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Ewingin sarkooman diagnostiikka ja hoito

Ewingin sarkooma on harvinainen, yleensd nuorten potilaiden pahanlaatuinen kasvain. Se on osteo-
sarkooman jdlkeen toiseksi yleisin lasten ja nuorten luihin liittyvéd sarkooma. Noin kolmasosa Ewingin
sarkoomista sijaitsee pehmytkudoksissa ja yli puolet vartalon alueella. Viiden vuoden elossaolo-osuu-
det ovat vdestopohjaisten tutkimusten mukaan noin 60-70 %. Ennuste on huonompi, jos potilaalla on
toteamisvaiheessa etdpesakkeitd tai jos kasvain ei reagoi suotuisasti solunsalpaajiin. Menestyksekas
hoito vaatii pitkdn solunsalpaajahoidon ja useimmiten paikallishoidon leikkauksella, jota voidaan tdy-

dentaa sadehoidolla.

wingin sarkooma on harvinainen luun tai

pehmytkudoksen sarkooma, ja tyypilli-

nen potilas on lapsi tai nuori. Molekyyli-
geneettisend tunnuspiirteend ovat spesifiset
translokaatiot, jotka yhdistavit jonkin ETS-
ryhmin geeneistdi EWS- tai harvoin FUS-gee-
niin (1). Naisti translokaatioista tavallisin (yli
85%) on t(11;22)(q24:q12), jonka seurauk-
sena syntyy EWS-FLII-proteiinia koodaava
fuusiogeeni. Toiseksi tavallisin tunnetuista mu-
taatioista on EWS-ERG (noin 10-15 %), muut
tunnetuista mutaatioista, esimerkiksi EWS-
FEV, EWS-ETV1 ja EWS-ETV4, ovat varsin
harvinaisia (1). EWS-FLI1 toimii paitsi aktiivi-
sena transkriptiotekijani, myos monilla muilla
tavoin. Se héiritsee muun muassa epigeneettisti
sdatelyd, RNA:n silmukointia ja mikro-RNA:n
sddtelyd (1). Translokaatio yksindin ei kuiten-
kaan saa aikaan solun muuttumista sy6pasoluk-
si, vaan Ewingin sarkooman syntyyn vaaditaan
muitakin mutaatioita (2).

Vielakain ei ole tdysin selvad, mistd solutyy-
pistd Ewingin sarkoomat ovat liht6isin. Niiden
uskottiin pitkddn olevan neuroektodermaalis-
ta alkuperid, silld solutasolla voidaan havaita
merkkejd neuraalisesta erilaistumisesta. Ewin-
gin sarkooma voi olla ldhtéisin my6s mesenky-
maalisista kantasoluista (2). Vaikka toteamis-
hetkelld etdpesikkeiti ei olisikaan havaittavissa,
on kasvainsoluja muualla elimistdssd mikro-

etipesikkeind eikd pelkki paikallishoito riitd.
Kliinisesti paikallista tautia sairastavista noin
30 %:1la voidaan todeta syopésoluja verenkier-
rossa tai luuytimessi (3). Lisiksi historiallinen
tieto tukee kisitystd mikrometastasoinnista,
silli ennen nykyisid solunsalpaajahoitoja vain
noin 10 % potilaista parani kirurgisella hoidol-
la (4). Levinneisyystutkimuksissa osoitettavia
etdpesikkeiti on noin 25-35 %:lla potilaista
(5-7).

