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OzZET

Yumusak doku timoérleri nadir gorilen ve birbirinden farkli dogal gidisleri, biyolojileri ve te-
davi cevaplari olan pek ¢ok alt gruptan olusan heterojen, bir grup timordir. Bu nedenle, belirli
merkezlerde sinirli hasta grubundaki deneyimlerin yayinlandigi makaleler disinda, bu tip neop-
lazmlar ile ilgili genis serilere rastlanilmamaktadir. Primer gégus duvari timorleri, primer timor-
lerin %2’sini, toraks malignitelerinin %5’ini olusturur ve %60-70’i maligndir. Primer malign gogis
duvari tiimorlerinin, %55’i kikirdak ve kemik, %45’i yumusak doku kokenlidir. En sik gorilen gogls
duvari primer malign yumusak doku ttimérleri; malign fibroz histiyositoma, rabdomyosarkom, li-
posarkom, norofibrosarkom, fibrosarkom, desmoid tiimér, anjiyosarkom, ve leiomyosarkom’dur.
Ayrintil anamnez ve dikkatli bir fizik muayeneyi takiben yapilacak bilgisayarli tomografi ve mag-
netik rezonans goriintileme bulgularinin degerlendirilmesi, primer gogis duvari kitlelerinde ayi-
rici tanida, malignitenin ekarte edilebilmesinde ve yapilacak cerrahinin planlamasinda 6nem tasir.
GO6gus duvari timorlerinde benign veya malign ayrimi yapmak klinik ve radyolojik agidan zorluklari
icinde barindirmaktadir. Doku tanisi igin ince igne aspirasyon biyopsisi, insizyonel biyopsi ve eksiz-
yonel biyopsi kullanilabilir. Malign g6glis duvari timorlerinde basarili tedavinin anahtari, cerrahi
sinir negatif olarak yapilan rezeksiyonlardir. Kemoterapinin ve radyoterapinin, preoperatif ve pos-
toperatif tedavideki etkinligi tartismalidir.

Anahtar kelimeler: Gogis duvari, primer malign yumusak doku timord, cerrahi

ABSTRACT

Soft tissue tumors are a rare group of heterogeneous tumors, consisting of many subgroups
that are rare and have different natural course, biology and treatment responses. Therefore, there
are no large series of such neoplasms, except for articles in which limited experience has been
published in specific centers. Primary chest wall tumors account for 2%of primary tumors, 5%of
thoracic malignancies, and 60-70%of them are malignant. Primary malignant chest wall tumors,
55%of cartilage and bone, 45%of soft tissue origin. The most common chest wall is primary ma-
lignant soft tissue tumors; malign fibrous histiocytoma, rabdomyosarcoma, liposarcoma, neuro-
fibrosarcoma, fibrosarcoma, desmoid tumor, angiosarcoma and leiomyosarcoma . Evaluation of
computed tomography and magnetic resonance imaging findings following detailed physical exa-
mination and careful physical examination is important in differential diagnosis of primary chest
wall masses, in the elimination of malignancy and planning of surgery. Differentiating benign or
malignant from chest wall tumors has clinical and radiological challenges. Fine needle aspirati-
on biopsy, incisional biopsy and excisional biopsy can be used for tissue diagnosis. The key to
successful treatment of malignant chest wall tumors is surgical resection with negative margins.
The efficacy of chemotherapy and radiotherapy in preoperative and postoperative treatment is
controversial.

Key words: Chest Wall, primary malignant soft tissue tumor, surgery

165




GOGUS DUVARI HASTALIKLARI VE CERRAHISI

Yumusak doku timorleri nadir gorilen ve birbirinden farkli dogal gidisleri, biyo-
lojileri ve tedavi cevaplari olan pek ¢ok alt gruptan olusan heterojen, bir grup timor-
dir (1). Gogls duvari; yumusak doku, kemik iskelet, kikirdaktan, damar ve sinirlerden
meydana gelir ve primer gogus duvari timorleri bu dokulardan koken alan tlimorlerdir
(2). Bunun disinda diger organ ve dokularin gégus duvarina metastazlarina da “sekon-
der gogis duvari timorleri” adi verilir. Primer gogis duvari timorleri, primer tiimorlerin
%2 ‘sini, toraks malignitelerinin %5 ’ini olusturur ve %60-70’i maligndir (2, 3). Primer
malign goglis duvari timorlerinin %55’i kikirdak ve kemik, %45’i yumusak doku koken
alir. Yumusak dokudan kaynaklanan timaérler genelde agrisiz biyiyen kitleler olup ¢cogu
hastada semptomlar nonspesifiktir fakat kemik kaynakl timaorler ise periost hasari ne-
deniyle genellikle agri ile klinige basvururlar. Agri, kot prognoz gostergesidir (3). Agri
¢ogu zaman maligniteyi dusindirse de benign lezyonlarda da gorilebilmektedir. O yiiz-
den ayirici tanida dikkatli olunmahidir. Agri ve sislik en sik saptanan semptom olmasada;
yumusak doku sarkomlarinda oldugu gibi, genellikle hizla biiyliyen agrisiz sislik olabilir.
Nadiren ates, halsizlik, kilo kaybi gibi sistemik semptomlar ayrica gégiis duvarini invaze
eden blyiik boyutlardaki tiimorler cilde fistllize olup infeksiyon odagi haline gelebilirler
(4). Ekstratorasik lezyonlar genelde toraks duvari disina dogru biytime egiliminde kitle-
ler olarak karsimiza gikar. Deride gekinti, hizli blylime, sislik, agri veya hassasiyet malig-
niteyi distindurir (Resim 1). (3).

