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OZET

Amag: Geng erigkinlerde gériilen yumugak doku sarkomlar:;
yerlegim bélgeleri, histolojik tipleri ve tedaviye yamtlari
balkinundan ¢ocuklarinkinden farkl dzellikler tagimaktadir.
Radyoterapi, bugiinkii yumugak doku sarkomlarinin standart
tedavisinde kesin yerini almigtir. Mikrometastazlarin
dnlenmesi ve metastazlarin kontrol altina alinabilmesi igin
tedavide kemoterapinin yeride sorgulanmaya baglanughir.
Bu caligmada 1990-1998 tarihleri arasinda klinigimize
miiracaat eden adilesan ve geng erigkin dénemi yumugak
doku sarkomu tamili hastalar retrospektif olarak
degerlendirilmigtir.

Gereg ve Yintem: 1990-1998 tarihleri arasinda 15-30 yag
arast yumugak doku sarkomu tanilt 41 hasta klinigimize
miiracaat etmigtir. Erkek hasta 25, kadin hasta 16 idi. (Erkek/
Kadin: 1.6). 8 hasta fibrosarkoma (%20), 7 hasta
leiomyosarkoma (%17), 6 hasta rhabdomyosarkoma’dir.
(%15) Tiimdriin en sik yerlesim yeri; 13 hasta (%32) alt
ekstremitedir. Tiimdr ¢apt ortalama 9.5 cm.dir. 16 hasta
stage 4 (%39), 14 hasta stage 3 (%34)tir. En sik akciger
metastazt gériilmiigtiir. 38 hastaya (%93) sistemik kemoterapi,
26 hastaya (%63) radyoterapi uygulanmigtir. Ortalama sag
kalim siiresi 31 ay, 2 yillik sag kalim orani %46 dr.
Sonug: Sag kalim iizerine etkili faktérler olarak; stage,
grade, lenfatik durum, 5 cm.den kiigiik tiimor ¢apt, ekstremite
yerlegimi, metastazektomi uygulanmasi ve negatif cerrahi
sir durumu bulunmugtur.

Anahtar Kelimeler: Yumusak doku sarkomu, adélesan ve
geng erigkin, cerrahi, radyoterapi, kemoterapi

SUMMARY
Purpose: The soft tissue sarcomas in young adults have
different characteristics than those in children in terms of
localization, histological type and response to theraphy.
Currently radiotheraphy has a secure place in the standart
treatment of soft tissue sarcomas. The role of chemotheraphy
is being questioned to prevent micrometastases and control
metastases. This study evaluates retrospectively those patients
diagnosed with adolescent and young adult soft tissue
sarcomas who applied to our clinic between 1990-1998.
Rationale And Method: Between 1990-1998, 41 patients,
aged 15-30, with soft tissue sarcoma diagnosis applied to
our clinic. 25 were male and 16 were female (Men/Women:
1,6) 8 patients had fibrosarcoma (20%), 7 had
leiomyosarcoma (17%) and 6 had rhabdomyosarcoma. (15%)
The most frequent tumor localization was the lower extremity
(13 patients, 32%). The mean tumor diameter was 9.5 cn.
16 patients were at stage 4 (39%) and 14 were at stage 3
(34%). Lung metastasis was the most frequent one. 38 patients
(93%) received systemic chemotherapy and 26 (63%) received
radiotheraphy. The average survival period was 31 months,
and the 2-year survival rate was 46%.
Results: The factors effecting survival were: stage, grade,
tumor diameter, extremity localization, metastasectomy and
negative surgery limit status.
Key Words: Soft tissue sarcoma, adolescent and young adult,
surgery, radiotherapy, chemotherapy
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konulu XI. Tiirk Pediatrik Onkoloji Kongresi'nde sunulmugtur.

