyeli arttikca
immunhistokimyasal caima uygulama orani yukselmektedir. Yualk doku timorlerine
benzersekilde malign kemik timdrlerinde de glo ve kesin taniyla tedavi ve prognozu
onemli 6lcide dg&smektedir. Bu nedenle bu timdrlerin tanisini koyarldaha cok ek
calismaya gereksinim duyulmasi gal bir sonu¢ olarak yorumlangtir. Literatirde
immunhistokimyasal calma kullanim sikig ile ilgili bir ¢calismaya rastlanmagindan bu

oranlar literattirle karlastirilamamstir.

Histokimyasal ¢cagma uygulanan 15 vakanin 12’sini (% 80,0) Ewing earle tanili
vakalar olgturmaktadir. Ewing sarkomu tanisinda PAS ve gimldlukca faydali olup,

immunhistokimyasal belirteclerle birlikte taniyisieklemek icin kullaniimaktadir.

Histokimyasal cabma orani ise malign timdrlerde %3,1 (14 vaka), resdimetastaz
yapan gruptaki timorlerde %0,2 (1 vaka) olarak bolwtur. Benign ya da lokal agresif
tumorlerde ise histokimyasal gaha kullanilmamytir. Literatirde histokimyasal camna
kullanim siklgl ile ‘ilgili bir c¢alismaya rastlanmagindan bu oranlar literatirle

karsilastirilamamstir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

Yumusak doku ve kemik timorli vaka sayllarimizda 2018'2015 sonuna kadar
lineer bir arty gbzlenmgtir. 2015 yilindaki artun buydk boliminden Samsun ve
Samsun di cevre hastanelerden hazir blok/prepeyaitlinde gelen konstltasyon
biyopsilerinin sorumlu oldgu gorulmitir. Konsultasyon biyopsilerindeki bu atan
yola cikarak bolimumuzin kemik ve yugakt doku timorleri patolojisinde referans
merkezi haline geldi soylenebilir.

Calismamizda literatirle uyumlu olarak benign yuaki doku timorlerinin gorilme
sikligi malign timdrlerden daha yiksek bulurybow.

Benign yumgak doku tumorleri arasinda en sik vaskiler tumgrieaskiler
tumorlerden de en sik hemanjiyomlar gértlmekteslir bulgu da literattrle uyumliudur.
Malign yumuwak doku tumorleri arasinda en sik rabdomiyosarko¥hl3;2),
leiyomiyosarkom (% 13,2) ve liposarkom (%12,1) k@am izlenmitir. Ulkemizde
yapilan benzer calnalardan birinde liposarkom, bir gdirinde pleomorfik hicreli
sarkom en sik olarak belirtilgtir. Yurtici ve yurtds! literatiirlerde rabdomiyosarkom
oranlari bizim ¢cakmamiza gore daha gliktir. Bu farkin ozellikle pleomorfik tipteki
vaka fazlalgimizdan kaynaklangi g6z o6nine alinirsa, bu vakalarin bir kisminin
yuksek dereceli andiferansiye pleomorfik sarkomdgaleiyomiyosarkom pleomorfik
tip gibi baska bir antite olabilegg dusinulmdstir. Bununla ilgili nedeni saptamaya
yonelik daha ileri bir cagma yapilabilir.

Calismamizda yumgak doku timdrlerinin cinsiyete gore sikliklarl aatien antiteye
degisim gostermekle birlikte, benign tumorler kadinlatdeaz daha sik, sinirda malign
davrang gosteren lokal agresif ve nadir metastaz yaparbtigmerkeklerde biraz daha
sik saptanngtir.

Calismamizda malign yunyak doku tumorlerinin sikin her iki cinsiyette de s&
bulunmutur. Literatiirde bu oran erkeklerde biraz dahasfaddiigu yontundedir.
Calismamizda malign yurmyak doku timorlerinin en yiksek zirveye 8. dekadda
ulastigl, yas ortalamasinin ise 49,2 yil olgu saptannstir. Bu bulgular yutdy
literattrlere gore yakkak 1 dekad daha guktur.

Yumusak doku sarkomlarinin biyik bolimi ekstremiteleyddesim gostermektedir.
Bu bulgu da literattirle uyumludur.

Kaposi sarkomu tanil vaka sayimiz literatlre aaarilksek bulunmgiur. Bu durumun
muhtemel sebebi, bu vakalarin gevre hastanelerddrkla 3. basamak bir gak
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14-

kurulusu olan hastanemize sevk edilmesidir. Gergek @ildaha geni veri tabanh
calismalarla saptanabilir.

Nadir gorulen ve sinirda malign davragosteren dgilk dereceli fibromiksoid sarkom
tanili vakalarimizin yaortalamasi ile yaaralginin bglangici literattire gore oldukca
yuksek bulunmgtur. Geng¢ hastalarda, 6zellikle proksimal ekstremyterlgimli
lezyonlarda bu antite akilda tutulmali ve hatirlatmchr.