Resim 1: Sol hemitoraks posterior lokalizasyonda yaklasik 5 cm gapli, palpe edilen toraks duvari
kitlesi (Beyaz oklar)

Ayrintih anamnez ve dikkatli bir fizik muayeneyi takiben yapilacak bilgisayarl to-
mografi (BT) ve magnetik rezonans gortintileme (MRG) bulgularinin degerlendirilmesi,
primer gogus duvari kitlelerinde ayirici tanida, malignitenin ekarte edilebilmesinde ve
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yapilacak cerrahinin planlamasinda 6nem tasir (2). Primer gogis duvari timorlerinde
radyolojik incelemede ilk basamak direkt grafilerdir. ileri incelemelerde BT, MRG ve po-
zitron emisyon tomografisi (PET-BT) goglis duvari tlimorlerinin degerlendiriimesinde
kullanilabilir. BT, toraks kitleleri igin ilk tani testidir. Akcigerler en yaygin metastaz bol-
gesi oldugundan dikkat edilmelidir (5). BT degerlendirme timorin kemik yada yumusak
doku kaynakli olusunu ortaya koymanin yani sira, malign timarlerde timor gapi, kortikal
destriksiyonun varligi, lokal invazyon ve varsa uzak metastazlarin ortaya konmasini sag-
lar. BT ve MRG, tiimor biyuklugind, cevre doku invazyonunu ve buna bagli olarak cerra-
hi rezeksiyon genisliginin planlamasinda anlamli iken; PET-BT, extratorasik metastazlarin
saptanmasinda kullanilmaktadir (6). BT degerlendirmede yumusak doku kitlesine eslik
eden kemik destriiksiyonu veya kalsifikasyon ve kemik deformitesi varliginin gérilmesi,
g6gls duvari tutulumunun mutlak gostergesidir, ancak bu bulgular malignite agisindan
tanisal degildir. Kot destriiksiyonu bulunmayan hastalarda, ekstraplevral yag planlarinda-
ki degisiklikler, gogls duvari ile timor arasindaki temas agisi, gdégls duvarinda asimetrik
kalinlasma varligi gdgus duvari invazyonu bulgusu olarak degerlendirilebilir, ancak bu
bulgular kemik destriiksiyonu kadar giivenilir olmayip nonspesifiktir. Ekstraplevral yagli
planlarinin BT ile degerlendirmesi sinirli oldugundan bu olgularda MRG degerlendirme
blyuk 6nem tasir (2). MRG sayesinde ¢evre doku invazyonlari daha net degerlendirilir.
Ozellikle yumusak doku tiimérlerinin daha ayrintili incelenebilmesi, komsu vaskiiler ya-
pilar ve yumusak dokularin invazyonunun ortaya konabilmesi, rezeksiyon planlamasin-
da anatomik degisiklikleri, bitisik nérovaskdler yapilarla olan iliskilerin degerlendirmesi
acisindan MRG biyik 6nem tasir (5). Ancak tiim bu gorintileme bulgularina ragmen
halen benign gégls duvari kitlelerininin malign gdgls duvari timorlerinden ayirici tanisi
oldukca zordur. Hem preoperatif tani asamasinda hemde postoperatif klinik takipte BT
ve MRG kullanilir. PET-BT, 6zellikle malignite grublarinda ve kii¢lik hipermetabolik lez-
yonlari saptamak icin kullanilsada, primer gégls duvari timorlerinde kullanimi sinirhdir.
GOgus duvari timorlerinde benign veya malign ayrimi yapmak klinik ve radyolojik agidan
zorluklari iginde barindirmaktadir. Radyolojik degerlendirme ¢ogu zaman ayirici tanida
yetersiz olmasi nedeniyle, dokudan histopatolojik degerlendirme dnerilmektedir. Tedavi
stratejileri farklihk gosterebileceginden, mutlaka doku tanisi yapilmalidir. Tani biyopsi ile
konur. ince igne aspirasyon biyopsisi, insizyonel biyopsi ve eksizyonel biyopsi doku tani-
sinda kullanilabilir. Biyopisi segcenegi timorin boyutuna goére farkhlik gésterebilir. Klinik
olarak 5 cm’den kigik timorlerde eksizyonel biyopsi, 5 cm’den blyik timorlerde ise
insizyonel biyopsi yapmayi (eksizyonel biyopside rezeksiyon sinirinda timér dokusu bi-
rakilmadan) &neren yazarlar vardir (Resim 2). (2, 7). ince igne aspirasyon biyopsisinin
tanisal degeri dlstktir ve metastaz siphesinde tercih edilmelidir (3).
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Resim 2: insizyonel biyopsi (siyah oklar) sonucu malign fibroz histiyositoma tanisi konulan toraks
duvari primer malign yumusak doku timori (Beyaz oklar)

