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15 yas erkek hasta

Sikayeti: Sag diz ve uyluk bélgesinde sislik




Oykii

Oncesinde bilinen bir yakinmasi olmayan hastanin
yaklasik 2 ay once sag bacak diz kapagi ustinde

baslayan, ayakta durmakla siddetlenen bacak agrisi
baslamis.

Aktif spor yapan hasta buna bagl olabilecegini
distinmdus.




Oykii

15-20 giin sonra ayni bdlgede sislik fark edince
aile  hekimligine  basvurmus, analjezik ve
antiinflamatuvar krem verilmis.

Sag ayaqg lzerine basamama sikayeti gelisen ve

artarak devam eden hasta Sakarya EAH dahil farkl
dis merkezlere de basvurmus.




Ozgecmis

- Miadinda NVSD ile dogmus.
. Bebeklik asilari tam

. Bilinen kronik hastaligi ve siirekli ilag
kullanimi yok.

. Allerji oykusi yok.




Soygegmis Anne: 54 yas, sag, DM+
Baba: 55 yas, sag, kolesistektomi+
Anne-baba aras! akrabalik yok.

1. gocuk: 28 yas, K, guatr+

. gocuk: 27 yas, K, sag-saglikli

. gocuk: 25 yas, K, sag-saglikli
cocuk: 23 yas, E, sag-saglikli
cocuk: 20 yas, E, sag-saglikli

. gocuk: 18 yas, K, sag-saglikli

. gocuk: 17 yas, E, sag-saglikli

. cocuk: Hastamiz

. gocuk: 8 yas, K, sag-saglikli
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Fizik Muayene

Tarti: 54 kg (10-25P)

Boy: 176 cm (75-90P)

KTA: 88/dk

TA: 100/60 mmHg

Solunum: 22/dk

Vicut Isisi: 36,8 derece aksiller




Fizik Muayene

Genel durum iyi, bilinci agik

Sacli deride lezyon yok

Orofarenks olagan

Dinlemekle solunum sesleri bilateral olagan
KVS muayenesi dogal, S1 +, S2 +, ek ses yok
Karin rahat, hepatosplenomegali yok

Haricen erkek, pubertal gelisimi yasiyla uyumlu
Norolojik muayene dogal




Fizik Muayene

Sag diz i¢c medial ve dis lateralde sislik ve
hareket kisitliligt mevcut.

Kizariklik ve is1 artisi yok

Ele gelen LAP ya da baska kitle gérilmedi.






















Laboratuvar

« AKS: 92 mg/dL :
- Ure: 157 mg/dL WBC: 12.099/mm3

* Kreatinin: 0,48 mg/dL Neu: 8.914/mm3

- T.bil: 0,75 mg/dL PLT: 235.600/mm3

* D.bil: 0,2 mg/dL :

« LDH: 242 U/L T S

» Urik asit: 3,92 mg/dL

« AST: 17,5 U/L Periferik yayma: Atipik hiicre
« ALT: 17,56 U/L gorilmedi

* ALP: 164 U/L Sedimentasyon: 32 mm/saat
* Na: 136 mmol/L

* K: 4,23 mmol/L

» Cl: 97,5 mmol/L

* Ca: 10 mg/dl

- P: 3,58 mg/dl




Hastanin ¢ekilen MR'indaq;

Sag femur distal metafizinde destriiksiyon olusturan, lateralde daha
belirgin olmak tizere paraosseal alana ekspanse yer yer nekroz alanlar

izlenen yogun parlaklik igceren 8,4*6,3*5,5cm boyutlarinda diizensiz lobiile
konturlu, malign gorinidmli kitle lezyonu izlenmistir.




ON TANILAR




sevgi.coruz 05.04.2019 10:20
t.{j. ISTANBUL TIP paxyLTESI HASTANESI

TIBBI PATOLOJI anaBiLiM DALI
(Laboratuvar Ruhsat No: 423/04)

. I Cipebtoy BAsk
Hasta Adi Soyadi : Cinsiyet/Yas : Erkek / |5

Kitleden biyopsi

Alindigi Yer : Sag femur distal laterali T.C No : 25885094012
l I Alinma Sekli : Tru-cut biyopsi Telefon : (535)964-23-08 i
° Alindigi Tarih : 3.04.201915:37:59 Bslim o Ao e e .
Istek Tarih :3.04.2019 15:38:00 Doktor ¢ Harzem Ozger
Kabul Tarihi : 3.04.2019 15:38:19
Yanit Tarihi : 05.04.2019
Klinik Tani :

Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

wr distal lateralinde korteksi ercde eden periost reaksiyonu varmis.

