
1

Derleme / Reviewİzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hast. Dergisi 2019;9(1):1-9

doi:10.5222/buchd.2019.98698

ÖZ

Çocukluk çağı yumuşak doku solid tümörleri heterojen ve pek çok çeşitli görünümlerde olabilirler. Özellikle 
bu tümörler “küçük yuvarlak hücreli tümör” grubu olarak bilinirler, hiperkromatik nukleuslu ve monoton 
küçük dar-kıt sitoplazmalıdır. Bu neoplazmlar birçok benzer histomorfolojik ve immünofenotipik özellik 
paylaşırlar. Ayrıca bu lezyonlar sıklıkla benzer klinik ve radyolojik özellikler gösterebilirler, ancak farklı 
prognozlara sahiptirler. Bu derlemenin amacı, yumuşak doku sarkomlarının klinik, histolojik, immünohis-
tokimyasal özelliklerini ve moleküler özelliklerini gözden geçirmek ve bu tümörlerin ayırıcı tanısını tartış-
maktır.

Anahtar kelimeler: Çocukluk çağı, solid yumuşak doku tümörleri, tanısal yaklaşım, ayırıcı tanı

ABSTRACT

Childhood soft tissue sarcomas are heterogenous and be quite varied in apperance. Especially, these 
neoplasms known as “small round cell tumor” group, with their hyperchromatic nuclei and monotonous 
small and limited cytoplasm. These neoplasms share many similar histomorphological and immunophe-
notypic characteristics Also these lesions may often demonstrate similar clinical and radiological charac-
teristics but have diverse prognoses. The purpose of this article is to review clinical, histologic, immunohis-
tochemical features and molecular features of soft tissue sarcomas and discuss the differential diagnosis 
of these tumours.
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GİRİŞ

Çocukluk çağında nadir görülmesine rağmen, 
kanser, halen çocuklarda önemli bir ölüm nedenidir. 
Gelişmiş ülkelerde kanserlerin yalnızca %0,5’i 15 yaş 
altı çocuklarda görülür. Toplam kanser insidansı 15 
yaş altında milyonda 70-160 arasındadır (1). Çocukluk 

çağı kanserleri ülkemiz gibi gelişmekte olan ülkelerde 
dördüncü en sık ölüm nedenidir, ancak gelişmiş ülke-
lerde kazalardan sonra ikinci en sık ölüm nedenidir. 
Çocukluk çağında beklenen yaşam süresinin uzun 
olması ve bu kanserlerde tedavi başarı oranlarının 
yüksek olmasından dolayı çocukluk çağında görülen 
kanserler özel ilgiyi haketmektedir.
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Son 30 yılda, tedavi seçeneklerinde iyileşmelerin 
olmasına paralel, çocukluk çağı kanserlerinde yaşam 
oranlarında da önemli iyileşmeler vardır. Çocukluk 
çağı kanserleri, uluslararası çocuk kanserleri sınıfla-
masına (ICCC) göre 12 ana grup altında incelenir (2). 
(Tablo 1) Yaşlara göre dağılımda farklılıklar olsa da 
Türk Pediatrik Onkoloji Grubu (TPOG) ve Türk Pediatrik 
Hematoloji Derneği (TPHD)’nin kayıtlarına göre, ICCC 
ile benzer şekilde, çocukluk çağında ülkemizde en sık 
lösemi/lenfomalar ardından santral sinir sistemi 
tümörleri görülür (1,3). Kanserin yaşlara göre dağılımını 
incelediğimizde, ilk bir yaşta daha çok spesifik 
alanlarda-organlarda-lokalize nöroblastom, retinob-
lastom ve nefroblastomun ön planda olduğu embri-
yonel primitif tümörler, 1-4 yaş arasında lösemiler ve 
5-14 yaş arasında lösemi/lenfoma ve santral sinir sis-
temi tümörlerinin vakaların büyük çoğunluğunu oluş-
turduğu görülür. Özetle çocukluk yaş grubuna özgü 
“primitif” tümörler, fetal yaşamdaki her üç germ yap-
rağından -mesoderm, -endoderm, -ektodermden- 
köken alır ve ciddi tanı tuzaklarına sahiptir (4-7). 