Calismamizda yumgak doku timodrlerinde, yeterli érneklenmianisal biyopsilerin
%9,1’'ine (tum tanisal biyopsilerin % 6,9'una) eksinel biyopsisinden farkl tani
verilmistir. Bu oran literatlrdeki oranlara yakindir.

Tanisal biyopsisinde uyumsuz tani verilme oranyi#sek olan yumgak doku timaoru
(5 vakanin 3'li) desmoid fibromatozistigne biyopsilerinde sitolojik atipi ve mitotik
aktivite icermeyen (ylzeyel yesgienli olanlar deisik derecelerde mitoz icerebilir)
fibroblastik bir proliferasyonla karasildiginda, ayirici tani icin mutlaka bu antiteyi de
akla getirip, immunhistokimyasal bulgularla (SMAesinin, CD117, nikleer beta
katenin pozitiflgi gibi) desteklemek ya da ekarte etmek, bu vakalkirdyumsuz tani
verme oranini diirecektir.

Tanisal biyopsisinde farkl tani verilen vakalardan(%20) igne biyopsisinde lokalize
tip, eksizyonunda diffiiz tipeklinde tani verilen tenosinovyal dev htcreli timor
vakasidir. Sadece alt tip tanisiggenis gibi goérinmekle birlikte, bu iki alt tipin
biyolojik davranglari farklidir. Bu acidan, tanisal biyopsisinde dsimovyal dev
hicreli timor dgintlen vakalarda alt tip belirtmeden tani verméijlk ve radyolojik
bulgularla birlikte dgerlendirme yapmak, d@ind(gimiz olasi alt tip varsa tarif
kisminda yorumlu olarak birakmak bu timdrlerdekumguz tani verme durumunu
ortadan kaldiracaktir.

Yumusak doku timorli bir vakaya nihai tani olarak andifesiye/siniflandirilamayan
sarkomlar grubundan bir timar tanisi vermeden Oyaelimci caima tekniklerini de
kullanarak, olabilecek butin spesifik antitelerlgili ayirict tanilar yapilmalidir.
Calismamizda yumgak doku timorli 1 vaka tanisal biyopsisinde “plediikamalign
fibr6z histiyositom (MFH)” seklinde tani alirken, eksizyonel biyopsisinde tanis
“pleomorfik rabdomiyosarkom”seklinde dgismistir. Tanisal biyopsilerde, yuksek
dereceli pleomorfik andiferansiye sarkom (2013 DaiSglik Orgitu siniflamasinda
MFH yerine kullanilan antite) gind{giimiz vakalarda, bunu sadece yorumda belirtip,

kesin alt tiplendirmeyi eksizyon materyaline birakrmizere, “yiksek dereceli malign
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mezenkimal timoréeklinde tani vermek, tanisal biyopsiye uyumsuz v@nme riskini
azaltabilir.

Tanisal biyopsisinde kesin tani verilemeyen vefltagikarilan vakalar arasinda en
blyuk grubu gne biyopsisinde kesin tanisi verilemeyen ve matignayan adipositik
tumorler olyturmaktadir. Adipositik timdorlerin benign ve aravdansli olanlarinin,
lezyonun ¢ok kacuk bir bolumund temsil gitdUstinilen gne biyopsisinde guvenle
dogru ve kesin tani almasi zordur, klinik ve radydtojbulgularla birlikte
deserlendirilmesi gerekir.

Calismamizda yumgak doku tumorlerinde immunhistokimyasal yontem &uoitha
oraninin maligniteyle orantili olarak agiti saptanmtir. Histokimyasal ydntem
kullanma orani ile biyolojik davragparasinda belirgin farkhlik gézlenmegtir.

Tam kemik timorlerinin %85,4’Un0 primer, % 14,6'smetastatik kemik timaora olan
vakalar olgturmaktadir. Primer kemik timarlerinin %51,8’i bgnj %25,4'4G malign,
%20,8'i sinirda malign davranigosteren (%12,1'i lokal agresif, %8,7’si nadiren
metastaz yapan) tumorlerdir. Metastatik kemik tlinévakalar malign kemik
tumorlerinin %40,4’Gn0 olgturmaktadir, bu vakalarin %67,2’sinde patolojik rala
primer belirtilmitir.

Benign kemik timarleri arasinda literatlirle benaarak en sik osteokondrom (%38,6)
ve enkondrom (%21,2) gorulmektedir.

Malign kemik tumorleri, cocuk ve genclerin iki biyimalign timor grubunu
(osteosarkom ve Ewing sarkomu) icgridden son derece onemlidir. Primer malign
kemik timorleri arasinda en sik literatlre bengdilde osteosarkom, Ewing sarkomu
ve kondrosarkomlar gorilmektedir. Kondrosarkomlattiyik bélumi (%81,2)
literattirle uyumlu olarak 40 yandan sonra gorulmektedir.

Calismamizda benign kemik timorleri kadinlarda ve erdedé git oranda saptanirken,
sinirda malign davragigosteren ve malign kemik tumarleri erkeklerde rig@hi olarak
daha fazla saptangtir. Primer kemik sarkomlari erkeklerde literatire ga@la@ha
yuksek bir oranla fazladir (erkek/kadin: 1,6/1).

