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Göğüs Duvarı Tümörler

•Tanı ve tedavide zorluklar içeren tümörlerdir.

• Tümörlerin yarısı metastazdır.

• Tümörler, memeye, akciğere plevar veya 
mediastinuma invazyon gösterebilir.

• En sık tümör sarkomdur. 

• Bunu soliter plazmasitom ve lenfoma takip eder.

• %45 tümör yumuşak doku sarkomudur.

22 Ocak 12 Pazar



Belirti ve Semptomlar
•Yumuşak dokudan kaynaklanan tümörlerde: Ağrı 

olmaksızın büyüyen kitle.

• Kemik tümörleri : Ağrı (Periost hasarı ve 

ekspansiyonu)

• Bazı ateş ve halsizlik olur (Ewing sarkomu)

• Osteomyelit ve eozinofilik granulom: Ağrı ve 

halsizlik
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Ayırıcı Tanı

•Kitleler: 

•Malign

•Benign

•Neoplastik olmayan 

• Primer kitleler nadirdir (%1-2)
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Maligniteler

• Kemik ve Kıkırdak

• Kondrosarkom

• Osteojenik sarkom

• Ewing sarkomu

• Soliter plazmasitom

• Lenfoma

• Askin Tümörü
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Maligniteler
•Bitişik Yapıların Tümörlerinin İnvazyonu

• Akciğer

• Meme

• Mediastinum

• Cilt (melanom)

• Metastazlar

• Kondrom

• Sarkom
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Benign Tümörler

•Tüm göğüs duvarı tümörlerinin yarısı
•Osteokondrom (En sık) : Yaklaşık yarısı. 
A n t e r i o r , k o s t o k o n d r a l b i l e ş k e . 
Kondrosarkomdan makroskopik o larak 
ayrılamaz
• Kondrom

22 Ocak 12 Pazar



Neoplastik Olmayan 
Durumlar

•Fibröz displazi : Meduller kavitenin kistik hale 

gelir. Yavaşça büyüyen, ağrısız. Posterolateral. 

Çok büyür ve/veya ağrılı ise rezeke edilir.

• İnflamasyon
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Tanı Yöntemler
• BT

• MRI : Kemik infiltrasyonu, yumuşak doku 

tutulumu.

• PET: Rolü tam belirli değil. Sarkomlarda 

anlamlı. Biopsi yerini belirlemede, metastaz 

taramasında, tedavi yanıtını değerlendirmede ve 

tedavi sonrası kalan kitleyi değerlendirmede 

yardımcı.
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Doku Tanısı

•Tanı için yapılan insizyon ve tru-cut cilt 
fleplerini bozmamalı.
• Sarkom biopsilerinde hematom olabilir.
• Yeterli miktarda biopsi materyali alınmalı 
(Nekrotik doku, hematom, inflamatuar doku 
alınıyor olabilir)
• Doku alınırken, yeterli olup olmadığını 
d eğe r l e n d i r m e k i ç i n ‘ f r o z e n ’ k e s i t i 
kullanılabilir.
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Çekirdek (‘Core’) İğne 
Biopsisi

• Tanıda etkin ve güvenlidir.

• Palpasyon ya da görüntüleme tekniği 

(fouroskopi, USG, BT)yardımı ile yapılabilir.

• Tedavi öncesi mutlaka yapılması gerekir.

• Neoadjuvan tedavi planlanıyor ise, bu tip 

biopsiden sonra hemen başlanabilir.
22 Ocak 12 Pazar



Açık Biopsi

• Alışılmadık histolojik yapıdaki tümörlerde, 
patolog, tümörün geniş bir parçasına gerek 
duyabilir.
• Kistik kemik lezyonlarında da genelde tanı 
için gerekli olur (Diğer biopsi yöntemlerinde 
nekroz ve sıvı alınabilir).
• Böyle b i r b iopside, tümörün tam 
çıkarılması durumunda kullanılacak insizyon 
göz önüne alınmalıdır.     
                - 
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Kondrosarkom
•Göğüs Duvarının ensık primer malign kemik 
tümörüdür.
• Erkeklerde, 30-60 yaş arası daha sık.
• Anterior göğüs duvarı, kostokondrol yay ve 
sternumdan kaynaklanır. 
•Yavaş büyüyen, sert, fikse, hassasiyet vermeyen 
anterior kitle olarak izlenir.
•Kondroid tip kalsifikasyonlar izlenir.
• En az 4 cm’lik cerrahi sınır ile çıkarılması gerekir.