GENEL YAKLAŞIM

Çocukluk çağının tümörleri küçük, yuvarlak, nis-
peten farklılaşmamış primitif hücrelerin oluşturduğu 
tümörlerdir. Temelde ve en sık görülen tipleri; lenfo-
ma/lösemi, nöroblastom, rabdomyosarkom ve Ewing 
sarkomu (ES)’dur. Kemikte izlenen tipleri, mezenki-
mal kondrosarkom ve küçük hücreli osteosarkomdur. 
Özellikle spesifik bölgelerde görülenler; desmoplas-
tik küçük yuvarlak hücreli tümör (DKYHT), germ hüc-
reli tümörler, organ spesifik olanlar Wilms tümörü, 

hepatoblastom, pulmoner blastom, retinoblastoma 
ve medulloblastomdur. Herhangi bir yerde görüle-
bilen diğer tümörler sinoviyal sarkom, infantil tip 
fibrosarkom, malign periferik sinir kılıfı tümörü, 
alveolar soft part sarkom, yumuşak dokunun malign 
rabdoid tümörü ve andiferansiye sarkomdur. İyi 
diferansiyasyon gösteren tümörlerde, genellikle 
bazı tanıtıcı ve özellikli morfolojik özellikler içermesi 
nedeniyle tanı koymak kolay iken, özellikle primitif 
özellikler gösteren az diferansiye tümörler morfolo-
jik olarak birbiriyle örtüşebilir ve ciddi tanı hataları-
na yol açabilir (8).

Çocukluk çağı malign yumuşak doku sarkomları 
çocukluk çağı tümörlerinin yaklaşık %1’ini oluşturur. 
Sarkomlar içinde daha sıklıkla görülen primitif küçük 
yuvarlak hücreli tümörler, tüm sarkomların yaklaşık 
%10’unu oluşturan heterojen malign bir tümör gru-
budur. Temelde çocukluk çağında bu tümörler rab-
domyosarkom ve rabdomyosarkom dışı yumuşak 
doku tümörleri olarak iki grupta sınıflandırılabilir. Bu 
ikinci grupta ES, DKYHT, sinoviyal sarkom, mezenki-
mal kondrosarkom, küçük hücreli osteosarkom, 
infantil tip fibrosarkom, malign periferik sinir kılıfı 
tümörü, alveolar soft part sarkom, yumuşak doku-
nun malign rabdoid tümörü vardır ve andiferansiye 
sarkomda daha nadir olarak görülebilmektedir (8-10). 
(Tablo 2).

TANISAL YAKLAŞIM

Bu tümörlere tanısal yaklaşımda biyopsi, yerleşi-
me göre farklı şekillerde uygulanabilir. Patolojik tanı 
için değişik biyopsi seçenekleri mevcuttur. Bunlar 
primer ya da metastatik tümör rezeksiyonu, organ 

Tablo 1. Uluslararası çocuk kanserleri sınıflaması (ICCC), 2005.

1.	 Lösemiler ve myeloproliferatif hastalıklar
2.	 Lenfomalar ve retikuloendoteliyal neoplaziler
3.	 Beyin ve spinal kanal tümörleri
4.	 Nöroblastom ve diğer periferik sinir hücreli tümörler
5.	 Retinoblastom
6.	 Böbrek tümörleri
7.	 Karaciğer tümörleri
8.	 Kemik tümörleri
9.	 Yumuşak doku ve diğer kemik dışı sarkomları
10.	Germ hücreli tümörler, trofoblastik tümörler ve gonadal 

neoplaziler
11.	Diğer malign epiteliyal neoplaziler ve malign melanom
12.	Diğer sınıflanamamış malign neoplaziler

Tablo 2. Çocukluk çağı primitif küçük yuvarlak hücreli tümörler.

Rabdomyosarkom 
Ewing sarkom
Desmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümör
Sinoviyal sarkom
Mezenkimal kondrosarkom
Küçük hücreli osteosarkom
İnfantil tip fibrosarkom
Malign periferik sinir kılıfı tümörü
Alveolar soft part sarkom
Yumuşak dokunun malign rabdoid tümörü
Andiferansiye sarkom
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rezeksiyonu, lenf nodu eksizyonu veya tru-cut iğne 
biyopsisidir. Patolojik tanı için optimal tümör dokusu 
boyutunun en az 2 cm çapında olması önerilir. 
Özellikle büyük boyutlu rezeksiyonu mümkün olama-
yacak kitlelerde, neadjuvan tedavi planlanması açı-
sından tru-cut iğne biyopsisi yapılmaktadır. Dolayısı 
ile tru-cut iğne biyopsilerde dokular daha küçük ola-
cağından patoloğun giderek daha küçük materyalle-
re tanı koyması gerekmektedir. 