Epidemiologia

Ewingin sarkoomalle altistavia geneettisid poik-
keavuuksia tai muita selkeiti altistavia tekijoitd
ei ole 16ydetty. Lansimaissa luun Ewingin sar-
kooman vuosittainen ilmaantuvuus on noin
kolme uutta tapausta miljoonaa lasta ja nuorta
kohden (8,9). Tdysi-ikdisten ja erityisesti yli
40-vuotiaiden Ewingin sarkoomat ovat varsin
harvinaisia, mutta tapauksia on kaikissa iké-
ryhmissi (6). Ilmaantuvuus on suurin noin 15
vuoden idssi (9). Noin kolmasosa kaikista ta-
pauksista on pehmytkudoskasvaimia, ja nimi
potilaat ovat keskimdirin jopa kymmenen
vuotta vanhempia kuin luun Ewingin sarkoo-
maa sairastavat (6). Suomalaisessa aineistossa,
joka kasitti niin luun kuin pehmytkudoksenkin
kasvaimet, [6ydettiin 20 vuoden ajanjaksolta 76
potilastapausta (7).
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Oireet, I6ydokset ja diagnostiikka

Tavallisimmat oireet ovat kipu ja kyhmy, alaraa-
jojen ja lantion kasvainten yhteydessd joskus
ontuminen (10). Yleisoireet kuten kuumeilu
ovat my0s melko tavallisia ja saattavat olla diag-
nostiikan kannalta harhaanjohtavia. Kasvaimen
sijainnin ja kasvun mukaisesti voi ilmeti neuro-
logisia oireita, erityisesti selkdrangan kasvainten
yhteydessa. Patologiset murtumat ovat kuiten-
kin harvinaisia. Luun Ewingin sarkoomista noin
puolet sijaitsee vartalon ja lantion alueella, nis-
ti jilkimmainen sijainti on tyypillisin (Kuva 1)
(7,11). Seuraavaksi tyypillisimpid paikkoja
ovat reisi-, siiri- ja olkaluu (11). Pehmytku-
doskasvaimista vield suurempi osa on vartalon
alueella, ja raajoissakin ne sijaitsevat useammin
proksimaalisesti (5,12). Kasvaimet voivat totea-
misvaiheessa olla hyvinkin kookkaita.

Rontgenkuvissa luun Ewingin sarkooma na-
kyy useimmiten lyyttisend, epitarkkarajaisena
muutoksena, mutta my0s skleroottinen ilmiasu
on mahdollinen (kuva2) (13). Luukalvoreak-
tiot, esimerkiksi “sipulinkuorirakenne”, ovat
tavallisia ja kertovat kasvaimen nopeasta kas-
vusta. Kuvantamisen kulmakivend toimii niin
luun kuin pehmytkudoksenkin kasvainten osal-
ta magneettikuvaus. Silli niahdddn parhaiten
kasvaimen rajat, kasvu luuytimeen, mahdolli-
set muut pesikkeet ja pehmytkudososio, joka
myo6s luun kasvaimissa on usein huomattava
ja luussa sijaitsevaa osiota kookkaampi (13).
Tietokonetomografia (IT) voi tiydentii luu-
kasvainten diagnostiikkaa.

Diagnoosi perustuu paksuneula- tai avoi-
mena biopsiana otettuun kudosniytteeseen.
Kaikukuvaus-, magneettikuvaus- tai TT-ohjattu
paksuneulabiopsia on pédosin syrjdyttinyt
avoimen biopsian ja turvaa yleensd edustavan
ndytteen ja diagnoosin saamisen mini-invasii-
visesti (14). Mikali histologisen diagnoosin ja
kliinisen kuvan kesken jdd episuhtaa, tiytyy
biopsia uusia ja harkita avointa biopsiaa. Ta-
vanomaisen histopatologisen diagnostiikan li-
saksi kaikista Ewingin sarkoomista tulee tehdi
molekyyligeneettinen tutkimus tyyppitranslo-
kaatioiden toteamiseksi (kuva 3). HUSLABin
patologian linjalla tehdédin ensin fluoresoiva
in situ -hybridisaatio (FISH), jolla etsitdin ta-
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KUVA 1. Suomalaispotilaiden Ewingin sarkoomien si-
jainti vuosina 1990-2009 (7).

vallisinta EWS-FLI1-mutaatiota. Jos tulos jai
negatiiviseksi, voidaan kayttid muita tyyppi-
translokaatioita, esimerkiksi kianteiskopiointi-
polymeraasiketjureaktiota (RT-PCR) tai rin-
nakkaissekvensointia (NGS). Periaatteessa kai-
kista Ewingin sarkoomista pitdisi voida todeta
jokin tyyppimutaatioista. Joskus diagnoosi teh-
ddén kliinisen kuvan seki histologisen ja immu-
nohistokemiallisen kuvan perusteella, vaikkei
mutaatiota 16ydykdan.

