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Ewing sarkomu en sık 5–25 yaş arasında görülen, uzun 
kemiklerde sıklıkla diyafizde yerleşen yuvarlak hücreli tü-
mörler grubunun bir üyesi olan kötü huylu bir tümördür. 
Osteosarkomdan sonra ikinci sıklıkta görülür ve kemik 
dışı yumuşak doku yerleşimine de rastlanır. Bazı olgular-
da tümör histopatolojik olarak sinir dokusu özellikleri 
gösterir ve primitif nöroektodermal tümör (PNET) ola-
rak da isimlendirilir. Olguların yüzde doksanında t(11; 
22)(q24; q12) anomalisi, ve %5–10 sıklıkla da t(21; 22)
(q2; q12) anomalisine rastlanır. Ayırıcı tanıda osteomi-
yelit, lenfoma, mezenşimal kondrosarkom, küçük hüc-
reli osteosarkom, metastatik nöroblastoma, akciğerin 
küçük hücreli karsinomu, embriyonel rabdomyosarkom 
ve özinofilik granülom göz önünde bulundurulmalıdır. 
Birinci sıklıkta akciğere metastaz yapar. Sarkomlar için 
tanımlanan (I-II-III A, B) sınıflama dışında Ewing sarko-
muna özgü sınıflaması da vardır. Bu sınıflamaya göre; 
EW-I soliter kemik içi, EW-II soliter ve kemik dışı uza-
nımlı, EW-III çok kemik tutuluşlu ve EW-IV uzak metas-
tazlı olarak sınıflanabilir. Metastazların saptanmasında 
BT, PET-BT, kemik sintigrafisi ve MR’den yararlanılır. 
Ewing sarkomu radyoterapi ve kemoterapiye duyarlıdır. 
Radyoterapi ve kemoterapiye cerrahinin eklenmesi, lokal 
kontrolü ve prognozu olumlu yönde etkiler. Kemoterapi 
olarak VACA (vinkristin, aktinomisin-D, siklofosfamit 
ve adriamisin), VAIA (vinkristin, aktinomisin-D, ifosfa-
mit, adriamisin) veya EVAIA (VAIA+etoposit) sık kulla-
nılan kemoterapi protokolleridir. Birincil tercih edilen 
tedavi yöntemi kemoterapi ve cerrahidir. Son on yılda 
yapılan çalışmalar sağkalım oranının %80’lere ulaştığını 
göstermektedir.

Anahtar sözcükler: sarkom, Ewing; nöroektodermal tümörler, 
primitif; PNET

Ewing’s sarcoma –a member of round cell tumors– is 
a primary malignant bone tumor that usually localises 
in the diaphysis of long bones and can be seen mostly 
between 5 and 25 years of age. Ewing’s Sarcoma is the 
second most frequent malignant bone tumor and can 
also occur in the soft tissue. In some cases tumor shows 
the characteristics of neural origin and is also named 
as primitive neuroectodermel tumor (PNET). Both tu-
mors are accepted as similar tumors. In 90% of the cases 
t(11; 22)(q24; q12), and in 5–10% of the cases t(21; 
22)(q2; q12) abnormalities are detected. Osteomyelitis, 
lymphoma, mesenchymal chondrosarcoma, small cell 
osteosarcoma, metastatic neuroblastoma, small cell 
carcinoma of the lung, embriological rhabdomysarco-
ma and eosinophylic granuloma should be taken into 
consideration for differential diagnosis. Ewing’s sarco-
ma tends to metastasize primarily to lung. Besides the 
general sarcoma staging system I-II-III A, B), a unique 
staging system is also used for Ewing’s sarcoma. In this 
system in EW-I the sarcoma is localised to bone, in EW-
II the tumor extends to soft tissue, in EW-III there is 
multiple bone involvement and in EW-IV there are dis-
tant organ metastasis. CT, PET-CT, bone scan and MR 
are utilized for the detection of the metastasis. Ewing’s 
sarcoma is usually sensitive to chemotherapy and radio-
therapy. Besides these, surgical treatment has shown 
to have positive effect to the local control of the tumor 
and prognosis. VACA (vincristine, actinomycin-D, cy-
clophosohamide and adriamycine), VAIA (vincristine, 
actinomycine-D, ifosfamide, adriamycine) or EVAIA 
(VAIA+etoposide) are the most common chemotherapy 
protocols. Chemotherapy with surgery is the primarily 
accepted treatment system for Ewing’s Sarcoma. Up 
to date investigations revealed that the survival rate of 
Ewing’s sarcoma may rise up to 80%.
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Ewing sarkomu osteosarkomdan sonra en sık 
görülen kötü huylu kemik tümörü olup küçük 
yuvarlak hücrelerden oluşan kötü diferansiye 