Küçük biyopsi örneklerinde olgunun klinik ve rad-
yolojik verileri ışığında, hücresel detaylar ve yapısal 
paternler irdelenerek bir ön tanı oluşturulmalı ve 
ayırıcı tanısına giren antitelerde göz önünde bulun-
durularak immunohistokimyasal incelemeler ve 
gereklilik halinde moleküler incelemeler kullanılmalı-
dır (11,12). Burada unutulmaması gereken önemli 
nokta, bu kitlelerin heterojen yapısı nedeniyle özel-
likle büyük çaplı kitlelerde multiple biyopsi örnekleri 
alınmalı ve incelenmelidir. Patolog ve klinisyen bu 
lezyonlara yaklaşımda tanısal tuzakları, tümörlerde 
birbiriyle örtüşen morfolojik ve hatta immunohisto-
kimyasal bulguların olabileceğini bilmelidir. Ortak dil 
oluşturulmasında, hastaların tedavilerinin doğru 
yönlendirilmesinde ve prognozun belirlenmesinde 
multidisipliner yaklaşım ve klinikopatolojik korelas-
yon çok önemlidir.

RABDOMYOSARKOM

Rabdomyosarkom çocukluk çağının en sık görülen 
yumuşak doku sarkomudur ve tüm sarkomların 
%5-8’ini oluşturur. Çocukluk çağında görülen her sar-

komda kesinlikle ayırıcı tanı içinde tutulmalıdır. Son 
dönemde multimodel kemoterapi öncelikli tedavi 
protokolleri ile sağ kalım uzamış olup, rabdomyosar-
koma özgü tedavi protokolleri olması nedeni ile 
çocukluk çağında görülen her sarkomda, rabdomyo-
sarkom ayırcı tanıda düşünülmelidir (9-11) (Tablo 3).

Rabdomyosarkom embriyonik iskelet kası yönün-
de farklılaşma potansiyeli gösteren, fenotipik ve 
biyolojik özelliklerini taklit eden, primitif malign bir 
tümördür. Ancak çizgili kas olmayan yerlerde daha 
sık görülür. En sık primer yerleşim bölgeleri baş-
boyun, genitoüriner sistem olmak üzere retroperi-
ton, pelvis ve batın gibi visseral organlar komşuluğu 
ve ekstremitelerdir. Rabdomyosarkom, WHO sınıfla-
masında embriyonel, alveolar, pleomorfik, iğsi/skle-
rozan ve epiteloid rabdomyosarkom alt tiplerine 
ayrılmaktadır. Çocukluk çağının en sık görülen sarko-
mu yuvarlak/iğsi hücreli bir rabdomyosarkomdur ve 
en sık 15 yaş altında görülür. Ancak genel olarak bu 
tümörlerin büyük çoğunluğunu embriyonel ve alveo-
lar alt tipleri oluşturur. Bu alt alt tipler klinik, morfo-
lojik, moleküler ve prognostik açıdan birbirinden 
farklıdır. İğsi hücreli/sklerozan ve embriyonel rab-
domyosarkom iyi prognozlu iken, alveolar rabdom-
yosarkom kötü prognozludur (9,10). 

Morfolojik olarak rabdomyosarkomlar iskelet 
kasının gelişimine benzer şekilde kasın farklı gelişim 
aşamalarını gösteren primitif mezenkimal hücreler-
den oluşur. Primitif tümör hücreleri iğsi ya da yuvar-
lak olabilir ve genellikle bol miksoid stroma içerir. 
Tanıtıcı özellik olarak ise bu primitif yuvarlak hücreler 
rabdomyoblastik farklılaşma gösterebilir. 
Rabdomyoblastik hücreler geniş eozinofilik sitoplaz-
malı, sitoplazmasında enine çizgilenme olan uzaya-
rak elonge şekil alan “tadpole” ya da şerit şeklinde 
hücrelerdir (Resim 1). Tümör hücreleri sitoplazmik 
glikojen içeriğinden dolayı PAS pozitif olabilir. 
İmmunohistokimyasal incelemede rabdomyoblastik 
hücrelerde Desmin ve kasa özgü aktin (HHF-35) 
sitoplazmik pozitif, Myogenin ve MyoD1 daha ilkel 
primitif hücrelerde nükleer pozitiftir. Sitokeratin, 
S-100 protein, CD99 fokal ekspresyon gösterebilir (13). 
Moleküler açıdan embriyonel RMS’larda karakteris-
tik translokasyon tanımlanmamıştır, ancak alveolar 
RMS’ların %85’inde iki translokasyondan biri bulu-

Tablo 3. Çocukluk çağı primitif küçük yuvarlak hücreli tümörler 
ayırıcı tanısı.



4

İzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hast. Dergisi 2019;9(1):1-9

nur: t(2;13) (q35;q14) veya t(1;13) (p36;q14). Bu 
translokasyonlar sırasıyla PAX3-FOXO1 ve PAX7-
FOXO1 füzyon genlerinin oluşumuna neden olur (7,9). 