Biopsia tdytyy suunnitella siten, ettd biopsia-
kanava pystytddn poistamaan kasvaimen pois-
ton yhteydessd. Oleellista onkin, ettd kudos-
niyte otetaan sairaalassa, jossa on riittava klii-
nisen, radiologisen, histopatologisen ja mole-
kyyligeneettisen diagnostiikan asiantuntemus.
Suomessa timi tarkoittaa yliopistosairaaloita,
joissa toimivat luukasvain- ja sarkoomaryhmit
koordinoivat sarkoomapotilaiden diagnostiik-
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KUVA 2. Kaksitoistavuotiaan pojan lantion oikean puoliskon Ewingin sarkooma. A) Rontgenkuvassa erottuu
lonkkamaljassa seka hapy- ja istuinluussa skleroottinen ja epétarkkarajainen muutos. Yldhaarassa nahtavissa
my0s luukalvoreaktiota (nuoli). B) Magneettikuvauksessa paljastuu kasvaimen kookas pehmytkudososio, joka
tyontyy taaksepdin luun ja virtsarakon valiin (tahti). C) Leikkauksen aikana otettu kuva muutoksen laajan pois-
ton jalkeen. Kasvain on poistettu kokonaisuudessaan, ja sen mukana lonkkamalja, istuinluu ja hdpyluu. Raajan
saastava poisto on mahdollinen, silld suuret alaraajaan menevat hermot ja verisuonet (nuolet) on pystytty saas-
tdmaan. D) Leikkauksenjdlkeisessa rontgenkuvassa ndkyy lantion poistetun osan ja lonkkanivelen korvaava kas-

vaintekonivel. Kuvat: Ilkka Helenius.

kaa ja hoitoa. Véirin otettu tai tulkittu kudos-
ndyte saattaa johtaa diagnoosin ja hoidon vii-
vistymiseen sekid vaikeuttaa optimaalisen hoi-
don toteutusta. Erityisen vaativia tilanteita ovat
patologiset murtumat, joita epdiltdessd tulisi

pikimmiten olla yhteydessa yliopistosairaalan
luukasvain- ja sarkoomaryhmiin, silld hoito il-
man oikeaa diagnoosia johtaa helposti tilantee-
seen, jossa raajan sadstdvd kirurgia ei endd ole
mahdollista.

Ewingin sarkooman diagnostiikka ja hoito
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KUVA 3. Histologisesti Ewingin sarkooma muodostuu niukkasolulimaisista pydredtumaisista soluista, jot-
ka eivat muodosta rakenteita. Immunohistokemiallisesti kasvainsolut ovat positiivisia muun muassa CD99- ja
FLI1-vasta-aineilla, mutta nama eivét ole spesifisia, joten diagnoosi pyritdan aina varmistamaan molekyyli-
geneettisin menetelmin. A) Hematoksyliini-eosiinivdrjdys (400-kertainen suurennos). B) Immunohistokemialli-
nen CD99-vdrjdys (200-kertainen suurennos).