yüksek dereceli bir tümördür.[1–3] Bazı olgularda tümör 
histopatolojik olarak sinir dokusu özellikleri gösterir 
ve primitif nöroektodermal tümör (PNET) olarak da 
isimlendirilir. PNET ve Ewing sarkomu aynı gruptan 
bir tümör olarak kabul edilir. Histogenetik olarak sı-
nıflandırıldığında yuvarlak hücreli tümör gurubunda 
yer alır.[1] Bu grubun diğer üyeleri; miyelom, lenfoma, 
mezenşimal kondosarkom, metastatik nöroblastom ve 
özinofik granülomdur.

Ewing sarkomunun primitif nöroektodermal hücre-
lerden veya mezenşimal kök hücrelerden köken aldığı 
düşünülmektedir.[4]

Osteosarkoma göre üç kez daha az görülür ve siyah 
ırkta enderdir. Olguların büyük çoğunluğu 5–25 yaş 
arasındadır ve en sık görüldüğü aralık 10–20 yaştır. Bir 
yaşından küçük olgu bildirilmemiştir.[1–3] Bir ile altı yaş 
arası görülme sıklığı bir yılda milyonda 10; 10–18 yaş 
arasında ise bir yılda milyonda 30 civarındadır.[3]

Tüm kemiklerde görülebilirse de en sık görülme yer-
leri femur, tibia, humerustur. Uzun kemiklerde sıklıkla 
diyafizi veya metafizodiyafizi tutar. Gövde tutuluşu en 
sık pelviste (özellikle ilium) olup kafatası tutuluşu en-
derdir.[2]

Olguların dörte birinde başlangıç aşamasında me-
tastaz görülür.[3]

KLİNİK BULGULAR

En sık belirti ağrı ve/veya şişliktir. Patolojik kırık en-
der değildir. Bazı olgularda halsizlik, ateş, lökositoz ve 
sedimentasyon yüksekliği görülebilir. Ewing sarkomu-
nun radyolojik bulguları da bazen osteomiyelite benze-
diğinden, ayırıcı tanı zor olabilir. Laktik dehidrogenaz 
(LDH) sıklıkla yüksektir.

RADYOLOJİK BULGULAR

En eski yöntem olmasına rağmen direkt grafi çok 
önemlidir. Düz grafilerde sıklıkla güve yeniği şeklinde 
radyolüsen görünüm vardır. Tümör, sıklıkla korteksi 
geçerek yumuşak dokuya çıkar ve yumuşak doku kom-
ponenti bazen çok büyük olabilir. Yumuşak doku uza-
nımında kalsifikasyon bulunmaz ve ayırıcı tanıda bu 
kriter önemlidir. Periost reaksiyonu sıktır ve genellikle 
soğan zarı şeklindedir (Şekil 1). Ender olarak fırça veya 
Codman üçgeni şeklinde görülebilir.

Bilgisayarlı tomografi (BT), yumuşak doku uzanı-
mında kalsifikasyon olup olmadığını göstermede ve 
akciğer metastazlarının saptanmasında önemlidir.

Kemik iliği uzanımını, tümörün boyutlarını, komşu-
luk ilişkilerini ve skip metastazlarını göstermede man-
yetik rezonans (MR) görüntüleme en üstün yöntemdir.

Kemik sintigrafisi, diğer kemiklerin tutulup tutulma-
dığını göstermede önemlidir.