Rabdomyosarkom ayırıcı tanısında benign reaktif/
neoplastik süreçler ve malign birçok tümör vardır. 
Benign süreçlerde öncelikle travma ve travmaya 
sekonder değişiklikler yanı sıra benign neoplastik 
süreç olan rabdomyom ile karışabilir. Ayrıca arada 
kalmış atrofik tümör dışı iskelet kasında yalancı pozi-
tiflik o tümörün rabdomyosarkom tanısı almasına 
neden olabilir. Aynı zamanda bazı tümörlerde örne-
ğin nefroblastom (wilms tümör), liposarkom, kond-
rosarkom, ES ya da sinir kökenli tümörlerde rabdom-
yoblastik diferansiyasyon görülebilir. Asıl sorun indi-
feransiye bir tümörde çizgili kas yönünde diferansi-
yasyonunun morfolojik olarak ayırt edilemediği 
“küçük yuvarlak hücreli tümör” morfolojisindeki az 
diferansiye bir tümörde, RMS ayırıcı tanıda kesinlikle 
düşünülmelidir. Bu morfolojide ayırıcı tanıda ES, az 
diferansiye sinoviyal sarkom, lenfoma/lösemi, 
mezenkimal kondosarkom, küçük hücreli osteosar-
kom, DKYHT ve hatta iğsi hücreli diğer sarkomlar 
(infantil fibrosarkom, malign periferik sinir kılıfı 
tümörü) düşünülmelidir. Yaş, klinik veriler, yerleşim 
yeri, ayrıntılı mikroskobik ve immunohistokimyasal 
inceleme ve hatta moleküler incelemeler ile bu ayrım 
kesinlikle yapılmalıdır. Nadiren rabdoid hücrelerin 
izlendiği çocukluk çağının malign rabdoid tümörü 
yanlışlıkla rabdomyosarkom tanısı alabilir. Ancak bu 
rabdoid hücreler epiteliyal, düz kas ve nöronal dife-

ransiyasyon gösterir, myoid belirteçler negatiftir (13).
Çocukluk çağının en sık görülen sarkomu olan 

RMS’da tanı anında evre, yerleşim yeri, histolojik alt 
tip ve yaş en önemli prognostik faktörlerdir. Bu 
tümörlerde cerrahi ve/veya radyoterapiden oluşan 
lokal tedaviye, sistemik kemoterapinin eklenmesi 
sağkalımı %20’den %70’lere çıkarmıştır (9). 

EWİNG SARKOMU

Geçmişte ES ve Primitif nöroektodermal tümör 
(PNET), tamamen farklı antiteler olarak tanımlansa 
da, t (11;22) ve t (21;22) spesifik translokasyonlarının 
ve genetik füzyonların bulunmasıyla, ortak histolojik 
spektruma sahip kemik ve yumuşak dokuda izlenen 
bu tümör ES tümör ailesi (ESTA) başlığı altında top-
lanmıştır. ES’u iskelet sisteminin herhangi bir yerin-
de, özellikle uzun kemik diafizinde, pelviste ve eks-
tremitelerin derin yumuşak dokularında görülür. 
Göğüs duvarı yerleşimli olduğunda Askin tümörü 
olarak isimlendirilir (14,15). 

Kemik kökenli ES çocukluk çağında osteosarkom-
dan sonra; yumuşak dokuda ise rabdomyosarkom-
dan sonra ikinci sırada görülmektedir. ES’in köken 
aldığı hücreler netlik kazanmamıştır. Bazı araştırma-
cılara göre mezenkimal kök hücreden bazılarına göre 
post-ganglionik parasempatik primordial hücreler-
den köken almaktadır (9). Morfolojik olarak uniform 
küçük, yuvarlak, primitif hücrelerin diffüz proliferas-
yonundan oluşmaktadır. Hücreler kompakt tabakalar 
ve intertabeküler alanı dolduran yuvalar oluşturur. 
Nükleer kromatin ince granüler yapıda olup, küçük-
orta boy nükleol olabilir (Resim 2). Tümör hücreleri, 
intrasitoplazmik glukojen içeriğinden dolayı PAS pozi-
tiftir. Tümör matriks üretmez. Hücreler fibriler uzan-
tıların çevresinde dizilim göstererek nöroblastomda 
görülen ile benzer Homer-Wright rozeti veya bir 
damar çevresinde dizilim gösteren psödorozet oluş-
turabilir (15,16). 