     
                - 
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OSTEOSARKOM
-  Tüm kemiklerden kaynaklanan en sık görülen 
primer malign tümördür.
- Göğüs Duvarından nadiren kaynaklanır.
- Osteosarkomların %3’ü göğüs duvarından 
kaynaklanır.
- Adolesan ve genç erişkenlerde daha sık.
- Hızlı büyüyen, ağrılı bir kitle.
- Yaşı ileri hastalarda, Paget hastalığı, kemik 
infarktı, önceki radyasyon vb. durumlar ile ilgili 
olabilir. 
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OSTEOSARKOM

• Hastaların 1/3‘ünde metastaz  (en sık akciğer) 
bulunur.
• Bu nedenle ‘perioperatif ’ kemoterapi 
standarttır.
• Ekstremite osteosarkomlarından 5 yıllık 
sağkalım %50‘dir.
• Göğüs duvarı tümörlerinde de sağkalım buna 
benzer olmalıdır.
•  Radyoterapi genelde etkili değildir.
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Soliter Plazmasitom
Plazma hücrelerini içeren, farklı olgunluklarda 
olan nadir bir tümördür.
‣ Adlandırmada, kemik iliği ve çoklu bölge 
tutulumu olmaması gerekir
‣ Histolojik olarak multipl myelomdan ayrılamaz.
‣ En sık vertebrada (%50), ardından kaburga ve 
sternumda (%15) saptanır.
‣ Erkeklerde 2 kat sıktır.
‣ En sık sunum: Palpe edilen kitle olmaksızın ağrı
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Soliter Plazmasitom
Radyoloji: Primer lezyon olmaksızın, osteolitik, 
yenik şeklinde lezyon.
‣ Anemi, hiperkalsemi, bozulmuş renal fonksiyon, 
immunoglobulinopati, artmış Bence-Jones proteini 
beklenmez.
‣ Cerrahinin rolü sadece biopsidedir.
‣ Definitif lokal radyoterapi  ile %90 lokal kontrol 
sağlanır.
‣ Multipl myeloma dönerse (%75 hasta) 
kemoterapi gerekir.
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Ewing Sarkomu
• Genç erişkin ve çocuklarda en sık  görülen 

göğüs duvarı tümörü.
• Düz kemiklerde ve uzun kemiklerin 

ortasında görülür.
•  Her yıl tüm dünyada yaklaşık 300 yeni 

Ewing sarkomu görülür.
• 2/3 olgu 20 yaşın altında saptanır.
• Son 20 yılda 5 yıllık sağkalım %10 dan 

%50’ye çıktı.
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Ewing Sarkomu
• Hastaların çoğunda metastaz görülür.
• Kemoterapi ve ardından bir lokal tedavi 

uygulanması gerekir.
• Pozitif cerrahi sınırlı hastaların radyoterapi 

alması şarttır.
• Shamberger ve ark: Ewing sarkomlu 98 

hasta bildirdi. 5-yıllık sağkalım: %56
• Neoadjuvan tedavi radyasyon tedavisi 

gereksinimi olacak hastayı azaltıyor(%70’e 
%40).
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ORIGINAL ARTICLE

Surgical Treatment and Prognosis of Primitive
Neuroectodermal Tumors of the Thorax

Adalet Demir, MD,* Mehmet Zeki Gunluoglu, MD,* Nergiz Dagoglu, MD,†
Akif Turna, MD, FETCS, PhD,* Yavuz Dizdar, MD,† Kamil Kaynak, MD, FETCS,‡

Sukru Dilege, MD,‡ Nil Molinas Mandel, MD,§ Dilek Yilmazbayhan, MD,!
Seyyit Ibrahim Dincer, MD,* and Atilla Gurses, MD*

