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• Πολύ επιθετικά

• Ομοιόμορφα αδιαφοροποίητα κύτταρα με υψηλή σχέση πυρήνα/ 

κυτταροπλάσματος και υποστρόγγυλους-ωοειδείς πυρήνες

• Κυρίως σε παιδιά και νεαρούς ενήλικες (όχι αποκλειστικά)

• Περιορισμένες θεραπευτικές επιλογές

ΑΛΛΑ πολύ αποτελεσματικές θεραπείες για συγκεκριμένες οντότητες

(σαφώς καθορισμένες, αρκετά διαφορετικές)

• Σωστή ταξινόμηση σημαντική - σοβαρή επίδραση στην επιλογή θεραπείας

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ



Κακοήθεις μικρο-στρογγυλοκυτταρικοί όγκοι
•Μεσεγχυματικοί και μη-μεσεγχυματικοί
• Σωστή διάγνωση ενσωματώνοντας

κλινικά χαρακτηριστικά
μορφολογικά ευρήματα
ανοσοϊστοχημικούς δείκτες
+/- μοριακές τεχνικές

• Στρογγυλοκυτταρικά σαρκώματα
• αναγνωριζόμενη κυτταρική προέλευση ( π.χ. ραβδομυοσάρκωμα)
• αναπαραγώγιμος φαινότυπος αλλά αβέβαιη ιστογένεση 

(π.χ. χαμηλής διαφοροποίησης συνοβιακό σάρκωμα)
• αδιαφοροποίητα

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ



ΟΓΚΟΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

WHO 2020, 5η ΕΚΔΟΣΗ

Σάρκωμα Ewing
Στρογγυλοκυτταρικό σάρκωμα με σύντηξη EWSR1-non ETS

Σάρκωμα με αναδιατάξεις CIC
Σάρκωμα με γενετικές αλλοιώσεις του BCOR

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

ΟΓΚΟΙ ΟΣΤΩΝ

ΓΕΝΕΤΙΚΑ ΝΕΟΠΛΑΣΜΑΤΙΚΑ ΣΥΝΔΡΟΜΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ



• Το πρότυπο στρογγυλοκυτταρικό σάρκωμα

• Οστά και μαλακά μόρια

• James Ewing 1920 NY Pathological Society meeting

•Φάσμα όγκων (παλαιότερα οικογένεια όγκων σαρκώματος Ewing)
• Σάρκωμα Ewing
• Όγκος Askin
• PNET (περιφερικός αρχέγονος νευροεκτοδερμικός όγκος)

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



• 1/1,5 εκατ. Ευρωπαϊκή καταγωγή

• Παιδιά και νέοι ενήλικες
80%  < 20 ετών
peak 2η δεκαετία (15 ετών)
Α:Γ = 1,4:1
2% των κακοήθων νεοπλασμάτων των παιδιών 
2ος πιο συχνός κακοήθης όγκος των οστών

• Οποιοδήποτε ΟΣΤΟ
Εγγύς τμήμα μακρών οστών
Πύελος
Πλευρές

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



• ΕΞΩΟΣΤΙΚΟ/ΕΞΩΣΚΕΛΕΤΙΚΟ 12%
μεγαλύτεροι ενήλικες 75%  σε μαλακά μόρια

- Εν τω βάθει μαλακά μόρια σε κεντρικές θέσεις
(θώρακας, παρασπονδυλικά, οπισθοπεριτοναϊκά)

- Εν τω βάθει μαλακά μόρια στα εγγύς τμήματα των άκρων
- Σπλαχνικές εντοπίσεις
- Πρωτοπαθή δέρματος

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



• 25% μεταστατικά κατά τη διάγνωση

• Εντοπισμένη νόσος ανταποκρινόμενη σε  πολυπαραγοντική θεραπεία
>70% 5ετής επιβίωση

•Μετάσταση κατά τη διάγνωση
<30% 5ετής επιβίωση

• Μεταστατικές θέσεις
Πνεύμονες, οστά, μυελός των οστών (συνήθη)
‘Αλλες (λεμφαδένες, ήπαρ, εγκέφαλος)