İmmunohistokimyasal olarak ES’da tümör hücre-
lerinde membranöz CD99 pozitiftir ancak her zaman 
bu tümöre spesifik olmayıp, mezenkimal kondrosar-
kom, rabdomyosarkom, küçük hücreli osteosarkom, 
az diferansiye sinoviyal sarkom, lenfoma/lösemide 
de pozitif olabilir. Bazı olgular Pansitokeratin, CD57 

Resim 1. Rabdomyosarkom; eozinofilik sitoplazmalı, nukleusla-
rı periferal yerleşimli rabdomyoblastlar H&E X200.
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ve NSE pozitif olabilir (111). ESTA sarkomların yakla-
şık %85’i t(11;22) (q12;q24) (EWSR1-FLI-1) içerdiği 
için nükleer FLI-1 pozitifliği tanıda değerlidir, ancak 
bu belirteç ES’una spesifik bir marker değildir. 
Olguların büyük çoğunluğunda 22. kromozomda yer 
alan EWS genini içeren karşılıklı bir translokasyon 
vardır. Rutinde parafine gömülü dokularda, EWSR1 
spesifik probları kullanılarak FISH ile bu translokas-
yonlar veya RT-PCR ile füzyon tanskripsiyonları sapta-
nabilir. Ancak ESTA sarkomların yaklaşık %85’inin 
pozitif olduğu akılda tutulmalı ve bu belirteçlerin 
epiteliyal tümörlerde ve lenfomalarda da pozitif ola-
bileceği unutulmamalıdır (9,11,15,16). 

DESMOPLASTİK KÜÇÜK YUVARLAK HÜCRELİ 
TÜMÖR

Çocukluk çağı ve ergenlik döneminde görülen 
oldukça agresif küçük yuvarlak hücreli bir tümördür. 
Sıklıkla yaygın serozal tutulum şeklinde, en sık perito-
neal kavite olmak üzere toraks, santral sinir sistemi, 
baş-boyun lokalizasyonunda görülebilir. Tümörün 
kökeni bilinmemektedir fakat tümör epiteliyal, kas ve 
nöral belirteçler ile pozitif olup, polifenotipik diferan-
siyasyon göstermektedir (15). 

Morfolojik olarak desmoplastik stroma içerisinde 
trabeküler ve adalar şeklinde küçük, yuvarlak, dar 
sitoplazmalı hücrelerden oluşan primitif az diferansi-
ye malign tümördür (Resim 3). Bazen tümör hücrele-

rinde rozet benzeri yapılanmalar görülebilir. 
İmmunohistokimyasal olarak tümör hücreleri vimen-
tin, sitokeratin, desmin, EMA ve WT-1 pozitif boyanır. 
Tümör hücrelerinde Desmin ve vimentin ile karakte-
ristik olarak noktasal, paranükleer boyanma görülür 
(Resim 4). Ayrıca bu hücrelerde CD56, NSE, kromog-
ranin, sinaptofizin ve S-100 fokal pozitif olabilir. 
Moleküler olarak ES’da gördüğümüz EWS-WT1 füz-
yon geni varlığı tanıda yardımcı olabilir (9,11,13). 

Değişik kemoterapi protokolleri kullanılarak teda-
vi edilse de, DKYHT’lerde cerrahi, radyoterapi ve 
hatta kök hücre nakli ile genel sağ kalım %15 dolayın-
dadır. Sıklıkla lokal rekürrensler ile seyreden, agresif 
gidişli bu tümörün çoğu fatal seyirlidir (17).

Resim 2. Ewing Sarkom; uniform yuvarlak-oval nukleuslu primi-
tif hücrelerin diffüz proliferasyonu H&E X200. Resim 3. Desmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümör; desmop-

lastik stroma içerisinde trabeküler ve adalar şeklinde küçük, 
yuvarlak, dar sitoplazmalı hücreler H&E X200.

Resim 4. Desmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümörde desmin 
ile noktasal, paranükleer pozitiflik. Antidesmin X200.
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SİNOVİYAL SARKOM

Sinoviyal sarkom (SS) değişik oranda epiteliyal 
farklılaşma gösterir, çocuk ve adolesan dönemde 
rabdomyosarkom ve ES’dan sonra üçüncü sıklıkta 
görülür. Histolojik olarak bifazik (epiteliyal ve iğsi) ve 
monofazik (epiteliyal veya iğsi) olarak görülebilir. 
Özellikle az diferansiye tip (%10 dolayında) primitif 
küçük yuvarlak hücrelerden oluşur, daha agresif gidiş 
gösterir ve bu yaş grubunda görülen diğer küçük 
yuvarlak hücreli tümörler ile morfolojik olarak karışa-
bilir. 