MAKROSKOPIK BULGULAR:

Buyigti 1,1 cm kiicigd 0,3 cm uzunludunda 9 adet tru-cut biyopsi materyali.d
(Mék:Dr.0H/Lab-Y(C)

TANI

YUMUSAK DOKU, SAG FEMUR DiSTAL LATERALI, TRU-CUT BIYOP:
’ 3 P

Tam Kodlar: 2 j@‘

&5 45
ICD-O Histoloji : ’

Dr. 52GE HURDOGAN Prof. Dr. MEBRURE




Hastaya PET
cekildi.

LN tutulumu
1zlenmedi.




Tanisi kesinlesen hastaya
Osteosarkoma yonelik
Rejim B kemoterapisi basland..




Malign hicreler tarafindan osteoid veya olgunlasmamis
kemik lretimi ile karakterize primer malign kemik timorddur.




EPIDEMIYOLOJI

* Tim gocukluk ¢cagi kanserlerinin 7%6'st kemik
sarkomlari, bunlarin yarisi osteosarkomlardir.

* Cocuklari ve geng yetiskinleri etkileyen en
yaygin(7%56) primer malign kemik timoridur.

» 2.sirada Ewing sarkom(7%34-36), 3.sirada
kondrosarkomlar (7%10) yer alir.

* En sik gorilme ergenlikte uzamanin hizli oldugu
13-16 yas arasindadir.

* Erkeklerde, siyah irk ve Kafkaslarda daha yaygindir.




Cocuklarda en yaygin osteosarkom bolgeleri:

« Uzun kemik metafizleri

ozellikle distal femur 0y

(vakalarin %75'i), AT Ostcosarcoma
 Proksimal tibia ve >

 Proksimal humerus'tur.




< 30 years 30 years

9 Giant Cell Tumor
9 Chondrosarcoma

® Fibrosarcoma e Metastasis
' Myeloma

® Aneursymal Bone Cyst ing lymphoma
® Ewings sarcoma '
® Osteoblastoma

etastasis

? Metastasis UM A Osteo MYeloma
& ¥ Chondroma SHTP

® Lymphoma M -

. s e | “.+ " Enchondroma

Osteomyelms { L I \ -~ _Chondrosarcoma

® Chondroblastoma .sarcoma —— e F - -
' Post traumatic callus

' Other variants

osteoma

_Giant CT

infection - .




RISK FAKTORLERI VE PATOGENEZ

Osteosarkom, c¢ocukta c¢ogunlukla sporadiktir.
Eriskinlerde ise olgularin l¢te biri Paget hastalig
veya baska kanser tiirlerine sekonder ortaya ¢ikar.

Risk faktorleri :

Onceki radyoterapi veya kemoterapi

Paget ve diger benign kemik lezyonlari
(osteomiyelit, fibroz displazi, kemik enfarktlari
bélgeleri)

Kalitsal durumlar: RB1 (kalitsal retinoblastom ile
iliskili gen) ve TPb53 (Li-Fraumeni sendromuyla

iliskili gen), Rothmund-Thomson, Bloom ve
Werner sendromlari




Osteosarkom gelisimiyle iliskili genetik durumlar

Herediter Kromozomdaki |Gen Fonksiyon Osteosarkom
Kanser yeri malignite %
Sendromu

Retinoblastom 13q14.2 Hicre donglsi 750
diizenleme
Li-Fraumeni 17p13.1 P53 DNA hasar %10
yaniti
Paget Hst. 18q21-q22 LOH18CRI1 IL-1/TNF Uyumlu degil
siyalizasyonu
Rothmund- 5q31 SQSTMI RANK
Thomson Send. sinyalizasyonu
5935 MAPKS
18q24.3 RTS (ReQL4) DNA helikaz %30
Werner Send. 8pl12-pll.2 WRN DNA helikaz  <%10
(RecQL2)

Ekzoniikleaz
aktivitesi

Bloom Send. 15q26.1 15q26.1 DNA helikaz  <%10




PATOGENEZ

3q, 13q (retinoblastoma geni), 17p (TP53 geni) ve
189 kromozomlari

P53'in Wnt, Notch, IGF ve mTOR sinyal yolu gibi
diger molekiler yolaklarin Uzerinden apoptotik
sirece etki edemedigi dustnulmektedir.