Calsmamizda literatirle uyumlu olarak primer kemik titatinin ve kemik
sarkomlarinin en yuksek ve birinci zirvesini 2. de#ta, ikinci zirvesini ise 6. dekadda
yaptigl saptanmtir.

Literatiirle uyumlu olarak osteosarkomlar primer igralkemik timérleri arasinda
%34,3 oraniyla en sik gortlen tumordur. Erkeklekddinlardan daha yiksek oranda

gorilmektedir.
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Calsmamizda Ewing sarkomu primer malign kemik tumonieri %31,3'Gnd, tim
malign kemik tumorlerinin %18,7'sini ofturmakta olup, primer malign kemik
tumorleri arasinda 2. siklikta gorulmektedir. BuarorYlcetlrk ve arkadkrinin
calismasi ile benzer bulunmwr ancak 6zellikle yurtdi literattirle kagilastirildiginda
oldukga yiiksektir. Ulkemizde Ewing sarkom prevelams daha yiiksek olup
olmadgini saptamak icin daha gemapli calsmalar yapilabilir.

Literatiirle uyumlu olarak kordomalar en sik 5@ yavarinda saptanstir, en erken
tani yag1 37'dir. En sik sakrokoksigeal bélgede ve erkeaktegoriimektedir. Nadir
gorulen bu tumorlerin sakrokoksigeal bdlge ygndi lezyonlarda akilda tutulmasi
gerekmektedir.

Metastatik kemik timorleri arasinda en sik sirasipheme karsinomu, renal hicreli
karsinom ve akger karsinomu yer almaktadir. Cinsiyetlere gorekiaéinlarda en sik
meme karsinomu (19 vaka), erkeklerde g&cikarsinomu (7 vaka), renal hucreli
karsinom (6 vaka) ve prostat karsinomu (4 vakap@ldgorulmigtir. Literatlre gore
her iki cinsiyet acisindan da rapor edilen gastesitinal sistem metastazi sgtldisuk,
erkeklerdeki renal hicreli karsinom metastazi ikée fazladir.

Kemik tumord tanisi igin alinangme biyopsilerindeki dgru tani verme orani,
literatrdeki oranlarla benzerken, uyumsuz tanmeeorani literatlire gore gliktar.
Biyopsinin yeterli oldgu kosullarda histopatolojik bulgular, klinik ve radyoikj
bulgularla birlgtirilerek dazru tani verme orani daha c¢ok artirilabilir.

Ewing sarkomu tanisi alan yeterli biyopsi matergginderilen vakalarin tanisaine
biyopsisinde hepsine @ou tani verilmgtir.

Dev hicreli lezyonlarda hasta sya lezyon lokalizasyonu gibi klinik bilgiler ve
histopatolojik bulgularla birlikte radyolojisini aytili degerlendirmek ve ayirici tani
yapmak gerekmektedir. Cgitnamizda eksizyonel biyopsi tanilari dev hicreli kem
tumoru olan ancalgne biyopsisinde “dev hiicreli lezyog&klinde genel bir kategoride
biraktgimiz ve “anevrizmal kemik kistiseklinde uyumsuz tani veggimiz 1’er olgu
mevcuttur. Dev hicreli kemik lezyonlarini g@lendirirken, desteklemeyen bir bulgu
varliginda ya da materyalin lezyonun timunt temsil etroggessini disind(gimiz
durumlarda kesin tani vermekten kacinmali, “devréliikkemik lezyonu” seklinde
tanimlayici bir terim kullaniimahdir. Ancak Kklinike radyolojisi destekleyen olgularda

“dev hucreli kemik timori”seklinde spesifik tani verilmelidir. Mikroskopisinde

anevrizmal kemik kisti diiind(giimtz olgularda ise primer demeden 6nce sekonder bir

lezyona dair ipuglari aranmali, klinik ve radyo$ifide de kgku varsa biyopsi yorumlu
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olarak cikariimali, varsa ve mumkinse lezyonundsalianlarindan biyopsi tekrari
onerilmelidir.

Calsmamizda tanisal kemik kiretaj materyalinde uyumgami alan 1 olgu
kondrojenik timérler grubundandir. Kikirdak lezyamhda benign/malign ayrimgne
biyopsisiyle ya da kimi zaman yetersiz ornekler@bikiretaj materyalleriyle son
derece zordur. Radyolojisi ve klfiden emin olunmagi durumlarda, kondrojenik
tumorlere tanisal biyopsisinde kesin tani verilmiaiire

Kemik timorlerinde immiunhistokimyasal yontem kuhlae orani maligniteyle orantili
olarak artmaktadir. Histokimyasal yontem kullanmeano genel olarak oldukca
dusuktar, Ewing sarkomu tanili hastalarda, bunlarnyalasindan azinda kullanilgtir.
Histokimyasal yontem 06zellikle Ewing sarkomu veftana gibi matriks yapmayan

tumorlerin ayrici tanisi icin daha sik kullanilabil
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