Malign gogus duvari timorlerinde basarili tedavinin anahtari, cerrahi sinir negatif
olarak yapilan rezeksiyonlardir. Tani konulduktan sonra rezeksiyon planlanan hastada iyi
bir anamnez ve kronik hastaliklarla ilgili dnlemler alindiktan sonra diisiik morbidite ve
mortalite ile cerrahi gercgeklestirilebilmektedir (4). Rezeksiyon genisligi hakkinda degi-
sik gorisler olmasina ragmen genel kanaat; miimkin oldugunca timorin histopatolo-
jik tipinede bagh olarak malign timaor dokusu birakmamak olmalidir (8). Yumusak doku
sarkomlarinda, timor hiicrelerinden olusan bir psodokapsil sarkomlari gcevreler, fasyal
duzlemler ve nérovaskiler yapilar boyunca lokal invazyon yaygindir. Lokal niiks oranla-
r1%90’dan fazla oldugu igin, lokal kapsiiler eksizyon tedavi igin yetersizdir. Genel olarak,
genis lokal eksizyon igin sinir en az 2 cm uzaktan olmalidir. Bu islem, timérden en az bir
fasyal diizlemde yapilmalidir. Cerrah, tiimorin yaraya inkiibasyonunu énlemek igin, is-
lem sirasinda timori devamli olark gézlemlemelidir. TUmoriin cerrahi eksizyonu 6nemli
norovaskiler yapilarin rezeksiyonunu icerebilir. Doku defektlerinde rekontriksiyon is-
lemleri kullanilabilir (9). Cerrahi tedavide rezeksiyon saglam dokulari da icerecek sekilde
mimkin oldugunca genis tutulmalidir (Resim 3).
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£ ! A
Resim 3: Rezeke edilmekte olan toraks duvari malign fibr6z histiyositoma (Siyah oklar) olgusuna
ait operasyon gorintisu

Tumoriun tipine gore operrasyon oncesi kemo veya radyo sensitif ise timor yiki-
nl azaltmak icin, preoperatif veya postoperatif kemoterapi (KT) veya radyoterapi (RT)
distndlebilir. Kondrosarkomlar ve diger yumusak doku sarkomlari tipik olarak cerrahi
olarak eksize edilir ve cerrahi sinirlara yakinligina gére radyoterapi planlanir (4, 10). Yu-
musak doku sarkomlarinda, RT sarkomlarin lokal kontroliinde énemlidir. Timorin yeri
ve blyuklugine gore, EBRT (External beam radiation therapy), intraoperatif radyasyon
ve brakiterapi dahil olmak Uzere tedavi yontemleri kullanilmaktadir. Preoperatif radyo-
terapi, 10 cm’den biyik timarleri olan hastalarda belirgin avantajlara sahip gibi gorin-
mekte, lokal kontrol oranlarini iyilestirmekte ve bazen timorleri ekstremite koruyucu
proseddrlerine izin vermek icin yeterince kiclltmektedir (9). Benign lezyonlarda kitle-
nin cerrahi eksizyonu yeterli iken, yiksek dereceli malign lezyonlarda cerrahi sinirdan
4-5 cm, duslk dereceli malign lezyonlarda 2 cm uzaklikta genis eksizyon uygulanmali-
dir. Cerrahi sinirlarda timor olmadigi peroperatif frozen inceleme ile dogrulanmalidir
(4, 8). Genis rezeksiyon ve rekontriiksiyon yapilan hastalarda yliksek oranda postope-
ratif komplikasyonlar goriliir (10). Bu hastalarda cerrahi sonrasi en sik agri nedeni ile
sekresyonlarin atilamamasina bagli atelektazi ve pnémoni nedeni ile gelisen morbiditeyi
onlemek amaciyla, epidural analjezi kataterleri veya intravendz hasta kontrollii analjezi
cesitleri ile agri kontrol altina alinmalidir. Postoperatif pulmoner fizyoterapi hayati 6nem
tasir (10). Solunum egzersizleri, postural drenaj hatta terap6tik bronkoskopiler yapilabilr.
Olusacak defektlerin kapatilmasi Gnem arzetmektedir. Hastanin preop hazirlik asamasin-
da rezeksiyon genisligi ve ek islemler icin operasyona plastik cerrahi ile ortak galisilabilir.
En cok tercih edilen defektlerin primer onarimla kapatilmasidir. Anterior toraks duva-
rinda 5 cm’den kuclik, posterior toraks duvarinda skapula altinda 10 cm’nin altindaki
defektlerde rekonstriiksiyon gerek kalmadan kapatilabilir. Ciledag ve ark., malign primer
g6gls duvari timorlu olgularin timinde normal doku sinirinin en az 4 cm uzagindan
timor rezeksiyonu yaptiklarini, gégis 6n ve yan duvari yerlesimli 5 cm’den genis go-
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gls duvari rezeksiyonu yapilan 19 olgulaya sentetik materyal ile tedavi ettiklerini, g6gis
arka duvar yerlesimli olgulardan higbirinde 10 cm’den genis rezeksiyon uygulanmadigi
icin rekonstriksiyon gerekmedigini bildirdiler (2). Yumusak doku rekontriiksiyonunda cilt
kaydirmalari, pedikilli veya serbest miyokiitandz flepler kullanihr. En sik kullanilan mi-
yokiitanoz flepler pectoralis major, latissumus dorsi, serratus anterior, rectus abdominus
vs.dir. Omentum giinimizde sadece parsiyel kat defektlerinde ve basarisiz kas fleplerini
kurtarmak icin kullanilir (10). Genis gogus duvari rezeksiyonu sonrasi duvar stabilitesini
ve gogus ici organlarin korunmasini saglamak amaciyla gesitli rekonstriiksiyon teknikleri
ve materyalleri kullaniimaktadir. Materyal olarak sentetik ve otolog greftler ve fleplerle
rekonstriiksiyon saglanabilmektedir. Yapilacak rekonstriiksiyon, rezeke edilen bélgenin
yerlesimi, boyutu, derinligi, otolog greft kullanilacaksa; doku beslenmesi ve canliligina
gore planlanmalidir. Metal alerjisi oldugu bilinen olgularda, rekonstriktif materyal seci-
mi, semi solid materyaller yéniinde olmalidir (4). Orta buyuklikteki defektlerin rijit ol-
mayan onariminda; Prolene mesh, Marlex mesh, PTFE (polytetrafluoroethylene) veya
Gore-Tex yama, rijit rekonstriiksiyon amaciyla ise; Metil Metakrilat sandwich greft (iki
mesh arasi kemik sementi), Silikon, Teflon, Akrilik ve Titanyum plak materyaller kullanilir
(11). Yara yeri enfeksiyonu ve RT alan bolgelerde otolog greftlerin kullanimi sakincalidir
(6). Deri Ulseri nedeniyle tam kat genis eksizyon yapilan hastalarda yumusak doku re-
konstriksiyonu, en iyi kas transpozisyonu ile saglanmaktadir. Demirhan ve ark, en sik
latissimus dorsi, rektus abdominis bu amagla kullandiklarini bildirdiler (7).