GIRIS

Yumusak doku tiimorleri kisaca "iskelet dis
mezenkimal neoplaziler" olarak tanimlanirlar.
Lenforetikiiler sistem, beyin zarlari ve visseral
organlarin nonepitelial tiimorleri bu tanimlamanin
disinda kalmaktadir. Yumusak doku tiimorleri
siniflandirilirken histolojik olarak benzedikleri dokuya
gore (kas dokusu, yag dokusu, fibroz doku, damarlar,
sinirler) isim alirlar.
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Erigkin yaslann yumusak doku sarkomlart, tiim malign
tiimrlerin yaklasik %1'ini olugturmaktadir. Erigkinlerde
goriilen yumusak doku sarkomlari; yerlesim bolgeleri,
histolojik tipleri ve tedaviye yanitlar1 bakimlarindan
rouklarmkinden farkli 6zellikler tagimaktadir. (1-4)
Klinisyene, prognoz agisindan ve tedaviyi yonlendirici
bilgiler sagladigindan dolay1, miimkiin oldugunca
sarkomlarin spesifik tanisimin verilebilmesi biiyiik
onem tagimaktadir. Her yasta goriilebilmelerine karsin,
yasla birlikte gériilme sikliklar1 da artar. 15 yag
altindakilerde %15 oraminda goriiliirken, bu oran 55
yas lizerinde %40'a yiikselir. (5)

%50'si ekstremitededir, bunun 3140 uyluktadir. Bag
ve boyun %9, govde %3 oraninda tiim&r yerlesimidir,

Tiimér ¢apinin 5 cm'den biiyiik olmasi, tiimdriin yiiksek
grade'li ve derin olmasi, lokal niiks ile bagvuranlarin
yiiksek oranda erken metastaz riski tasimalart prognostik
faktorler olarak belirlenmistir. (6)

Tiimoriin histolojik tipinin majér prognostik dnemi
yoktur. Ancak lenf nodu tutulumunun daha yiiksek
oldugu (%8-10) synovial sarkoma ve
rhabdomyosarkomada prognoz daha kotiidir.

Uzak metastaz goriilmesi prognozu ileri derecede bozar.
En fazla akciger metastazi goriiliir. (%33) Yumusak
doku sarkomlari nedeni ile 6lenlerin %70'inde akciger
metastazi tespit edilmistir. Kemik, karaciger ve deri

metastazlar %5'den daha azdir. Beyin metastazi
seyrektir (%4) fakat yasam kalitesini etkiler, diger
organ metastazlari ve uzak veya lokal niiks ile birliktedir
metastazektomi yasam siiresini ve kalitesini arttirir.
Cerrahi sinirlarda mikroskopik hastahik varligi, lokal
niiksii ve tiimére bagl 6lim oranini arttinir. (7-8)

Yiiksek grade'li, genis kitle olusturan sarkomlarda,
6zellikle ekstremitelerin distal bolgelerinde yerlesmis
tiimorlerde simirli cerrahi ¢ok giigtiir. Bu ozellikteki
tiimorlerde preoperatif donemde uygulanacak yeni
yaklagimlarla, ekstremite koruyucu cerrahi
uygulanabilecegi gosterilmistir.(9)

Radyoterapi, bugtinkii yumugak doku sarkomlarinnin
standart tedavisinde, ozellikle ekstremite koruyucu
yaklagimlarda, cerrahi oncesi veya sonrasi uygulanmak
{izere, kesin yerini almistir. (10, 11) Mikrometastazlarin
dnlenmesi ve varsa metastazlarin kontrol altina
alinabilmesi i¢in tedavide kemoterapinin yeri
sorgulanmaya baglanmustir. (12-14)

GEREC ve YONTEM
1990-1998 yillar1 arasinda klinigimize yumugak doku
sarkomu tanusi ile basvuran, 144 hastanin 41' (%28)
15-30 yas grubundadir. Bu hastalar retrospektif olarak
sag kalima etkili faktorleri belirlemek igin
degerlendirilmiglerdir. (Kaposi sarkoma tantli hastalar
dahil edilmemislerdir.)

Tablo 1: Yas gruplarma gére hastalarin dagilimi (Erkek / Kadimn: 1.6)

« Ensik 8 hasta fibrosarkoma (%20), 7 hasta
leiomyosarkoma (%17), 6 hasta rhabdomyosarkoma

-25-

dir. (%15)
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Grafik 1: Histopatolojik tantya gore goriilme oranlari ( WHO ICD-0)
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Grafik 2: Tiimoriin yerlesim yerine gore hastalarin dagilmi
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e Retroperitoneal yerlesim hi¢ bulunmamaktadir.