• Προγνωστικοί παράγοντες επί απουσίας μεταστάσεων
Θέση
Μεγάλο μέγεθος, ηλικία >18, αυξημένα επίπεδα LDH ορού

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



Δείκτης Θετικότητα Σχόλια

CD99 100% Έντονη, μεμβρανική, διάχυτα

NKX2.2 95% Έντονη, πυρηνική, διάχυτα 

PAX7 90-95% Έντονη, πυρηνική, διάχυτα 
όχι απόλυτα ειδικό

FLI1 95% Μη ειδικό

Κερατίνες 30% Εστιακά ή Πολυεστιακά

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



CD99

NKX2.2

Ewing sarcoma)





Ελάχιστες φαινοτυπικές διαφορές
Ασήμαντες κλινικές διαφορές

Επίπτωση στη διάγνωση (RT-PCR vs FISH)

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



normal rearranged

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



• Πρωταρχικά παιδιά και νέοι ενήλικες

• Οστά και μαλακά μόρια

• Το πρότυπο στρογγυλοκυτταρικό σάρκωμα

• Ειδικά ανοσοϊστοχημικά ευρήματα

• Χαρακτηριστική γενετική διαταραχή

WHO 2020: 5η ΕΚΔΟΣΗ
Διαγνωστικά κριτήρια

Απαραίτητα: μικρο-στρογγυλοκυτταρική μορφολογία; μεμβρανική έκφραση CD99

Επιθυμητά (σε επιλεγμένα περιστατικά): Ανίχνευση σύντηξης FET-ETS

ΣΑΡΚΩΜΑ EWING



ΟΓΚΟΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

WHO 2020: 5η ΕΚΔΟΣΗ

Σάρκωμα Ewing
Στρογγυλοκυτταρικό σάρκωμα με σύντηξη EWSR1-non ETS

Σάρκωμα με αναδιατάξεις CIC
Σάρκωμα με γενετικές αλλοιώσεις του BCOR

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

ΟΓΚΟΙ ΟΣΤΩΝ

ΓΕΝΕΤΙΚΑ ΝΕΟΠΛΑΣΜΑΤΙΚΑ ΣΥΝΔΡΟΜΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ





CIC-rearranged sarcoma)







Δείκτης Θετικότητα Σχόλια

CD99 ~85% Συνήθως περιοχικά; 20% διάχυτα

WT1 90% Πυρηνική +/- κυτταροπλασματική

ETV4 95% Πυρηνκή

CD99 WT-1 ETV4

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΑΝΑΔΙΑΤΑΞΕΙΣ CIC





Ανατομικές θέσεις

Μαλακά μόρια 86%

Σπλάχνα 12%

Οστά 3%

Ηλικία 
Παιδιά - Ηλικιωμένοι

Διάμεση: 25-35 έτη

<25% παιδιά



5-ετής επιβίωση

Ewing sarcoma 76%

CIC-rearranged sarcoma 49%



• Κυρίως νέοι ενήλικες

•Μαλακά μόρια

• Ειδικά ανοσοϊστοχημικά ευρήματα

• Χαρακτηριστική γενετική διαταραχή

• Πολύ επιθετική βιολογική συμπεριφορά

WHO 2020: 5η ΕΚΔΟΣΗ
Διαγνωστικά κριτήρια

Απαραίτητα: κυρίως στρογγυλοκυτταρική μορφολογία; μέτρια πυρηνική 
πολυμορφία, επιθηλιοειδής ή/και ατρακτοκυτταρική συνιστώσα, ποικίλως
μυξοειδές στρώμα, ετερογενής έκφραση CD99, συχνή θετικότητα για WT1 και ETV4

Επιθυμητά: Ανίχνευση αναδιάταξης γονιδίου CIC (σε επιλεγμένα περιστατικά)