Tümörlerin çoğu üst ve alt ekstremite diz ve dir-
sek gibi büyük eklem komşuluğunda daha nadir ola-
rak gövde, baş-boyun ve visseral organlarda görüle-
bilir (9). İmmunohistokimyasal olarak hücreler sitoke-
ratinler (CK7,8,18, CK19), EMA, bcl-2, TLE1 pozitiftir. 
CD99 olguların %70’inde pozitiftir (13). Özellikle mor-
folojik olarak karışıklığa yol açabilecek az diferansiye 
tipte CK7 ve CK19 pozitiftir. Moleküler olarak karak-
teristik t(X;18) (p11;q11) translokasyonu vardır ve 
tanıda kullanılabilir (9,11). 

Az diferansiye morfolojide ki SS, en sık akciğere 
metastaz yapar ve tanı anında (%10 olguda) metastaz 
görülebilir. Tedavide geniş eksizyon ilk seçenektir. 
Mikroskopik-makroskopik kalıntı hastalıkta RT veya 
nüks-metastatik hastalıkta KT kullanılmaktadır. 
Prognozda histolojik diferansiyasyon yanı sıra tümör 
boyutu, kemik ve nörovasküler invazyon önemlidir (9). 

MEZENKİMAL KONDROSARKOM

Nadir görülen, genç erişkin dönemi sarkomu 
olup, “primitif” (embriyonel) tümörlerin ayırıcı tanı-
sına giren yumuşak doku kaynaklı nadir bir tümördür. 
Daha çok maksilla, mandibula olmak üzere vertebra 
gibi yassı kemiklerde görülür. Histolojik olarak bifazik 
morfolojidedir; hemanjioperistomatöz damar çatısı-
nın izlendiği küçük yuvarlak hücre tabakaları yanı sıra 
benign kıkırdak ve kemik heterolog elemanları ya da 
daha nadir düşük gradeli kondrosarkom alanları izle-
nebilir. Genellikle iki komponent arasındaki geçiş 
keskin sınırlıdır ve özellikle tru-cut iğne biyopside 
baskın komponent yönünde tanı yanılgısı oluşturabi-
lir. Küçük hücreli alanlar ES/PNET, küçük hücreli oste-

osarkom, az diferansiye sinoviyal sarkom ve hatta 
rabdomyosarkomu andırabilir. İmmunohistokimyanın 
katkısı sınırlıdır, kondroid alanlar S-100, küçük yuvar-
lak hücreli alanlar CD99 pozitiftir. Epiteliyal ve myoid 
belirteçler negatiftir ve bu tümörler karakteristik ola-
rak NR4A3 yeniden düzenlenmesi gösterebilir (13,16). 

Agresif ve yüksek gradeli malign tümörler olması-
na rağmen, metastazları 10-20 yıl sonra sıklıkla akci-
ğerde görülür (16).

YUVARLAK HÜCRELİ/MİKSOİD LİPOSARKOM

Özellikle çocuk ve genç erişkinlerde görülen 
yuvarlak hücreli/miksoid liposarkom, tüm liposar-
komların %20’sini oluşturur. Proksimal ekstremite 
özellikle alt ekstremite derin yumuşak dokuda görü-
lür. Mikroskopik olarak uniform primitif küçük yuvar-
lak hücreler ve miksoid stromada karakteristik dalla-
nan vasküler çatıdan oluşan malign tümördür. 
Miksoid liposarkomda yuvarlak hücre komponenti 
varlığı ve oranı önemlidir. %5’den fazla yuvarlak hüc-
reli komponent var ise yüksek gradeli liposarkom 
olarak isimlendirilir. Yuvarlak hücreli komponent 
%10’dan az ise metastaz oranı %25’in altında iken, 
yuvarlak hücreli komponent %25’ten fazla ise metas-
taz oranı %60’lara çıkmaktadır. Moleküler olarak 
olguların %95’inde t(12;16) (q13;p11) translokasyonu 
vardır ki bu da FUS-DDIT3 gen füzyonu gösterir (18).

KÜÇÜK HÜCRELİ OSTEOSARKOM

Tüm osteosarkomların yaklaşık %2’sini oluşturur, 
en sık 2. dekadda görülür. Küçük, uniform, yuvarlak-
iğsi hücreli alanlar ve odaksal ya da “dantel” benzeri 
malign osteoidin eşlik ettiği bifazik morfolojide görü-
lür. Nadir ve oldukça kötü prognozlu olan bu tümö-
rün ayırıcı tanısında lenfoma/lösemi, ES, az diferansi-
ye sinoviyal sarkom vardır. Tipik olarak diz çevresinde 
metafizo-diafizer yerleşimli kitleler şeklinde karşımı-
za çıkar. Histokimyasal olarak osteoid daha çarpıcı 
görülebilir ancak tanı için şart olmadığı belirtilmekte-
dir. İmmunohistokimyasal olarak tanı değeri olan 
spesifik immunohistokimyasal belirteç ve spesifik 
moleküler translokasyon yoktur. Bu tümörlerde CD99 
pozitifliği bildirilmiştir. Diğer osteosarkom tiplerine 
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göre daha kötü prognozludur ve sıklıkla akciğere 
metastazı yapar. En önemli prognostik belirteç, 
kemoterapi sonrası gözlenen nekroz oranı olup, 
rezeksiyon materyalinde %90 üzeri ise sağ kalım biraz 
daha uzundur (16). 