GOgus duvari primer malign yumusak doku timorleri;

1- Malign fibréz histiyositoma
2- Rabdomyosarkom

3- Liposarkom

4- Norofibrosarkom

5- Fibrosarkom

6- Desmoid tiimor

7- Anjiyosarkom

8- Leiomyosarkom

1- MALIGN FiBROZ HiSTiYOSITOMA:

Malign fibroz histiyositoma (MFH), eriskinlerde en sik gérilen yumusak doku sarko-
mudur. ilk kez 1961 yilinda Kaufmann ve Staut tarafindan bildirilmistir. Siklikla ekstremit-
lerde, karin duvarinida veya retroperitonda goriliirken gogis duvarinda nadir goruldr.
167 olguluk retrospektif bir seride, alt ekstremitelerde %51, Ust ekstremitelerde %24,
govdede %16 ve %9 retroperitonda ortaya c¢iktigi bildirilmistir (12). MFH’li hastalarin
2/3’si erkektir (10). Cogunlukla 5. ve 7. dekatta izlenir. Genelde agrisiz, yavas buytyen bir
kitle halinde baslayip, dev boyutlara ulasabilirler (10). Timorler blyuk bir boyut kazanir-
lar, hemorajik ve nekroz alanlari olan multinodiler ve kiguk kapsilltdirler (13). Cogun-
lukla yiiksek doz RT ve KT’ye sekonder gelisirler. BT goriintiilemede iyi sinirli, nadiren kal-
sifikasyon iceren heterojen kitleler olarak gérulirler. Karsinomlardan farkli olarak cevre
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doku invazyonu daha azdir. Anamnezlerinde siklikla radyasyon mevcuttur. Tipik bir klinik
semptom yoktur, ancak goglis duvari MFH’si olan hastalarda gogus agrisi, oksirik ve
hemoptizi ayrica ates, 16kositoz, notropeni ve eozinofili gorilebilir (10, 12). Eriskinlerde
MFH tiimorleri, Pleomorfik storiform, miksoid, dev hiicreli, inflamatuar ve anjiyomatoid
olmak Uzere bes alt grupta siniflandirilabilir. Pleomorfik storiform ve miksoid alt tipleri
genellikle yliksek dereceli neoplazmlardir, digerleri ise genellikle disilik dereceli sarkom-
lardir (14). Histolojik olarak, bu tiimorler buyik pleomorfik karakterize edilir ve kesin tani
imminohistokimyasal calisma ile konur (13).

Tedavide; RT ve KT’ye cevabi iyi olmadigi icin timoriin genis bir rezeksiyonla ¢i-
karilmasi MFH icin en uygun tedavi olarak kabul edilir ve negatif mikroskopik sinirlarla
rezeksiyon, lokal niks oranini azaltir (15). Tumorin Gzerini kaplayan fasyanin saghkl ol-
masi durumunda 1 cm ila 5 cm arasinda cerrahi rezeksiyon sinirlarinin yeterli oldugunu
bildiren yayinlar vardir (13). Buna ragmen lokal niks ve uzak metastaz yapma egilimleri
vardir. Lokal niks %30’dan fazla bildirilmistir ve bes yillik sag kalim sadece %38’tir (10).
Bu nedenle, ortak goriis genis eksizyondur, fakat bu durum 6nemli él¢tide azaltiimis ya-
sam kalitesine yol acgabilir (15). RT, unrezektabl ve pozitif cerrahi sinirlar olan hastalar igin
definitif bir bir tedavi olarak da tanimlanmustir. Ayrica, RT’deki ilerlemeler yeni bir tek-
nik olarak stereotaktik viicut RT’sini (SBRT) sunmaktadir. SBRT, cevredeki normal dokuya
1Isinlama miktarini azaltirken timoére daha yiiksek dozda radyasyon verilmesini saglar.
Ayrica teorataktik RT’nin unrezektabl MFH’de kullanildigi bildirilmistir (15). Radyasyon
tedavisi, timor lokasyonuna bagli olarak, orta ve yiiksek dereceli ya da rezeksiyonun
siniri yetersiz distk dereceli histiyositomada endikedir (13). EGFR gen mutasyonlu, ileri
evre MFH’li hastada tirozin kinaz inhibitoriintin etkili bir sekilde islev gorebilecegini bildi-
rilmistir (16). Adjuvan KT tartismahidir (13).