Grafik 3: Hastalarimiza uygulanan biyopsi sekilleri
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e Tiimor ¢ap1 ortalama 9.5 cm’dir. (3-25 c¢m)
e Lenf tutulumu 12 hastada mevcutken, 29 hastada
tutulum yoktur.

e Grade derecelemesi belirtilen vaka sayis1 22 (%54)
olup, diisiik grade’li 4 (%18), yiiksek grade’li
18°dir.(%82)

® 12 hastaya (%30) marjinal, 10 hastaya (%24) genis,

6 hastaya (%15) radikal, 1 hastaya (%2) intrakapsiile
cerrahi girisim uygulanmig olup, 12 hastaya (%30
cerrahi girigim uygulanmamistir.

e Hastalarimizin cerrahi sinirlarinda tiimér durumu
Patolojik olarak sinir belirtilmemis hasta sayis1 30’du
Cerrahi siir (+) olan hasta sayis1 5, (-) olan 6’dn

<26 -
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Tablo 2: AJCC 1998 stagin sistemine gore hastalarin dagilimi

Stage IV

e Akciger metastazi 13 hastada, kemik metastazi 5
hastada, karacifer metastazi 6 hastada gériilmiistiir.
e 3 hastaya (2 hasta akciger, 1 hasta kemik metaztazi)
metastazektomi uygulanmistir.

* Hastalarin 38’ine (%93) sistematik kemoterapi (33
hastaya (MEID), 26’sina (%63) radyoterapi
uygulanmigtir.

SONUCLAR

e Halen 11 hasta (%27) hastaliksiz, 6 hasta (%15) hastalikh
olarak yasiyorken, 24 hasta (%59) eksitus olmustur.
Ortalama sag kalim siiresi 31 aydwr. (1-120 ay)
e 2 yillik sag kalim oranit %46,3 yillik %24'tiir.
e Stage la: 47 ay, lla: 44ay, llb: 22ay, III: 19 ay, IV: 14
ay yagsamistr. (p=0.005)

» Diisiik grade'li hastalar 55 ay, yiiksek grade'li hastalar
19 ay yasamustir. (p=0.000)

e Lenf nodu (+) olanlar 12 ay, (-) olanlar 61 ay
yasarmslardir. (p=0.000)

¢ Tiimor bovutu 5 cm'den kiigiik olanlar 47 ay, biiyiik
olanlar 17 ay yasanuslardir. (p=0.048)

e Ekstremite yerlesimli tiimorid olanlar 38 ay
yagsamislardir, Batin ve gluteal yerlesimli olanlar daha
az yasamaktadirlar., (p=0.021)

e Cerrahi simnir (+) olanlar 28 ay, (-) olanlar 67 ay
yasamiglardir. (p=0.043)

¢ Metastaz agisindan grade anlamli bulunmustur.
(p=0.036)

® Metastazektomi uygulananlar 53 ay, uygulanmayanlar
17 ay yasamistir. (p=0.026)

» Kadinlarin ortalama sag kalim siiresi 28 ay, erkeklerin
33 aydir. Cinsiyet sag kahima etkili faktor olarak
bulunmamigtir. (p=0,117)

e En sik akciger metastazi goriilmesine ragmen hastalar
karaciger metastazindan eksitiis olmuglardir. Fakat
istatistiksel olarak anlamli bulunmamuistir.
e Histolojik subtip ve uygulanan cerrahi sekli anlamli
bulunmamustr,

» Sag kalim iizerine etkili fakttrler olarak; stage, grade,

.

lenfatik durum, 5 cm'den kiigiik tiimor gapi, ekstremite
yerlesimi, metastazektomi uygulanmas: ve negatif
cerrahi sinir durumu bulunmustur.

e Hasta sayist parametreleri degerlendirmek igin
oldukga az oldugu i¢in dogru verilere ulagilmasi
randomize ¢alismalar ile miimkiin olacaktir.

TARTISMA

Yumusak doku sarkomalari, tiim tiimérler icinde nadir
goriilmekle birlikte, tam ve tedavisindeki giicliikler
nedeni ile 6nemli bir sorun olmaya devam etmektedir.
En sik yerlesim yeri olan ekstremite yumusak doku
sarkomlarinda, tam diger yerlesim yerlerine gore daha
kolay olmaktadir.