Ulaner ve arkadaşları yaptıkları çalışmada, Ewing 
sarkomlu olgularda litik lezyonlarda PET-BT’nin skle-
rotik metastazlarda ise kemik sintigrafisinin daha üs-
tün olduğu sonucuna varmışlardır.[5] Treglia ve arka-
daşlarının yaptığı 342 olguyu içeren meta-analizde, 
FDG-PET ve PET-BT’nin sensitivitesinin %96 ve spesifi-
tesinin %92 olduğu sonucuna varılmıştır.[6]

Tüm vücut MR, metastazların saptanmasında daha 
duyarlıdır.[7]

Şekil 1. Ewing Sarkomlu olguda diyafizer yerleşim ve soğan 
zarı periost reaksiyonu.
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PATOLOJİ

Tümör dış görünüm olarak yumuşaktır ve beyin 
dokusuna benzer. Hiperemik ve hemorojik olabilir. 
Nekroz alanları sık görülür. Histopatolojik olarak tü-
mör, matriks yapmayan yuvarlak hücrelerden oluşur 
(mavi tümör). Ewing tümör hücreleri üniform bir ya-
pıya sahiptir. Sitoplazmaları azdır, soluktur, granüllü 
veya vakuollü olabilir. Hücre çekirdekleri lenfosit çekir-
deklerinin yaklaşık iki katı büyüklüktedir. Mitoz sayısı 
değişiktir ve bazen çok azdır. Olguların büyük bölü-
münde glikojen içeriğini gösteren P.A.S. boyası pozitif-
tir. S-100, nöron spesifik enolaz, leu-7 ve diğer immün 
boyalar pozitifse ve elektron mikroskobunda dendritik 
çıkıntı, nörotüp ve nörosekretuar granüller varsa, pri-
mitif nöroektodermal tümör tanısı alır.[3]

Ayırıcı tanıda osteomiyelit, lenfoma, mezenşimal 
kondrosarkom, küçük hücreli osteosarkom, metasta-
tik nöroblastoma, akciğerin küçük hücreli karsinomu, 
embriyonel rabdomyosarkom ve özinofilik granülom 
göz önünde bulundurulmalıdır.[1,2]

GENETİK

Hastaların %90–95’inde t(11; 22)(q24; q12) ano-
malisi görülür ve bunun tanı koyulmasına yardımcı bir 
özellik olduğu söylenebilir. Yüzde 5–10 sıklıkla da t(21; 
22)(q2; q12) anomalisine rastlanır.[8–10]

EVRELEME

Agresif seyirlidir fakat ender olarak uzun öykü alına-
bilir. Akciğer, kemik iliği, kemik, lenf ve organ metastaz-
ları görülebilir. Kemik iliği metastazı olasılığı nedeniyle 
evrelemede kemik iliği biyopsisi de kullanılır. Olguların 
dörtte birinde, başlangıç aşamasında metastaz görü-
lür.[3] Multisentrik olduğu görüşü de vardır. Sarkomlar 
için tanımlanan (I-II-III A, B) sınıflama dışında, Ewing 
sarkomuna özgü sınıflaması da vardır. Bu sınıflamaya 
göre; EW-I soliter kemik içi, EW-II soliter ve kemik dışı 
uzanımlı, EW-III çok kemik tutuluşlu ve EW-IV uzak 
metastazlı olarak tanımlanır.

TEDAVİ VE PROGNOZ

Ewing sarkomu radyoterapiye duyarlıdır. 
Radyoterapi, Ewing sarkomu tedavisinde kemotera-
pötik ilaçların bulunmadığı dönemde tek silah olarak 
kullanılan bir yöntemdi. Tek başına radyoterapi uy-
gulandığında, uzun dönemde tümörün tekrar etme 
olasılığı %20 civarında bildirilmiştir.[2] Radyoterapiye 
cerrahi ilave edilmesi prognozu olumlu yönde etkiler.
[1–3] Günümüzde radyoterapi, inoperatif olgularda ve 
büyük tümörlerde ameliyat öncesi kemoterapinin uzuv 

koruyucu cerrahi uygulamasını mümkün kılmak için 
uygulanabilir.