Introduction: Primitive neuroectodermal tumors (PNETs) are rare,
rapidly progressive, small- round cell tumors with a poor prognosis
despite multimodal therapy, including surgery and chemoradiother-
apy. The treatment of choice was unknown since no clinical series
with surgical therapy had been reported. We evaluated the impact of
multimodal treatment in patients with PNETs located in the thoracic
region.
Methods: Between 1998 and 2006, 25 patients with PNETs in the
thoracic region were treated in 3 tertiary-care hospitals. The patients
consisted of 15 males and 10 females with a mean age of 27.2 years
(range, 6–60). The tumor was in the chest wall in 20 (involving the
costovertebral junction in 9), the lung in four, and the heart in
one patient. Twelve patients received neoadjuvant chemotherapy
(54.5%), and 22 of 25 patients underwent surgery.
Results: In patients who received neoadjuvant treatment, the mean
regression rate was 65.4% (range, 30–100%). Eighteen (82%) pa-
tients underwent chest wall resection, while 7 (32%) had vertebral
resections, and the remaining 4 (16%) had pulmonary resections. A
complete resection was possible in 18 of 22 patients (82%). Patients
with incomplete and complete resections had 25% and 56% 5-year
survival rates, respectively (p ! 0.13). The progression-free 3-year
survival rate was 36% and the median survival time was 13 months.
The complete resection rate was significantly higher in patients
receiving neoadjuvant therapy (p ! 0.027). The 5-year survival rate
of the patients with or without neoadjuvant therapy was 77% and
37%, respectively (p ! 0.22) although it prolonged the disease-free
survival (p ! 0.01). The 5-year survival rate of patients without
costovertebral junction involvement was 66%, whereas patients with
PNETs involving the costovertebral junction had a 21% 3-year
survival. The difference was statistically significant (p ! 0.01). The
5-year progression-free survival rate of patients without costoverte-
bral junction involvement was 58%, whereas patients with PNETs

involving the costovertebral junction had a 14% 1-year progression-
free survival (p ! 0.004).
Conclusions: PNET is an aggressive malignancy that often requires
multimodal therapy. Induction chemotherapy leads to a greater
complete resection rate and better disease-free survival, while in-
volvement of the costovertebral junction indicates a poorer survival.

Key Words: PNET, Chest, Multimodal therapy and lung.

(J Thorac Oncol. 2009;4: 185–192)

Primitive neuroectodermal tumors (PNETs), from malignant
small round cell tumors that also include Ewing sarcoma

(ES), rhabdomyosarcoma, neuroblastoma, and lymphoma,1,2

were first described by Askin et al.3 These tumors have a very
high rate of local recurrence and a propensity to metastasis4

and despite combined chemoradiotherapy plus surgery, the
prognosis is generally poor.5 Complete resection with ade-
quate margins is the goal, but too few series of patients and
survival have been reported to evaluate the role of surgical
therapy in this entity.

We report the outcome and survival of patients with
PNETs who had neoadjuvant chemoradiotherapy or surgery
alone to determine the role of neoadjuvant therapy.

PATIENTS AND METHODS
Between 1998 and 2006, 25 patients with PNETs lo-

cated in the thoracic region were treated in three institutions.
Twenty-two of the 25 patients underwent surgery. The pa-
tients comprised 15 males and 10 females with a mean age of
27.2 years (range, 6–60). Three patients (12%) underwent
chemotherapy only without surgical intervention: one patient
had complete regression with induction chemotherapy (Fig-
ure 1), one patient refused the planned surgery, and intracar-
diac involvement precluded surgical resection in one patient.
The remaining 22 patients (88%) underwent surgical resec-
tions that included thoracotomy, chest wall resection, and
pulmonary resection when needed (Table 1). Patients were
analyzed retrospectively; since this is a retrospective study,
approval of the institutional review boards was not required.

The preoperative workup included routine biochemical
tests, an electrocardiogram, basic pulmonary function tests, a
chest radiograph, and thorax computerized tomography; two
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had magnetic resonance imaging of the chest. A fiberoptic
bronchoscopy was performed in most patients. The his-
topathologic diagnosis was made via a percutaneous needle
aspiration or Tru-cut biopsy in 9 patients and an incisional
biopsy in 6 patients. In 10 patients, the definitive tissue
diagnosis was obtained at the thoracotomy despite all of the
preoperative diagnostic procedures.

The characteristics of the patients are shown in Table 1.
The primary site was the thoracic wall in 20 patients (80%),
among whom the tumor involved the costovertebral junction
in 9 (36%). The primary site was the lung in 4 (16%), and the
heart in 1 (4%). The mean diameter of the tumors was 10.2
cm (range, 1–20). None of the patients had extrathoracic
metastases.