PATOGENEZ

Normal g¢ogalan kemik hiicrelerinin onkogenik
etkenlere, mitotik hatalara veya neoplastik
transformasyona yol agan diger olaylara 6zellikle
duyarl oldugu hizli uzama donemlerinde kemik
bliyumesi ve yeniden yapilanma sirecindeki
sapmadan kaynaklandigi ileri sirilmektedir.

Kizlarda daha erken ortaya ¢ikar.




KLINIK
Birkag ay siren lokalize agri (7%90)
Sislik ve palpasyonla hassas yumusak doku kitlesi(7%50)

Hareket kisitliligi (745)
Patolojik kirik (78)

En sik metafizde
Femur distali(7%50), tibia proksimali(%25), humerus

proksimali(7%10), fibula proksimali(7%5)
Aksiyel ve pelvik yerlesimlilerde prognoz kot

Ates, kilo kaybi ve halsizlik gibi sistemik semptomlar
genellikle yoktur.




LABORATUVAR

Alkalen Fosfataz: %40 1
LDH: 0/030 T
Sedimantasyon 1

Hastaligin siddeti ya da metastaz ile korele degildir.




TANI

Direkt Grafi:

*Codman lggeni

*Sklerotik lezyonlar i

*Tliskili yumusak doku kitlesinde radyal veya
«sun burst» pa‘rernll kalsifiye alanlar

*Periostun parc¢alanip eleve olmasi

MR goriintileme

Toraks BT(en sik akcigere metastaz yapar.)
PETF

Biyopsi




WHO Osteosarkom Siniflandirmasi

« Santral(Mediiller) Lezyonlar

- Konvensiyonel
 Osteoblastik
 Kondroblastik
* Fibroblastik
* Telenjiektatik (Anevrizmal kemik kisti ile karisir.)

« Kiiglik Huicreli (Ewing Sarkom ile karisir, tedavisi benzer.)
* Distik dereceli Santral

» Yiizeyel (Periferal) lezyonlar

* Parosteal

* Periosteal

* Yiksek Dereceli Yiizeyel

« Sekonder




Muskuloskletal Tumor Society (MSTS)
Siniflandirma ve Evrelemesi

___

Evre IA Diisiik dereceli
Evre IB T2 NO MO Disiik dereceli
Evre ITA T1 NO MO Yiksek dereceli
Evre IIB T2 NO MO Yiksek dereceli
Evre III T3 NO MO Her derece
Evre IVA Her T NO Mla Her derece
Evre IVB Her T N1 Her M Her derece
Her T Her N Her M Her derece
T: Tumor boyutu (T1:0-8cm, T2>8cm, T3: Ayni bolgede atlamali lezyon)

N:Lenf Nodu ftutulumu
M:Metastaz (Mla:Akcigere, M1b:Akciger dist)

Bizim hastamiz: T2NOMO




TEDAVI

Neoadjuvan Kemoterapi: 8-10 hafta
Cerrahi Rezeksiyon
Adjuvan Kemoterapi

Preoperatif kemoterapiye iyi yanit varsa postoperatif
aynt ilaglarla devam edilir.




Kemoterapi Ajanlari

Yiksek doz Metotreksat (+folinik asit kurtarmasi)
Doksorubisin
Sisplatin
Ifosfamid

OSTEOSARKOM REGIMEN-B PROTOKOLU

INDUKSIYON IDAME
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MTP-PE haftada iki defa MTP-PE haftada bir defa

L T T T 7 L . . G

1011121516 172021 22232526 27 30 31 32 35 38 46

c I
C

S
U
R
G
E
R
Y

C: CISPLATIN= 120 mg/m2 12-22 ve 32. haftalar 0. giin

D: DOXORUBICIN= 25 mg/m2 0-5-12-17-22-27. haftalar 0-1-2. giinler
M: METOTREKSAT= 12 gr/m2 (uygulama igin 6nceki slaytlara bakin)

I: TFOSFAMID= 1800 mg/m2 0-5-17-27-35. haftalar 0-1-2-3-4. giinler

MTP-PE: MURAMIL TRIPEPTID FOSFOTIDIL ETANOLAMIN
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