Ewing sarkomu kemoterapiye de duyarlıdır. Ewing 
sarkomu tedavisinde kemoterapi lokal tedavi önce-
si ve sonrası verilir. Kemoterapi olarak VACA (vink-
ristin, aktinomisin-D, siklofosfamit ve adriamisin), 
VAIA (vinkristin, aktinomisin-D, ifosfamit, adriami-
sin) veya EVAIA (VAIA+etoposit) sık kullanılan ke-
moterapi protokolleridir. Ameliyat öncesi kemotera-
pi sırasında iyi yanıt elde edilen olgularda (ki sıklıkla 
iyi yanıt elde edilir); tümör hücrelerinin yaygın olarak 
nekroze olduğu, tümörün küçüldüğü ve kemik içine 
gerilediği görülür. Çoklu kemik tutuluşu veya metas-
taz varlığında, gereken durumlarda, miyeloablatif 
rejimler ve kemik iliği nakli gibi ileri teknikler uygula-
nabilir (Şekil 2. a–j).[3]

Ewing sarkomu tedavisine cerrahi eklendiğinde 
sonuç daha başarılı olur. Cerrahide en az geniş sınır 
amaçlanmalıdır. Tümör büyüklüğü, ameliyat öncesi 
kemoterapiye bağlı nekroz oranı, sedimentasyon, göv-
de tutuluşu ve laktat dehidrogenaz (LDH) oranlarının 
prognostik önemini gösteren çalışmalar vardır.

Ewing sarkomu küçük yaşlarda görüldüğünden, cer-
rahi sonrası uzun dönemde ciddi uzuv kısalığı oluşa-
bilir. Cerrahi sınırın tümöre yakın olduğu durumlarda, 
ameliyat sonrası dönemde radyoterapi eklenebilir.

İtalyan ve İskandinav Sarkom Gruplarının ortak-
laşa yaptığı çalışmada, tanı aşamasında metastazı 
olan Ewing sarkomlu olgularda yaşama oranı %52 
bulunmuştur.[11] Nakamura ve arkadaşlarının yaptı-
ğı çalışmada C-reaktif protein (CRP) yüksekliğinin 
olumsuz prognostik etmen olduğu bildirilmiştir.[12] 
Grimer ve arkadaşlarının yaptığı bir çalışmada, ke-
mik Ewing sarkomu ile yumuşak doku Ewing sarko-
mu arasında sağkalım oranı açısından fark olmadığı 
bildirilmiştir.[13]

Ewing sarkomlu olgularda, uzun dönem sonrasın-
da da rekürrense rastlanabilir. Wasilewski-Masker ve 
arkadaşlarının yaptığı bir çalışmada, on yıldan fazla 
yaşayan Ewing sarkomlu olgularda rekürrens oranının 
%3’ten fazla olduğu bildirilmiştir.[14]

Ewing sarkomunda sağkalım oranı kemoterapi ön-
cesi dönemde %10 iken, günümüzde uzun dönem sağ-
kalım oranı nonmetastatik olgularda %70, metastatik 
olgularda %30 dolaylarında bildirilmektedir.[1,2] Son 
on yılda Ewing sarkomunda sağkalım oranının %85’e 
çıktığı bildirilmiştir.[3]

Schimann ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada, os-
teosarkom ve Ewing sarkomu nedeniyle tedavi gören 
hastalarda ikincil malign tümör görülme olasılığının 
yıllık yüzbinde 148,5 olduğu bildirilmiştir.[15]
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Şekil 2. a–j. Skapulada Ewing sakomu tedavi öncesi MR (a, b); tedavi sonrası tümörde küçülme (c); geniş eksizyon (d); 
ekstrakorporal irradyasyon için hazırlık (e); 50 Gy ekstrakorporal radyoterapi sonrası yerine konulması ve fiksasyonu (f); ameliyat 
sonrası radyografisi (g); ameliyat sonrası fonksiyonlar (h–j).
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