In general, most of the patients who were known to
have PNETs before surgery were referred for neoadjuvant
therapy. Since the study was a retrospective multicenter
study, a small number of patients who were thought to have
a high likelihood of undergoing a complete resection under-
went surgical intervention directly. Twelve patients (60%)
completed the neoadjuvant therapy. The planned courses of
chemotherapy consisted of vincristine 1.4 mg/m2 of body-
surface area (maximum dose 2 mg), actinomycin D 1.5
mg/m2 per dose(substituted for doxorubicin when the total
doxorubicin dose of 375 mg/m2 was reached), and cyclophos-
phamide 1200–1800 mg/m2, followed by mesna, given to
prevent hemorrhagic cystitis caused by cyclophosphamide.
The therapy included four to eight courses and was admin-
istered every third week. The response rate was evaluated
after the fourth course. If the tumor did not respond to
chemotherapy, the patients received radiotherapy and were

operated on after the sixth course. The alternate therapy
included iphosphamide 1800 mg/m2, mesna 1800 mg/m2, and
etoposide 100 mg/m2.

A chest wall resection was performed in patients with
thoracic wall involvement. The resection was extended to
remove all of the involved chest wall structures (i.e., muscles
and fibrous tissue) when needed. The nondiseased ribs above
and below the site were also resected. Macroscopically, a
3-cm tumor-free margin lateral to the tumor was obtained
which, however, was impossible in patients with tumors
invading the costovertebral junction. In these patients, the
goal was simply a negative surgical margin. To reconstruct the
chest wall, a synthetic mesh was used if the amount of chest wall
resected was large, or the site was anterior or lateral.

Postoperatively, all tumors were confirmed pathologi-
cally to be PNETs. On pathologic examination of the biopsy
material, sheets of primitive round cells and Homer—Wright
rosettes were the principal microscopic features. Immunohis-
tochemically, the tumor cells were intensely positive for
neuron-specific enolase and the MIC-2 gene product (CD-99)
and were consistently negative for leukocyte common antigen
(CD-45), cytokeratin, smooth muscle actin, and beta human
chorionic gonadotropin. A balanced reciprocal translocation,
t(11;22) (q24;q12), was seen on chromosome analysis of the
tumor cells in the sample of patients with cardiac PNETs.

Adjuvant chemotherapy was administered in 16 pa-
tients. Postoperative adjuvant therapy could not be adminis-
tered in 6 of the 22 surgical patients (27.2%) because of poor
performance status. The mean follow-up was 32 ! 28 months
(range, 3–108).

FIGURE 1. A, Chest magnetic res-
onance image of a patient showing
a thoracic mass that was confirmed
to be a PNET (primitive neuroecto-
dermal tumor). B, Chest computer-
ized tomography image of the
same patient taken after neoadju-
vant chemotherapy showing total
regression.

Demir et al. Journal of Thoracic Oncology • Volume 4, Number 2, February 2009

Copyright © 2009 by the International Association for the Study of Lung Cancer186

22 Ocak 12 Pazar



plete resection (R0), adjuvant therapy showed no beneficial
effect (p ! 0.7). Age, sex, and site of tumor were of no
importance in terms of survival.

DISCUSSION
PNETs are small round cell malign neoplasms of

neuroectodermal origin. Malignant small round cell tumors

also include rhabdomyosarcomas, neuroblastomas, and
lymphomas.1,2 The combination of a shared chromosomal
translocation (t[11;22] [q24;q12]), cellular physiology,
and clinical response has led to categorizing PNETs in the
Ewing sarcoma family of tumors. These tumors often
involve the thoracic wall, and primary pulmonary and
cardiac involvement is quite rare.1 PNETs can be differ-

FIGURE 5. Patient survival ac-
cording to the method of control:
chemotherapy ("radiotherapy)
and surgery (CT("RT)#S) versus
surgery (S) alone.