MALİGN PERİFERİK SİNİR KILIFI TÜMÖRÜ

Çocukluk çağında nörofibromatozis tip 1 zeminin-
de gelişebileceğinden, sarkom ayırıcı tanısında kesin-
likle olmalıdır. Çocuklarda erişkinlere göre daha sıktır. 
Genellikle sinir kılıfı ilişkili olduğundan majör sinir 
pleksusları (siyatik, sakral, brakial) boyunca yerleşir 
ve daha çok ekstremitelerde görülür. Çocukluk çağın-
da erişkinlere oranla primitif nöroektodermal tümör-
ler ile örtüşme gösteren ilkel komponent içerir. Tipik 
morfolojisi iğsi hücreli bir sarkom olup, tipik virgül 
şeklinde “ondülan” nukleusa sahip dalgalı demetler 
oluşturur. Hücresel ve miksoid alanlar birbiri ile iç içe 
yerleşim gösterir. Bu tümörlerde özellikle mitoz sayısı 
maligniteyi belirlemede önemlidir. 
İmmunohistokimyasal olarak tümör hücreleri S-100, 
myelin basic protein, GFAP ve EMA pozitiftir (9). 

Tedavisi diğer tümörlerde olduğu gibi geniş cerra-
hi eksizyon ve mikroskobik rezidüel hastalıkta radyo-
terapidir. Kemoterapiye genellikle yanıt yoktur ve 
prognozu kötüdür (9). 

İNFANTİL FİBROSARKOM

En sık yaşamın ilk 4 yılı içinde görülür, bir yaş 
altındaki yumuşak doku tümörlerinin %25-30’unu 
oluşturur ve bu yaş grubunda infantil tip olarak kabul 
edilir. Daha çok ekstremite distali derin yumuşak 
dokuda görülmekle birlikte, gövde, baş-boyun, retro-
periton ve mezenter yerleşimli olabilir (19). Mikroskopik 
olarak hemanjiperistomatöz damar çatısının seçildiği 
uniform, ovoid nukleuslu iğsi sitoplazmaya sahip 
hücrelerin diffüz proliferayosyonu vardır. Stroma 
değişken olabilir, kollajenden zengin ya da gevşek ve 
miksoid olabilir. İmmunohistokimyasal olarak SMA 
ve desmin pozitif olabilir. Moleküler olarak t(12;15)
(p13;q25) translokasyonu ve ETV6 ve NTRK3 genle-
rinde füzyon tanımlanan moleküler değişikliklerdir 
(9,19).

Ayırıcı tanısında az diferansiye sinoviyal sarkom, 
rabdomyosarkom, ES/PNET düşünülmeli, klinik, mor-
folojik ve immunohistokimyasal ve hatta moleküler 
incelemeler tanıda kullanılmalıdır (9,19).

ALVEOLAR SOFT PART SARKOM

Klinik ve morfolojik olarak kendine özgü bir tümör 
grubu olup, adolesan yaş grubunda görülür. Oldukça 
nadirdir, tüm sarkomların %1’den azını oluşturur. 
Çocukluk çağında rabdomyosarkom gibi baş-boyun 
bölgesinde daha çok orbita ve ağız boşluğunda yer-
leşme eğilimindedir. Tanı anında sıklıkla akciğer 
metastazı vardır. Morfolojik olarak alveolar çatıya 
tutunan geniş eozinofilik pembe sitoplazmalı tümö-
ral hücerelerden oluşur. Tümör yoğun fibröz bantlar 
ile trabeküllere ayrılmış görünümdedir. Santralde 
kohezyon kaybı gösteren hücreler pseudo-alveolar 
bir patern oluşturur. Histokimyasal olarak tümör hüc-
relerindeki kristaloid yapıdaki sekret materyal PAS ve 
dPAS pozitiftir. İmmunohistokimyasal olarak bu hüc-
relerde MyoD1 negatif veya sitoplazmik pozitif olabi-
lir. Nükleer TFE3 pozitifliği tanıda yardımcıdır. Desmin 
ve S-100 fokal pozitif; HMB45, sitokeratin, EMA, 
sinaptofizin, Kromogranin negatiftir. Moleküler ola-
rak ise TFE3-ASPL gen füzyonu ile sonuçlanan der (17) 
t(X;17) (p11;q25) translokasyonu vardır. Ayırıcı tanı-
sında alveolar RMS ve granüler hücreli tümör vardır 
(9,20).