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΑΝΑΔΙΑΤΑΞΕΙΣ CIC



ΟΓΚΟΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

WHO 2020, 5η ΕΚΔΟΣΗ

Σάρκωμα Ewing
Στρογγυλοκυτταρικό σάρκωμα με σύντηξη EWSR1-non ETS

Σάρκωμα με αναδιατάξεις CIC
Σάρκωμα με γενετικές αλλοιώσεις του BCOR

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ

ΟΓΚΟΙ ΟΣΤΩΝ

ΓΕΝΕΤΙΚΑ ΝΕΟΠΛΑΣΜΑΤΙΚΑ ΣΥΝΔΡΟΜΑ ΟΣΤΩΝ ΚΑΙ ΜΑΛΑΚΩΝ ΜΟΡΙΩΝ



ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR

Ανατομικές θέσεις

Οστά 56 %

Μαλακά μόρια 39 %

Σπλάχνα 5 %

Ηλικία 
παιδιά - έφηβοι

> 90 % :  < 20 έτη

Φύλο
Μ:F 4,5:1



Soft Tissue and Bone Tumours
WHO Classification of Tumours, 5th Edition, Volume 3

round cell spindle, SS-like

spindle, MPNST-like myxoid stroma

round cell 

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



Δείκτης Θετικότητα Σχόλια

BCOR 100 % συνήθως διάχυτα, έντονα
αλλά όχι απόλυτα ειδική

CD99 50% ποικίλης έντασης και έκτασης

SATB2 
cyclin D1

TLE1
Bcl-2

>80 % στις περισσότερες περιπτώσεις

CCNB3 100% Όγκοι με BCOR-CCNB3 fusion
συνήθως διάχυτα

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



BCOR BCOR post-Tx SATB2

TLE1 Cyclin D1

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



5-ετής επιβίωση

BCOR-CCNB3 72-80%

Ewing sarcoma 76%

ΜΕΤΑΣΤΑΣΕΙΣ
πνεύμονες

οστά 
μαλακά μόρια 

σπλάχνα

BCOR-CCNB3

ES

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



• Ομάδα αρχέγονων στρογγυλοκυτταρικών σαρκωμάτων με γενετικές διαταραχές που οδηγούν σε 
ογκογενετική ενεργοποίηση και υπερέκφραση του BCOR
• Αλληλεπικαλυπτόμενα μορφολογικά, ανοσοφαινοτυπικά και μεταγραφικό προφίλ που

διαφέρουν από αυτά των άλλων στρογγυλοκυτταρικών σαρκωμάτων

• Αγόρια <20 ετών
• Οστά και μαλακά μόρια
• Ευαίσθητα σε χημειοθεραπευτικά σχήματα τύπου σαρκώματος Ewing.
• Πρόγνωση παρόμοια με αυτή του σαρκώματος Ewing

WHO 2020: 5η ΕΚΔΟΣΗ
Διαγνωστικά κριτήρια

Απαραίτητα: άωρα στρογγυλά ή ατρακτοειδή κύτταρα  σε φωλεές, στρώσεις ή δεσμίδες, 
ποικίλως μυξοειδές στρώμα με λεπτά αγγεία, ανοσοϊστοχημικά θετικότητα για BCOR, 
SATB2 και cyclin D1 
Επιθυμητά (σε επιλεγμένα περιστατικά): Ανίχνευση BCOR γενετικής διαταραχής

ΣΑΡΚΩΜΑ ΜΕ ΓΕΝΕΤΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΟΥ  BCOR



• Διαγνωστική πρόκληση για τους παθολογοανατόμους

• Υψηλού βαθμού κακοηθείας όγκοι με αδιαφοροποίητα χαρακτηριστικά

• Η διάγνωσή τους απαιτεί συχνά πολλαπλές ανοσοϊστοχημικές χρώσεις 

και μοριακές εξετάσεις σε πολλές περιπτώσεις

• Το σάρκωμα Ewing  είναι το συχνότερο

• Νέες ομάδες έχουν πλέον χαρακτηριστεί 

Σάρκωμα με αναδιάταξη CIC

Σάρκωμα με γενετικές αλλοιώσεις του BCOR

• Οι μοριακές μελέτες έχουν αναδείξει νέους δείκτες που βοηθούν στη

διάγνωση και σωστή ταξινόμηση αυτών.

ΑΔΙΑΦΟΡΟΠΟΙΗΤΑ ΜΙΚΡΟ-ΣΤΡΟΓΓΥΛΟΚΥΤΤΑΡΙΚΑ ΣΑΡΚΩΜΑΤΑ



UNDIFFERENTIATED SMALL ROUND CELL SARCOMAS