2- RABDOMYOSARKOM:

Rabdomyosarkom (RMS), immatiir mezenkimal hiicre kokenli malign bir timaérdur.
Go6gus duvari yumusak doku malign timorlerinde ikinci siklikta gortlar (17). RMS en sik
gorilen pediyatrik yumusak doku sarkomudur. Her yil Amerika Birlesik Devletleri’nde
yaklasik 250 cocukluk kanseri vakasi gorilmektedir. Tim cocukluk ¢agi malignitelerinin
yaklasik %3-5’ini olusturur. Olgularin %7’sinde goglis duvarinda veya intratorasik olarak
lokalize olur (18, 19). Gogus duvari RMS, kosta invazyonu gorilmemesi ile Ewing sarko-
mu ve primitif néroektodermal timorden ayrilir. Toraks duvarinda goriilme sikligr %3, 7
olup, gbégus duvarinin gizgili kaslari ya da diyafragmadan kaynaklanir (10). Bimodal yas
dagilimi gosterir. Cocukluk gaginda ve 50 yas Usti erkeklerde daha sik gordlir (10, 20).
Cocukluk ¢aginda kalbin en sik izlenen sarkomu iken, eriskinlerde genellikle toraks yerle-
simlidir (20). Toraksta herhangi bir yerden kaynaklanabilir, gelisimi icin ¢izgili kas dokusu-
nun varligi sart degildir (21).

Hizli buyiyen bir timordir. Tani biyopsi ile konur. Morfolojik 6zellikler ve molekiler
analizlere dayanarak, Diinya Saglik Orgiitii, rabdomiyosarkomu i¢ ana alt gruba ayirir:
embriyonal, alveolar (yaklasik %20).ve pleomorfik (en sik, %60-70). (22). RMS igin bir
yasindan kuglk olmak, bagimsiz bir zayif prognostik faktor olarak ortaya ¢ikmistir. Bu
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nedenle hastanin yasi, timorin yeri, histopatolojik 6zellikleri ve metastatik durumun
hepsi RMS icin 6nemli prognostik faktorlerdir (17). Histolojik alt tip olarak; alveoler tip-
te prognoz embriyonel ve pleomorfik subtiplere gore daha kotudir. Toraks yerlesim de
koti prognostik faktordiir (21, 23). Ayrica nadir gorilen bir varyanti olan; Sklerozan RMS,
2000 yilinda Mentzel ve Katenkamp tarafindan ilk kez tarif edilen nadir bir RMS varyanti-
dir. Bu varyant, belirgin sklerozan hiyalin stromada ig seklindeki hiicrelerle karakterizedir.
Yogun hyalinize kollajen matrisi ve ara sira olmasi nedeniyle psddovaskiler bir buyime
paterni ekspresyonu nedeniyle, bu yumusak doku timora sklerozan epiteloid fibrosar-
kom, anjiyosarkom, osteosarkom ve diger bazi sarkom tipleri ile karistirilabilir (22). Klinik
genel olarak asemptomatiktir. Hizli biydyen, agri ve hassasiyeti az olan bir timoérdir
(10). Bu ylzden sessiz kalabilirler ve saptandiklarinda gogus duvari kaynakli olanlar basta
olmak tizere, buyuk boyutlara ulasabilirler (21). Nekrotik ve kistik yapilar iceren dev kit-
leler seklinde ortaya ¢ikabilirler. Komsu damarlara ve bronslarin icine dogru uzanim ve
invazyon gosterebilirler (20). MRG, yumusak doku degisikliklerini gostermede Ustinlugu
ile RMS’nin ilk tercih edilen goriintiileme yontemi olup, pulmoner metastazlari degerlen-
dirmede BT kullanilir.

Tedavisi cerrahi sinir negatif olacak sekilde genis rezeksiyondur. KT ve RT ile bes yillik
sagkalim orani %70’tir (24). Multidisipliner yaklasim tedavide olduk¢a 6nemlidir. indiik-
siyon kemoterapisini takiben genis lokal eksizyon ve postoperatif KT uygun tedavi yon-
temidir. Rezeksiyon kemoterapi cevabi netlestigi zaman uygulanmalidir. Hayes-jordan ve
ark., negatif sinirlar elde edilemediginde, sadece biyopsi, ardindan kemoterapi ve ardin-
dan eksizyonu onerdiler (19). Cerrahi sinir pozitif veya cerrahi rezeksiyon uygun degilse
lokal RT uygulanabilir (23). Tam bir timor rezeksiyonunun, hastalarin sagkalimini 6nemli
olgtide arttirdig bildirilmistir (18). Her 3 tipi de KT’ye cevap verir bunlardan embriyonel
tipte KT’ye yanit ¢ok iyidir (21, 23). Bununla birlikte, tedavinin sonucunu degerlendirmek
icin uzun bir takip gereklidir. KT’ye iyi yanit, gerekirse cerrahinin daha az agresif bir sekil-
de yapilmasini saglar. RT kullanimi ¢ok yiiksek yan etki riski ile sinirlidir (17). Lin ve ark.,
yaptklari calismada 15 RMS’li hastada cerrahi uygulandigini ve bunu RT ve KT ile destek-
lediklerini bildirdiler. Kemoterapiyi takiben, adjuvan RT uygulandiklarini, 6 yil boyunca
takip ettikleri RMS’li hastalarinin sag kalim oranlarini %73 olarak bildiriler (24). RT ile
ilgili olarak, az sayida hasta nedeniyle mevcut verilere dayanarak kesin énerilerde bulun-
mak zordur; ancak bu kontrollin saglanamamasi hastaligin yeniden ortaya ¢ikmasina ve
uzak metastazlarin olasi gelismesine yol agabileceginden, hastaligin lokal kontroll tedavi
surecinde temelini teskil etmektedir (24). Bununla birlikte, hemen hemen tim sinirlari
pozitif olan hastalarin RT eklenmesi, akciger kapasitesinde azalma, pulmoner fibrozis,
azalmis diflizyon kapasitesi, torasik kavitenin gelisimini degistiren kisitlayici defektler ve
skolyoz gibi ciddi risklere maruz birakabilir. Kuskusuz, rezektabl ve rezeke edilemeyen
tiimorler biyolojik olarak farkhidir ve bu nadir hastaliktaki biyolojik farkliliklari belirlemek
icin daha fazla RMS calismasi gereklidir (19).