Luun Ewingin sarkooman tirkeimpii erotus-
diagnostisia vaihtoehtoja ovat erityisesti osteo-
sarkooma ja osteomyeliitti. Jalkimmadisen osalta
erotusdiagnostiikka voi olla erityisen haastavaa,
varsinkin jos oirekuvaan kuuluu kuumeilua ja
yleisoireita. Erityisesti yli 40-vuotiaiden poti-
laiden muiden sy6pien etipesikkeet ja myeloo-
ma ovat tavallisempia kuin luiden primaariset
sarkoomat. Pehmytkudoksen Ewingin sarkoo-
mien ja muiden pehmytkudossarkoomien ero-
tusdiagnostiikka on oleellista. Hyvinlaatuisista
erotusdiagnostisista vaihtoehdoista on muistet-
tava muun muassa paiseet ja luutuva lihastuleh-
dus.

Levinneisyystutkimuksina potilaista tutki-
taan kdytinnossd aina rintakehin TT ja luusto-
kartta. Aikuispotilaiden TI' otetaan usein koko
vartalosta, lasten TT' taas voidaan korvata mag-
neettikuvauksella. Fluorideoksiglukoosi-posi-
troniemissiotomografia-TT:td (FDG-PET-IT)
voidaan kiyttdd korvaamaan TT ja luustokartta.

Hoito ja seuranta

Paikallinen tauti. Suomessa noudatetaan kan-
sainvilisid ja yhteispohjoismaisia hoitolinjoja,
joiden kulmakivi on solunsalpaajahoito. Sitd
annetaan ensin paikallishoitoa edeltivind in-
duktiohoitona, yleensi noin 3-4 kuukauden
ajan, minkai jilkeen liitinniishoitoa jatketaan
vield usean kuukauden ajan. Useimmiten hoito
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kestdd 10-12 kuukautta. Nykyisin tavallisim-
mat hoito-ohjelmissa kiytettivit solunsalpaajat
ovat vinkristiini (V), doksorubisiini (D), ifos-
famidi (I), syklofosfamidi (C), etoposidi (E)
ja osin daktinomysiini. Tavallisimpia akuutteja
ongelmia ovat luuydinlama ja siihen liittyvit
neutropeeniset infektiot, kuumeilu, limakalvo-
vauriot ja pahoinvointi (15). Lisiksi hoitoihin
liittyy syddn-, munuais- ja hermovaurioiden
riski (15). Pitkdaikaishaitoista on huomioitava
erityisesti doksorubisiiniin liittyvit sydinvau-
riot (16).

Paikallishoidon tarkoitus on vihentda kas-
vainsolumassaa ja estdd taudin paikallinen ete-
neminen. Paikallishoidon laatu riippuu kasvai-
men sijainnista ja kasvusta suhteessa viereisiin
hermo- ja verisuonirakenteisiin sekd potilaan
muusta terveydentilasta. Yleisimmin pyritdin
kirurgiseen kasvaimen laajaan en bloc -resek-
tioon, silld sithen liittyy vihaisempi paikallisen
uusiutumisen riski (7,17,18). Kirurgisen pois-
ton suotuisasta vaikutuksesta my6s kokonais-
ennusteeseen on puoltavaa niyttéd (6). Valta-
osa raajojen kasvaimista kyetddn nykyisin pois-
tamaan riittavin laajasti niin, ettd raaja sidstyy
(kuva2) (6,19). Poiston riittiville laajuudelle
eli terveen kudoksen marginaalille ei ole yksise-
litteistd raja-arvoa. Yleisimmin pyritddn laajaan
poistoon siten, ettd myos kasvainta ympéroiva
reaktiivinen kudos poistetaan kokonaan. Kos-
ka Ewingin sarkooma sijaitsee usein lantiossa
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ja vartalon alueella, on tillaisten laajojen pois-
tomarginaalien saavuttaminen kuitenkin usein
vaikeaa.