Tedavisi cerrahi, kemoterapi ve RT’dir. Akciğer 
metastazı ve nüksler ile seyreder. Beş yıllık sağ kalım 
%50’dir (9,21). 

YUMUŞAK DOKUNUN MALİGN RABDOİD 
TÜMÖRÜ

Malign rabdoid tümör sıklıkla çocuklarda, konje-
nital olarak görülebilen kökeni belirsiz nadir bir sar-
komdur. Derin yumuşak doku kalça-omuz ve visseral 
iç organlarda (GİS, karaciğer, kalp, mesane ve beyin) 
görülebilir. Mikroskopik olarak sellüler bir tümör 
olup, poligonal hücre kümelerinden oluşur. Nadiren 
küçük yuvarlak hücreli komponentte içerebilir. 
İmmunohistokimyasal olarak çoğu olguda sitokera-
tin, EMA, CD99 ve nöroendokrin belirteçler pozitiftir 
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ve tipik olarak INI1 ekspresyon kaybı vardır (13). Ayırıcı 
tanısında epiteloid sarkom, mezenkimal kondrosar-
kom, rabdomyosarkom ve az diferansiye sinoviyal 
sarkom vardır (22).

Tedavisi cerrahidir. Kemoterapi genellikle etkisiz-
dir. Prognozu kötüdür. Sıklıkla lokal rekürrens ve uzak 
metastaz görülür (22).

ANDİFERANSİYE veya KÖTÜ DİFERANSİYE 
SARKOM

Sarkom tanısı ve tiplendirme içim dikkatli histolo-
jik, immunohistokimyasal ve moleküler inceleme şart-
tır. Bununla birlikte, kapsamlı bir değerlendirmeye 
rağmen, bazı sarkomlara tanı koymak olanaksızdır. 
İmmunohistokimyasal olarak hücrelerde diferansiyas-
yon kaybı var ve spesifik translokasyon yoksa bu 
tümörler farklılaşmamış veya kötü diferansiye sarkom-
lar olarak sınıflandırılır. Bu tümörler genellikle morfo-
lojik olarak ES gibi görünen bazı özelliklere sahiptir, 
ancak tüm kriterleri karşılayamaz ve spesifik bir trans-
lokasyona sahip değildirler. Agresif seyredebilen bu 
tümör grubu nadir görülmesi nedeniyle tedavisi açı-
sından standart tedavi protokolü yoktur (9). 

SONUÇ

Çocukluk çağı malign yumuşak doku tümörlerin-
de prognoz, çoğunlukla hastalığın tanı anındaki yayı-
lımı, tümörün köken aldığı bölge ve seçilen tedavi 
tipine bağlı olarak değişmekle birlikte tümörün tanısı 
ve histolojik tipi, hastanın morbidite ve mortalitesini 
belirler. Bu tümörlerin tanısında, morfoloji yanı sıra 
ek immunohistokimyasal boyamalar önemlidir. Son 
yıllarda bu tümörlerde ayırıcı tanıda zorluk yaşanan 
olgularda tanı amaçlı hatta prognozu belirlemede 
moleküler incelemeler de büyük önem kazanmıştır 
(4,5). Bu derlemede, özellikle ayırıcı tanısında zorluk 
yaşanan, morfolojik olarak örtüşen ve nadir görülen 
çocukluk çağının primitif küçük yuvarlak hücreli 
tümörler ve ayrıcı tanıları özetlenmiştir. 

Günümüzde kanser tedavisi seçimi, tümörlerin 
metastaz yaparken artan genetik heterojenitesine 
rağmen, tümörün moleküler özelliklerinden çok 
tümörün köken aldığı organa ve histolojik tipine 

dayanmaktadır. Ancak tümör biyolojisi konusundaki 
anlayışımız geliştikçe, tedaviye duyarlılığı öngörülen 
faktörlerin artan sayısı tespit edilebilecek ve tedaviyi 
yönlendirmek için hem yeni hedeflenmiş biyolojik 
ajanlar hem de kemoterapi protokolleri kullanılabile-
cektir (23).

Çocukluk çağı primitif yumuşak doku tümörleri-
nin sağaltımında multidisipliner yaklaşım çok önem-
lidir. Tedavinin planlanabilmesi için doğru tanı, özel-
likle doku tanısı, sonrasında da kemoterapi ve radyo-
terapiyle pek çok disiplininin birlikte çalışması ile iyi 
sonuçlara ulaşmak olasıdır. 
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