Uzuv kaybinin beraberinde getirecegi fonksiyonel,
psikolojik ve sosyal sorunlar, ekstremite koruyucu
cerrahiyi giindeme getirmektedir. Radyoterapi ve
kemoterapideki gelismeler ekstremite koruyucu
tedaviye olanak saglamakta; yasam kalitesini arttirirken,
slirviye biiylik katkilarda bulunmamaktadir. Cerrahi
tncesi radyoterapi ile birlikte verilen kemoterapinin
lokal hastalifa ve mikrometastatik hastalifinin
kontroluna etkili olacag: diisiiniilmektedir.
Yetiskinde; lokalize, kiigiik, iyi simurly, iyi differensiye
ve diigiik grade'li timorde genis cerrahi eksizyon
uygulanmalidir. Grade II, proksimalde ve genis
timorlerde; cerrahi ve radyoterapi (preoperatif veya
postoperatif) uygulanmalidir. Pulmoner metastaz sayisi
4'tin altinda ise cerrahi ¢ikartim ile % 20-25 kiir saglanur.
Bugiin igin yumusak doku sarkomlarinin en dogru
sekilde tedavi edilebilmesinin; patoloji, ortopedi,
medikal onkoloji ve radyasyon onkolojisi
uzmanlarindan olusacak deneyimli bir grubun birlikte
cizecekleri bir program cergevesinde miimkiin
olabilecegi kabul edilmektedir. Bu sekilde yiiriitiilecek
tedavi programlan ile, daha iyi sonuglar ahnabilecektir.
Miimkiin oldugunca randomize olarak yapilacak
galigsmalarla, en etkili tedavi siralamalar1 da
saptanabilecektir.



KAYNAKLAR

1. Levay J, O'Sullivan B, Catton C, et al: Outcome and
prognostic factors in soft tissue sarcoma in adult. Int
J Radiat Oncol Biol Phys 1993; 27: 1091-9
2. Mazenet R, Antman K: Adjuvant therapy sarcomas.
Semin Oncol 1993; 18: 603-12

3, Dirix LY, Vermeulen P, Wever ID, van Oosterom
AT: Soft tissue sarcoma in adults. Curr Opin Oncol
1997; 9: 348-59

4. Lyos AT, Goerfert H, Luna MA, et al: Soft tissue
sarcoma of the head and neck in children and
adolescents. Cancer 1996; 77: 193-200

5. Parker SL, Tong T, Bolden S, et al: Cancer statistics,
1996. CA Cancer J Clin 1996; 65:5

6. Pisters PWT, Leung DHY, Woodruff J, et al: Analysis
of prognostic factors in 1041 patients with localized
soft tissue sarcomas of the extremities. J Clin Oncol
1996; 14: 1679-89

7. Huuhtanen RL, Blomgvist CP, Bohling TO, Wiklund
TA, et al: Expression of cyclin A in soft tissue sarcomas
correlates with tumor aggressiveness. Cancer Res 1999
Jun 15; 59 (12):2885-90

8. Ogose A, Morita T, Hotta T, Kobayashi H, Hirata

-28 -

$SEH TIP BULTENI 20

Y, Yoshida S: Brain metastases in musculoskelet
sarcomas. Jpn J Clin Oncol 1999 May; 29(5): 245.
9. Eilber FR, Mirra JJ, Grant TT, et al: Is amputatic
necessary for sarcomas? A seven years experience wi
limb salvage. Ann Surg 1980; 192: 431-
10. Zagars GK, Mullen JR, Pollack A: Maligna
fibrous histiocytoma: Outcome and prognostic facta
following conservation surgery and radiotherapy. I
J Radiot Oncol Biol Phys 1996; 34; 983-¢
11. Eilber FR, Morton D, Eckardt J, et al: Limb salva
for skeletal and soft tissue sarcomas. Multidisciplina
preoperative theraphy. Cancer 1984; 53: 2579~
12. Eilber FR, Mirra JJ, Grant TT, et al: Is amputati
necessary for sarcomas? A seven years experien
with limb salvage. Ann Surg 1980; 192; 431
13. Bramwell VHC: Chemotheraphy for metasta
soft tissue sarcomas-another full circle? Brj Canc
1991; 64: 7-9

14. Casper ES, Gaynor JJ, Harrison LB, et :
Preoperative and postoperative adjuvant combinati
chemotheraphy for adults with high grade soft tiss
sarcoma. Cancer 1994; 73: 1644-51