FIGURE 6. Disease-free survival of
patients according to the method
of control: chemotherapy ("radio-
therapy) and surgery (CT("RT)#S)
versus surgery (S) alone.
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Lenfoma
• Tüm primer göğüs duvarı tümörlerinin 

%2’si.
• Eğer, göğüs duvarı tek tutulum yeri ise, 

çıkarıldıktan sonra yapılacak KT ile tedavi 
sağlanabilir.
• Ancak, cerrahi tedavinin kemoterapinin 

yanındaki yeri tartışmalıdır (Sadece KT 
yeterli).
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Yumuşak Doku Sarkomu
• ABD’de toplam kaydedilen 8000 yumuşak 

doku sarkomundan %10’u göğüs duvarı 
kökenlidir.
•  Sağkalım; ekstremite sarkomu olan 

hastaların sağkalımı gibidir (Batın, 
retroperitoneal, baş ve boyun kökenlilerden 
daha iyi)
• Median yaş: 47.5, Erkeklerde daha fazla.
• 5-yıllık yaşam oranı: %87.3
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Malign Fibröz Histiositom
• Erişkinlerde en sık rastlanan yumuşak doku 

sarkomu.
• Genelde RT sonrası gelişir.
• Genelde 6-7.dekatta. Kadın/Erkek:1
• Hasta asemptomatik.
• İyi sınırlı, lobule, yumuşak doku kitlesi.
• Nadiren kalsifikasyon bulunur.
• İyi kontrast tutar
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Malign Fibröz Histiositom
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Malign Fibröz Histiositom
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Malign Fibröz Histiositom
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Rabdomyosarkom
• Daha çok çocuklarda görülür.
• Ayrıca 50 yaş sonrasında da görülme sıklığı 

artar.
•  Göğüs duvarının çizgili kasları ya da 

diafragmadan kaynaklanır.
• Alveoler tip: Sağkalımı daha iyi
•  Embryonik ve pleomorfik tip: Daha kötü
•  Asemptomatik olarak büyüyebilir
• Nekroz ve kistik alanlar olabilir.
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Fibrosarkom

• Göğüs duva r ın ın bağ dokusundan 
kaynaklanır.
• Çocuklarda ve genç erişkinlerde daha çok 

görülür.
•  Kitle büyür ise, içinde kalsifikasyon 

görülebilir.
22 Ocak 12 Pazar



Dezmoid Tümör

• Benign muskuloaponevrotik fibromatoz.
• Düşük grad’lı mezenkimal tümör.
• Etyoloji tam bilinmiyor.
•  Ailesel adenomatöz polipozisi olanlarda 

fazla.
• Hamilelikle ilişkili.
• Uzun süreli takiplerde metastaz saptanmış
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Dezmoid Tümör
• Çok yüksek olasılıkla nükseder.
• 44 olguluk seride lokal nüks %37.5
• Pozitif cerrahi sınır nükste önemli bir risk 

faktörü
• Cerrahi sınır(+) ise RT.
• Çıkarılamayacak tümörlerde anti-inf. ilaçlar, 

sistemik KT, anti-estrojen tedavi ve imatinib 
mesylat gibi deneysel ilaçlar kullanılabilir.
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Radyasyon ile Oluşan 
Sarkomlar

• RT ile oluşan sarkomların prognozu kötüdür.
•  Kriterler: 
• RT geçmişi
• Birkaç yıllık latent dönem
• Daha önce ışın almış yerde lezyon
• RT sonrası görülen lezyonun sarkom olması
• Genelde meme ve lenfoma nedeni ile RT
• 21 / 351 (sarkomlu) RTye bağlı sarkom.
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Radyasyon ile Oluşan 
Sarkomlar

• Primer sarkomlar ile arasında sağkalım farkı 
yok.
•  Kirova ve ark.:13.472 meme ca nedeni ile 

ış ınlanan hastadan 27‘sinde (Cahan 
kriterlerine uygun) sarkom (%0.2) saptanmış.
• A n j i o s a r k o m : % 4 8 , O s t e o s a r k o m , 

andif.sarkom, histiositom, leiomyosarkom, 
fibrosarkom, rabdomyosarkom, myosarkom.
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Radyasyon ile Oluşan 
Sarkomlar

• Kümülatif insidans:%0.07
• 5-yıl sağkalım:%36
• KT’ye yanıt az.
• Primer sarkomlardaki gibi davranılmalı ve 

geniş olarak rezeke edilmeli.
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Göğüs Duvarının Metastatik 
Tümörleri

• Tüm göğüs duvarı tümörlerinin %20-30‘u.
• Kemik yapı ya da yumuşak dokuda olabilir.
• Uzun süreli sağkalım beklenen ve tek metastazı 

olan hastalarda bile çıkarılması tartışmalıdır 
(Mikrometastaz gibi algılanabilir).
• Meme, böbrek ve tiroid met ise iyi sağkalım
• Akciğer ve karaciğer ise kötü sağkalım(8-13 ay).