3- LIPOSARKOM:

En sik izlenen yumusak doku sarkomu olup; tim mezenkimal malignitelerin %20
’sini olusturan, kapsulli bir yumusak doku primer malign tiimoértdir (10). Nadiren gégis
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duvarindan koken alir (23). Hastalarin ¢ogu erkektir (10). Genellikle 40-70 yaslari arasin-
daki populasyonda gorulir (23). Anamnezde travma da yer alabilir. Bening bir yumusak
doku timord olan lipomun malign dejenerasyon ile liposarkoma doniismesi nadirdir
(10). Yavas seyirli, asemptomatik ve lokal invazyon gosteren tiimorlerdir. Hastalar genel-
likle yavas biiylyen agrisiz kitle nedeniyle doktora basvurur. Cogunlukla, biiyik boyutlara
ulasabilen timorlerdir. Bes alt tipi vardir. Bunlar; iyi diferansiye, undiferansiye, yuvarlak
hicreli, miksoid hticreli, pleomorfik tipdir. Cogu diisiik dereceli tiimorlerdir. Noral invaz-
yon varliginda agriya neden olabilirler. Sinirli sayida tanimlanmis vaka oldugu igin belir-
lenmis standart bir tedavi protokoli yoktur (23). Cerrahi sinirda tiimor icermeyecek se-
kilde, genis rezeksiyon tedavide yeterlidir. Rezeksiyon sonrasi defektin blyuklGgline gore
rekonstriksiyon gerekebilir. Bes yilik sagkalim siresi yaklasik %60°dir (10, 23). Lokal niiks
%33 oraninda izlenir ve nlks olursa cerrahi rezeksiyon tekrarlanmahdir. Lokal kontrol
acisindan RT uygulanabilir fakat RT’nin lokal niiks tedavisindeki yeri tartismalidir (4, 23).

4- NOROFiBROSARKOM:

Genelllikle 20-50 yaslarda ve erkelerde goriliir. Tipik olarak nérofibromatozis ile
iliskidir. Siklikla interkostal sinir uzaniminda gorilur ve bunlarin yaklasik %50’si Von Reck-
linghausen hastaligi ile birlikte gorulir. Klinikte agrili kitlelerle basvururlar. Tedavi genis
lokal eksizyon ve postoperatif cerrahi sinirlara bakilmaksizin RT eklenmesi ile saglanir
(10). Adjuvan KT ve RT denenebilir. Kayicangir ve ark., 37 vakalik serilerinde 2 nérofibro-
sarkomlu hastaya komplet ve inkomplet rezeksiyon uyguladiklarini bildirdiler, 5 yillk sag
kalim %55 tr (11).

5- FIBROSARKOM:

Fibrosarkom, primer gégiis duvarindan kaynaklanan, géglis duvarinin en sik goriilen
primer yumusak doku tliimoriidir. Toraksi olusturan yapilardaki bag dokusundan gelisir.
Agrisiz, yavas biylyen kitleler halinde bulunur. Tim yetiskin malignitelerinin yaklasik
%0.1-0.15'i gbgus duvari yumusak doku sarkomlaridir. G6gus duvari timorleri %50 ma-
lignite oranina sahiptir ve tim torasik malignitelerin %5’ini olusturur (5). Cocuklarda ve
geng yetiskinlerde daha sik goriliir. Eriskinde genellikle gogus duvari ve akciger kaynak-
lidir. Belirtiler ve semptomlar agri ve bazen de bolgesel sisliktir (9). Cocuklarda ana ya
da lober bronslarda limen iginde kitle seklinde gelisir ve ttkanmaya yol acar. Bu nedenle
hemen hepsi semptomatiktir. Brons ici timorler atelektazi bulgulariyla ortaya ¢ikarken,
g6gls duvarindan kaynaklananlar buyik kitleler seklindedir. Akcigerden kéken alanlar ise
diger solid lezyonlara benzer gérinim olusturur. BT'de kalsifikasyon ya da ossifikasyon
odagi gorulebilir (9, 21). Fibrosarkom insidansi yilda 100, 000 kisi basina yaklasik 0.05
vakadir. Erkek ve kadin esit olarak etkilenir. Vakalarin yarisindan fazlasi, uzun kemiklerde
goralur, distal femur ve proksimal tibia en sik rastlanan bolgelerdir. Fibrosarkom tanisi
alan olgularin ortalama %10’unda, 6ncesinde radyasyona maruz kalma oykiisi mevcut-
tur.