Leikkauspreparaatista tutkitaan histologi-
sesti marginaalien lisiksi vaste solunsalpaa-
jahoitoon, joka mdiritetidn sen perusteella,
kuinka suuri osuus kasvainsoluista on eldvii.
Jos leikkausmarginaali jad niukaksi tai solun-
salpaajavaste todetaan huonoksi, suositellaan
lisihoidoksi sidehoitoa (6,18,20,21). Mikili
kirurgista poistoa taas ei katsota lainkaan mah-
dolliseksi, voidaan siddehoitoa kiyttdd myos
ainoana paikallishoitona. Paikallinen side-
annos on leikkaukseen liitettynd 42-54 Gy
solunsalpaajahoitovasteen mukaan, kun taas
ainoana paikallishoitona annos on 50-60 Gy
(18,21). Sidehoitoa annetaan joko kahdesti
(2x 1,5 Gy) tai kerran piivissd kasvaimen si-
jainnin mukaan. Sidehoidon tulokset ainoana
paikallishoitona verrattuna kirurgiseen hoitoon
ovat useimmissa tutkimuksissa olleet jonkin
verran huonompia (6,17). Lukuisten sekoitta-
vien tekijéiden vaikutusta on kuitenkin vaikeaa
sulkea pois.

Kirurgiseen hoitoon liittyy huomattava
komplikaatio- ja uusintaleikkausriski. Lyhyen
aikavilin ongelmista infektiot ovat tavallisim-
pia, kun taas pitkalld aikavililld riski uusinta-
leikkaukseen on erityisen merkittivd raajan
sddstavissd kirurgiassa, jossa rekonstruoidaan
poistettua luuta tekonivelin tai luusiirtein (19).
Kasvaintekoniveliin liittyy merkittavasti enem-
min ongelmia kuin tavanomaisiin nivelrikon
vuoksi asetettuihin proteeseihin (22). Taudista
selvidvit potilaat ovat usein nuoria ja heidin
fyysisen toimintakykynsi vaatimustaso korkea,
mika asettaa erityisid vaatimuksia tekonivelten
osalta.

Mikali vaste solunsalpaajiin osoittautuu huo-
noksi, potilaille voidaan harkita my6s suuri-
annoksista solunsalpaajahoitoa autologisen
kantasolusiirron turvin, mistd on saatu hyvid
tuloksia (23). Tahan liittyy kuitenkin toksisten
komplikaatioiden riski. Kaikissa tutkimuksissa
suuriannoksisesta hoidosta ei ole todettu hyo-
tyd, joten kyseessi ei ole standardihoito.

Etipesikkeisen taudinkin hoidon kulma-
kivi on solunsalpaajahoito, joka toteutetaan
yleensd ainakin aluksi samoin kuin paikallisen
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Ydinasiat

» Ewingin sarkooma on harvinainen, paa-
asiassa lasten ja nuorten luu- tai pehmyt-
kudossyopa.

» Diagnoosi perustuu kudosndytteeseen,
joka tulee ottaa hoidosta vastaavassa yk-
sikdssa.

» Hoidon kulmakivi on solunsalpaajahoito,
silld pelkka paikallishoito ei paranna po-
tilasta.

»» Paikallisen taudin yhteydessa viiden vuo-
den elossaolo-osuus on yli 70 %, mutta
levinneen, huonosti hoitoon reagoivan tai
uusiutuneen taudin yhteydessa selkeasti
huonompi.

»» Erityisesti lapset tai nuoret, joille on il-
maantunut kivulias patti tai kyhmy, kuu-
luu tutkia ja kuvantaa viivytyksetta.

taudin. Usein tarvitaan kuitenkin tavanomai-
sista poikkeavia hoitoja ja ainakin harkitaan
suuriannoksista hoitoa varsinkin, jos tauti ete-
nee hoitojen aikana (21). Solunsalpaajahoidon
lisaksi sekd emokasvainta ettd etipesikkeitd
voidaan hoitaa sidehoidolla, kirurgisesti tai
nditd yhdistelemalld. Sekd emokasvaimen ettd
etdpesikkeiden paikallishoito vaikuttaa paran-
tavan ennustetta, taustalla saattaa tosin osin olla
valikoitumisharhaa (24). Yksittiisten keuhko-
etipesikkeiden kirurgisesta poistosta on ilmei-
sesti hy6tyd ainakin lapsipotilaille (25). Koko
keuhkojen sidehoitoa voidaan harkita keuhko-
etdpesikkeiden tdydentiviksi hoidoksi suotui-
san solunsalpaajavasteen jilkeen.