•  703 kemik metastazlı meme ca: 289 (%41) 
soliter kemik met.
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Göğüs Duvarının Metastatik 
Tümörleri

• En sık yer: Sternum. Sternuma metastazlar en 
sık soliter kalan metastazlardır.
• Durr ve ark.: 70 kemik metastazlı meme ca’lı 

hastadan 6‘sının, soliter kemik meti rezeke 
edilmiş. Bunlardan 5‘inde sistemik progresyon. 
%39 5-yıl sağkalım
• Böbrek’ten metastazlı hastalarda da sağkalım 

benzer. Geniş rezeksiyon sağkalımı arttırmıyor.
• Ancak, lokal hastalık progresyonu ve 

komplikasyonları azaltıyor.
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Tedavi Olasılıkları
• Cerrahi sınır negatif olarak rezeksiyon en iyi 

tedavi
• Düşük grad’lı tümörlerde cerrahi sınır en az 2 

cm ise yeterli.
• Yüksek grad’lılarda ise, bir üst ve bir alt 

kostayı da içeren en az 4 cm’lik cerrahi sınır 
mesafesi gerekli.
• Cerrahi takım halinde (anestezist, plastik 

cerrah, ortopedik cerrah)
• Defekti kapatma endişesi ile cerrahi rezeksiyon 

küçük tutulmamalı.
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Tedavi Olasılıkları
• Ayrı bir plastik cerrahi takımı defekti kapatmak 

için çalışmalı.
• Posterior duvar, skapula ve posterior kaslar ile 

örtülü olduğundan genelde rekonstrüksiyon 
gerektirmez.
• L a t e r a l d e f e k t l e r d e h e m p u l m o n e r 

fonksiyonu ,hem alttaki organları korumak hem 
de kozmetik nedenler ile rekonstrüksiyon 
gerekir.
• Geniş rezeksiyon ile hem sağkalım daha iyi 

olur hem de nüks olasılığı çok azalır.
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Kemoterapi ve Radyoterapi
• Yüksek grad’lı sarkomlarda KT ve RT verilebilir.
• Kalan tümörü olan hastalarda ya da sınırda 

mikroskopik tümörü olan olgularda, nüks ve uzak 
metastazı engelleyebilir.
• Doksorubisin ve ifosfamid kullanılabilir.
• Dakarbazin, sisplatin, etopozid ve kombinasyon 

kullanılabilir.
• Adjuvan KT: Sağkalımı arttırır(Metaanaliz), nüksü 

değiştirmez.
• Büyük ve sınırda çıkarılabilecek tümörlerde 

neoadjuvan tedavi yapılabilir. Cerrahi sınırların 
negatif olmasına (teorik olarak) yardım eder.
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Perioperatif Yönetim 
• Solunum fonksiyonları rezeksiyon sonrasında 

azalır.
• Göğüs duvarının paradoksal hareketini engellemek 

için en iyi yöntem metil-metakrilat kullanmaktır.
• Ancak, uzun süre sonra göğüs duvarı rijiditesine 

neden olabilir.
• 6 aylık takipte solunum fonksiyon kaybını 

engellediği gösterildi.
• Diabet, hipertansiyon, sigara hikayesi, obezitesi 

olanlar, kardiak irdelemeden geçmeli.
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Komplikasyonlar
• Sternum rezeksiyonu yapılanlarda paradoksal 

hareket ve buna bağlı solunum yetmezliği
• Major septik problem (az)
• Memorial Sloan Kettering (Craig ve ark.):113 

rekonstrüksiyonlu rezeksiyondan %84‘ünde göğüs 
duvarı stabil ve komplikasyon yok.
• Flep kaybı (nekrozu):%4
• İnfeksiyon: %7
• Hematom:%3
• Gecikmiş yara iyileşmesi: %2
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