Ug alt tipi vardir. Dusiik dereceli fibromiksoid sarkom, diger adiyla “Evan’s
timord”, derin subkutan yumusak doku timoérudir. Patolojik olarak benign gérinimli
olmasina ragmen sik lokal niiksler ve vyillar icerisinde uzak metastazlar yapan agresif
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karakterli, nadir rastlanan bir sarkomdur. Makroskopik olarak iyi sinirhdir. Mikroskobik
olarak yalanci bir kapsiille gevrili, gevre dokulara fokal invazyon gosteren fibromiksoid
zemin igerisinde girdapsi gelisimi olan diizgiin, fibroblastik igsi hucreli bir timordir.
Neoplastik igsi hiicreler patognomiktir. Cogunlukla geng eriskinlerde izlenmektedir.
Dermatofibrosarkom protuberans, deriden gelisen fibrosarkom olup, diisik oranda
metastaz ile lokal agresiftir. Sklerozan epiteloid fibrosarkom (SEF) ; 1995 yilinda Meis
- Kindblom ve arkadaslari tarafindan orijinal olarak tarif edilen derin yumusak dokulari
etkileyen nadir bir timordar. En sik etkilenen bolgeler alt ekstremiteler, bacak kemerleri
ve govdedir, bunu Ust ekstremiteler, bas ve boyun ve abdominal inguinal takip eder. To-
raks tutulumu nadirdir ve daha derin yerlesimlidir (25). Alltaki kemik periostuna invazyon
gosterebilir. Akcigere ve diger organlara metastaz yapma egilimindedir. Mortalite %25-
57 arasinda degismektedir (26). Mikroskobik olarak miksoid, kistik ve kalsifiye alanlar
bir aradadir. Genelde diisiik mitoz orani oldugu icin nekroz izlenmez. immunositolojik
olarak Vimentin pozitiftirler. Standart tedavi rejiminin bulunmadig nadir bir yumusak
doku sarkomudur. Glincel tedavi segenekleri rezeksiyon, RT ve KT’dir. Cerrahi rezeksiyon,
sklerozan epiteloid fibrosarkom igin tedavinin temel dayanagi olmaya devam etmektedir.
Bununla birlikte, SEF yaygin olarak tekrarlayan lokal rekiirrenmeye egilimli agresif bir
tiimordir. RT ve KT’ye az duyarh oldugu igin kullanimi kisithdir. Niiks tedavisi daha da
zorlayicidir (25).

6- DESMOID TUMOR:

Nadir saptanan bu tiimér ¢esidi, muskuloaponevrotik yapilardan kdken alir. ilk kez
Macfarlane tarafindan 1832 yilinda tanimlanmistir. Desmoid timérleri distk grade fibro-
sarkomlardan ayirmak ¢ogu zaman oldukca glic olabilmektedir (23). Desmoid timaérler
yaklasik %10-28 oraninda gogus duvarinda yerlesim gosterirler. TUmorin gelisiminde kas
ve fasyadan orijin aldigi, travma veya cerrahi sonrasi olusan skar dokusu, 6strojen hormo-
nu, genetik faktorler. konnektif doku sentezi bozukluklari gibi olasiliklar 6ne surtilmekte-
dir (10). Bu timorler herhangi bir boyutta olabilirler ve iyi diferansiye olmus fibroblastlar
ve kollajen igerirler. Kapsul olusturma egilimleri zayif oldugundan rezeksiyon genisligini
kesin olarak belirlemek oldukg¢a zordur (23). Hamilelik ile iliskilidir. Erkek ve kadinlarda
esit gorulmekle birlikte ve puberte ile 40 yas arasinda siktir (10). Agrisiz, sinirlari belirsiz
kitlelerdir. Basi semptomlari olusturabilirler. Klinik olarak baslangicta semptom vermez
iken kitle etrafindaki noral yapilar etkileyerek parestezi, hiperestezi, motor gui¢siizliige
neden olabilir. Pleksus brakialisi, boyun ve kollardaki damarlari etkilyebilir (10). Komsu
yapilari tuttugu icin low grade fibrosarkom olarak da kabul edilmektedir. Yavas biyiyen
ve metastaz yapmayan bir timor de olsa hastalarda lokal kontrol olduk¢a 6nemli bir
problemdir. Metastatik yayilimi son derece nadir olmasi nedeniyle, benign olarak kabul
edilen desmoid tlimorler, lokal agresif davranislarindan dolayi distik grade fibrosarkom
olarak tedavi edilmelidir (10, 23).

Tedavisi genis rezeksiyon olup; cerrahi sinir pozitifliginde lokal niiks orani fazladir.
Tumor en az 4 cm temiz cerrahi sinir olacak sekilde rezeke edilmelidir. Kemik, sinir ve
damar invazyonu yaparlar. Mikroskopik olarak cerrahi sinir temiz olsa da lokal niiks ol-
dukega yuksektir. Komsu vital organlari invaze ederek mortaliteye sebep olabilirler. Daha
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genis cerrahi sinir saglayan rezeksiyonlar timérin fasiyal planlar boyunca infiltrasyon
gosterebilmesi nedeni ile tercih edilmelidir (23). Adjuvan RT’nin sag kalimi arttirdigi bil-
dirilmektedir. Yiksek doz RT’ye duyarli timorler oldugundan lokal kontrol ¢cogu zaman
mimkin olmaktadir. 5 yillik sag kalim %90‘dir. Lokal olarak agresif seyirli niiks gériilme
insidansi yiiksek bir timorlerdir (10, 23). Desmoid tlimorlerin tedavisinde kemoterapinin
rolt yoktur. Sadece tamoksifenin timor boyutu ve semptomlari azalthgina dair bazi yazi-
lar mevcuttur. Lokal rekiirrens en 6nemli problem olmayi sirdiirmektedir (23).