Seuranta. Hoitojen jilkeen potilaita seu-
rataan kymmenen vuoden ajan (21). Kahden
ensimmadisen vuoden ajan uusiutumisriski on
suurin, joten seurantakdynteji on 2-3 kuu-
kauden vilein. Seurantakiynneilld on tirkedd
pyrkid toteamaan paitsi mahdollinen uusiutu-
minen mahdollisimman varhain, my6s hoitoi-
hin liittyvia pitkdaikaishaittoja. Esimerkiksi sy-
danlihasvaurion aiheuttama vajaatoiminta voi
ilmaantua vield vuosia hoitojen paittymisestd

Ewingin sarkooman diagnostiikka ja hoito
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KUVA 4. Suomessa vuosina 1990-2009 Ewingin sar-
koomaa sairastaneiden potilaiden viiden vuoden
elossaoloennuste. Tarkastelu sisaltda kaikki eri hoito-
ohjelmat. Etdpesdkkeisen taudin ennuste on huomat-
tavasti huonompi (7).

(16). On myds muistettava, ettd taudista sel-
vinneiden riski sairastua muihin vakaviin tau-
teihin, erityisesti sydin- ja verisuonitauteihin
sekd muihin sydpiin, on lisidntynyt (26).

Yhtendisid kaytintojd uusiutuneen taudin
hoitoon ei toistaiseksi ole, ja ennustekin on
melko huono, erityisesti jos tauti uusii alle
kahden vuoden kuluessa hoitojen paattymises-
ti (27). Uusiutuneen taudin hoito harkitaan
potilaskohtaisesti, muun muassa sen mukaan,
onko kyseessd paikallinen vai etdpesikkeinen
uusiutuminen, mitd hoitoja aiemmin on annet-
tu ja kuinka pian hoitojen loppumisesta tauti
uusiutuu.

Ennuste. Ewingin sarkoomaa sairastavien
potilaiden viiden vuoden elossaolo-osuus on
kaikki potilaat huomioon otettuna viestépoh-
jaisissa lansimaisissa aineistoissa nykyisin yli
60 %, ja kymmenen vuoden elossaolo-osuus
noin 50-60% (6,8). Suuressa vain luiden
Ewingin sarkoomia koskevassa tutkimukses-
sa paikallista uusiutumatonta ja etenemitonta
tautia sairastaneiden viiden vuoden elossaolo-
osuus oli 55 %, mutta levinneen taudin yhtey-
dessi vain 21 % (11). Suomalaisessa aineis-
tossa, jossa kaikki paikallista tautia sairastavat
potilaat otettiin huomioon, paitetapahtumatto-
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man viiden vuoden elossaoloennuste oli 60 %
(7). Erityisesti paikallisen taudin ennuste para-
ni huomattavasti solunsalpaajahoitojen kehitty-
misen ja monialaisten sarkoomaryhmien tyon
my6ti aina 1990-luvulle asti (8). Sittemmin
kehitys on kuitenkin huomattavasti hidastunut.

Tarkein yksittdinen negatiivinen ennuste-
tekiji on taudin levinneisyys toteamishetkel-
l4. Suomalaisessa aineistossa levinnyttd tautia
sairastavien viiden vuoden elossaoloennuste
oli noin 30 % ja paikallista tautia sairastavien
noin 70 % (kuva 4) (7). Viiden vuoden elossa-
oloennuste on parempi, jos etipesikkeet sijait-
sevat vain keuhkoissa (20-30 %) kuin jos ne
sijaitsevat luustossa tai molemmissa (10-20 %)
(6,11). Varsin tirkei ennustetekiji on vaste so-
lunsalpaajiin, silld paikallista tautia sairastavien
hyvin solunsalpaajavasteen saavien potilaiden
viiden vuoden elossaoloennuste on jopa 90 %
mutta huonon vasteen potilaiden selvisti huo-
nompi (28). Ennustetta huonontavat my&s kas-
vaimen suuri koko seka sijainti vartalon alueel-
la, liséksi lasten ja nuorten ennuste on parempi
kuin aikuisten (6,11).

Tulevaisuudennakymat

Ewingin sarkoomaan pyritdan aktiivisesti 16yta-
main uusia hoitoja. Kaynnissa olevista suurista
kansainvilisista monikeskustutkimuksista Eu-
ro-Ewing 2012 vertailee Euroopassa tavallisin-
ta VIDE-induktiohoitoa Pohjois-Amerikassa
kiytettyyn VDC/IE-induktioon, ja osa poti-
laista satunnaistetaan saamaan muun hoidon
lisiksi tsoledronaattia (29). Toisessa suuressa
monikeskustutkimuksessa, Ewing 2008:ssa,
vertaillaan suuren riskin potilaiden ja etipesik-
keista tautia sairastavien suuriannoksista hoitoa
tavanomaiseen solunsalpaajahoitoon (30). Tés-
sakin tutkimuksessa osa tavanomaisen riskin
potilaista saa tsoledronaattia.

Ewingin sarkooman molekyyligeneettisen
perustan parempi ymmirrys on johtanut lukui-
siin tutkimuksiin, joissa on pyritty 16ytimain
tasmalaikkeiti. Tulokset ovat toistaiseksi ol-
leet kliinisen sovellettavuutensa kannalta var-
sin niukkoja. Kaynnissd on kuitenkin useita
ensimmdisen ja toisen vaiheen tutkimuksia,
joista toivotaan 16ytyvin uusia tehokkaita ldak-
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keitd. Niiden lddkkeiden vaikutusmekanismeja
ovat muun muassa EWS-FLI1-proteiinin koh-
demolekyyleihinsd sitoutumisen estiminen,
sen transkriptiovaikutusten kumoaminen seka
muiden Ewingin sarkoomassa yli-ilmentyvien
ja vaikuttavien molekyylien, kuten lysiinispe-
sifisen demetylaasi 1:n (LSD1) tai poly-ADP-
riboosipolymeraasi 1:n (PARP-1) estiminen

(31).
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SUMMARY
Diagnosis and treatment of Ewing sarcoma

merkittavasti. Osa potilaista, joista valtaosa on
lapsia ja nuoria, kuolee tautiin nykydinkin, kun
hoidot eivit tehoa. Potilaiden nopean hoitoon
padsyn kannalta oleellista on osata epiilld pa-
hanlaatuista syyta lapsen tai nuoren tuki- ja lii-
kuntaelimiston kipujen taustalla. Sarkooma- ja
luukasvainryhmien toiminta on diagnostiikan
ja hoidon ohjauksessa avainasemassa. Lisdan-
tynyt tieto Ewingin sarkooman solutaustasta
on antanut toivoa uusien tehokkaiden hoitojen
16ytymisestd. Erityisesti huonoennusteisiin ti-
lanteisiin, kuten etipesikkeiseen, uusineeseen
tai huonosti solunsalpaajiin reagoivaan tautiin,
kaivataankin edelleen uusia hoitokeinoja. B
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Ewing sarcoma is a rare, aggressive cancer mainly affecting children and adolescents. It is the second most common bone
sarcoma after osteosarcoma. One third of the tumors are extra-skeletal and more than half arise in axial locations. The five-
year survival rates are approximately 60% to 70%. The prognosis is unfavorable for patients with metastatic disease or a
poor response to neoadjuvant chemotherapy. Successful treatment requires lengthy chemotherapy and local control mainly

with surgery.
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