7- ANJIYOSARKOM:

Anjiyosarkom, hiicrelerin normal endotelyumunun morfolojik ve fonksiyonel 6zel-
liklerini degisken bir sekilde tekrarlayan, genelde yetiskinlerde izlenen nadir gorilen, ma-
lign yumusak doku tiimoridir. Cogu lezyon alt ekstremitelerin derin kaslarinda bulunur,
bunu kol, gévde ve bas ve boyun takip eder (27). Kimyasal ajanlara maruz kalma, kronik
lenfodem ve RT ile iliskilidir. Radyasyon kaynakli sarkomun en sik gérilen histolojik tanisi
anjiosarkomlardir. Gogus duvarindaki radyasyon indiiklenen sarkomlar genellikle meme
kanseri icin radyasyon tedavisi sonrasinda ortaya cikar (28). Tipik klinik prezentasyonu
meme kanseri sonrasi RT alan kadin olgu seklindedir. Genellikle RT’den 5-10 yil sonra
ortaya cikar (10). RT, esas olarak farkhlasmis yumusak doku hiicreleri, yumusak doku
progenitor hiicreleri ve vaskiler endotelyal hiicrelerde reaktif oksijen radikalleri hasari
ile doku hasarina neden olur. RT’den sonra bir gogls duvari hasari yelpazesi gorilebilir.
Bunlar, hiperpigmentasyon, telanjiektazi ve kuruluk gibi cilt toksisitesi yaygindir. Yumu-
sak doku 6demi ve minér yag nekrozu oldukga yaygindir. Kaburga kiriklari olusabilir ve
akut ve kronik agriya yol agabilir. Bu hasarlarda, hiperbarik oksijen tedavisinden yararla-
nilabilir (28). Hiperfraksiyone hizlandiriimis radyoterapinin (HART), lokal niksi 6nleme
potansiyeli oldugu ileri strGlmustir. Donovan ve ve ark., yaptiklari ¢calisma ile HART ta
hicbir 6nemli toksisite gorilmedigini, radyasyon iliskili anjiosarkom hastalarinda niikset-
meyi 6nlemek icin radikal goglis duvari rezeksiyonu ve adjuvan HART ile tedaviyi 6ner-
diklerini bildiriler (29). Tedavide genis lokal eksizyon tek segenektir, cogu hasta daha fazla
radyoterapiyi kaldiramaz ve kemoterapi genellikle etkisizdir. Tedavi sonrasi 5 yillik sagka-
lim sadece %16’dir (10). Radyasyon iliskili anjiosarkomlar, yiiksek lokal niks olasiligi ve
kotl prognozlu olup, sinirli kanitlar nedeniyle ¢ok cesitli tedavi stratejileri mevcuttur ve
rezeksiyon kesin tedavi olmasina ragmen, lokal niks oranlari yiksek kalmaktadir (29).

8- LEIOMYOSARKOM:

Leiomyosarkom (LMS), saf diiz kas farklilasmasini gésteren malign bir neoplazmdir.
Tum yumusak doku sarkomlarinin %5-10"unu olusturur (30). LMS herhangi bir anatomik
bolgede ortaya ¢ikabilir, ancak vakalarin %50’den fazlasi retroperitoneal/intraabdominal
ve pelvik bolgelere yerlesir ve agirlikh olarak daha biyuk kan damarlarindan kaynak-
lanir (30). Diz kaslarin primer malign timoridir (26). Etyolojisi belli degildir. Elasto-
fibroma dorsi ile LMS birlikteligi bildirilsede, kesin kanit yoktur. Primer yumusak doku
timorid olan hastalarin yaklasik %1-4’lGinde gogus duvarinda gorilir (23). Birincil yere
bagh olarak farkli bir prognoz ve biyolojik 6zellik olabilir; aslinda agresif bir klinik seyir
ve abdominal primer bolgede kiratif rezeksiyon sonrasi yiiksek oranda sistemik relaps
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gorulmustir (30). Genelde kistik yapida, agrili ve yavas seyirlidir. Eriskin yasta goralir-
ler, hastalarin 2/3’si kadindir. Tedavide ortak bir yaklasim yoktur (10, 26). Cerrahi ola-
rak malignite iceren tim dokularin genig guvenli sinirla gikarilmasi en uygun segenektir.
Ancak genis cerrahi rezeksiyon lokal rekiirrensi etkilemekle birlikte uzamis sag kalim ile
iliskili olmamaktadir (23, 30). KT ve RT’ye direglidir. Her ne kadar yuksek dereceli LMS'de
neoadjuvan ve adjuvan KT’yi 6neren ¢alismalar yaninda, neoadjuvan tedavinin katkisi
olmadigini savunan yayinlar da mevcuttur (26). KT’nin primer rolii metastatik hastaligin
tedavisindedir (30).

EVE GOTURULECEK MESAJLAR:

1. Malign gogus duvari timorlerinde basarili tedavinin anahtari, cerrahi sinir ne-
gatif olarak yapilan “R " rezeksiyonlardir.

2. Klinik olarak 5 cm’den kiguk timorlerde eksizyonel biyopsi (rezeksiyon sini-
rinda timor dokusu birakilmadan), 5 cm’den biyik timoérlerde ise insizyonel
biyopsi yapilir. ince igne aspirasyon biyopsisinin tanisal degeri diisiiktiir ve me-
tastaz siiphesinde tercih edilir.

3. Genis rezeksiyon ve rekontriksiyon yapilan hastalarda morbidite oranlari yiik-
selir.

4. Anterior toraks duvarinda 5 cm’den kiiglk, posterior toraks duvarinda skapula
altinda 10 cm’nin altindaki defektlerde rekonstriiksiyon gerekmeyebilir
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