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Ender Bir Malignite Olgusu: Bifazik Primer Pulmoner
Sinovyal Sarkom

A Rare Case of Malignancy: Biphasic Primary Pulmonary
Synovial Sarcoma

Kadir Burak Akgiin ©, Mukadder Calikoglu ®, Rabia Bozdogan Arpaci ©, Pinar Ergen ©
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Sinoviyal sarkom olduk¢a agresif seyreden bir malignitedir ve 10 yillik hastaliksiz sagkalim %50 civarindadir.
Sinoviyal sarkom tiim yumusak doku sarkomlarinin %5 ila 10’unu olusturur. Genglerde ve adolesanlarda daha sik
saptanmakta olup, alt ekstremitelerde, ézellikle diz cevresinde gériilme sikligi yiiksektir. Yasl popiilasyonda hasta-
Iigin prognozu daha kétii seyretmektedir. Hastaligin dogrulanmasi icin mikroskobik gériintiileme, epitel belirtegle-
rinde ve molekiiler ¢alismada pozitif boyanma gereklidir. Hastanemize daha éncesinde ayni seviyeden diisme
Gykiisi olan ve yalnizca omuz agrisiyla basvuran 44 yasindaki erkek bir olgu sunulmaktadir. Yapilan ileri tetkikler
ile hastamizin oldukg¢a ender bir form olan ve literatiirde az sayida bildirilen pulmoner sistem kaynakli bifazik sino-
viyal sarkom olgusu oldugu gésterilmistir.

Anahtar kelimeler: Bifazik, pulmoner, sinovyal, sarkom, travma
ABSTRACT

Synovial sarcoma is a highly aggressive malignancy with a 10-year disease-free survival of around 50%. Synovial
sarcoma accounts for 5 to 10% of all soft tissue sarcomas. It is more common in young people and adolescents and
it is seen in lower extremities, especially around the knee. The prognosis of the disease is worse in the elderly
population. Microscopic imaging, positive staining of epithelial markers and molecular study are required to con-
firm the the presence of the disease. We present a 44-year-old male patient with a history of falling from the same
level and presenting with only shoulder pain. Further investigations have shown that our patient is a rare form of
biphasic synovial sarcoma originating from the pulmonary system, which is rarely reported in the literature.
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GIRIS OLGU

Sinovyal sarkom agresif seyreden bir
malignitedir ve tim
%5-10"unu olusturur ., Hastaligin tanisi
histopatolojik olarak konulur, immiino-
histokimyasal ve molekiler calismalar
ile dogrulanir @, Pulmoner sinovyal sar-
kom ise nadir gorilen bir durumdur ve
tiim akciger maligniteleri icinde yaklasik
%0,5 oranina sahiptir ©). Biz de literatir-
de ender olarak bildirilen primer bifazik
pulmoner sinovyal sarkom tanili bir
olguyu sunduk.

sarkomlarin

Kirk dort yasinda erkek hasta klinigimize
sol omuz bélgesinde agri ile basvurdu.
Oksiiriik, balgam, hemoptizi, gbgiis agri-
siveyanefesdarhigiyoktu.Basvurusundan
birkag glin 6nce ayaginin kaldirima takil-
masl nedeniyle sol yanina disme 6yki-
si vardi. Bilinen herhangi bir komorbit
hastaligi bulunmuyordu. Yirmi alti yildir
giinde 2 paket olmak lzere aktif sigara
icicisiydi. Cocukluk ¢agindan beri elekt-
rik teknisyeni olarak calisiyordu.
Ailesinde herhangi kronik bir hastalik
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yoktu. Fizik muayenesinde sol skapuler alanda dokun-
mayla hassasiyet disinda 6zellik yoktu ve solunum
sesleri dogald1.

Cekilen akciger grafisinde sol Ust zonda opasite
goraldu (Sekil 1). Bunun lizerine ¢ekilen toraks bilgi-
sayarli tomografisinde (BT) sol list lob bronsu etrafin-
da yumusak doku ile uyumlu olabilecek lezyon goriil-
di, ancak malignite veya akciger absesi kesin olarak
ayirt edilemedi (Sekil 2). Hastaya ampirik olarak
amoksisilin/klavulanik asit ve metranidazol tedavisi
baslandi ve kontrole g¢agirildi.

Kontrol muayenesinde tedaviye radyolojik olarak
yanit alinamadigi gorulerek ileri tetkik karari alindi.

Sekil 1. Basvuru sirasinda cekilen akciger grafisi, sol iist zonda
sinirlar diizgiin opasite.

Sekil 2. Toraks BT: Sol iist lob; parankimal konsolidasyon ve genis
diizensiz hipodens alan.

Positron emisyon tomografi (PET)-BT goriintilemede
sol Ust lobda primer malignite (15x12x14 cm, SUV-
max 13,7) ve bitisigindeki T2-T4 vertebra metastazi
ile uyumluluk saptandi (Sekil 3). Toraks manyetik
rezonans gorintilemede (MRG) mediastinel yag
dokusunda bir miktar invazyon gorildi, ancak gogus
duvarinda primer odak veya metastaz olabilecek her-
hangi bir malignite bulgusuna rastlanmadi. Serebral
MRG’de de beyin metastazi saptanmadi. Tim viicut
kemik sintigrafisinde de metastaz (sol dordinci-
besinci kaburga, sag besinci kaburga ve kostoverteb-
ral kavsak) ile uyumlu bulgular gorilda.

Sekil 3. PET/BT: 15x12x14 cm diizensiz Kitle lezyonu, icerisinde hipo-
metabolik alanlar.

Doku o6rneklemesi amaciyla hasta fiberoptik bron-
koskopi islemine alindi. Bronkoskopi sirasinda, sol Uist
lob girisini tikayan mobil, beyaz endobronsiyal lezyon
gorildu. Buradan brons lavaji, forseps biyopsi ve
firca biyopsi alindi, ancak mikrobiyolojik ve patolojik
ornekler tanisal degildi. Bu asamadan sonra hastaya
transtorasik tru-cut biyopsi islemiyle 6rnekleme
yapildi.

Histolojik olarak tiimor, fuziform ve oval yapida hiic-
relerden olusan, fokal alanlarda belirgin pleomorfizm
gosteren mezenkimal komponentin yani sira diizen-
siz gland benzeri yapilar veya yariklar olusturan epi-
teliyal komponent igceren bir patern sergilemekteydi.
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. KRR P SO I :
Sekil 4a. Igsi ovoid hiicreler ve epitelyal hiicrelerin (mavi ok) bir arada goriildiigii bifazik malign tiimor, H-E, x100

Sekil 4b. Pleomorfik (kirmizi ok) hiperkromatik ovoid atipik hiicreler (mavi ok) ve glandiiler patern sergileyen epitelyal hiicreler (mavi ok), H-E,
x200

Sekil 4c. Ovoid mezenkimal ve epitelyal hiicrelerin birarada goriildiigii bifazik malign tiimor, H-E, x100

Sekil 4d. Sinovyal sarkoma ait tiimor hiicrelerinde, epitelyal komponentte immiinohistokimyasal olarak pansitokeratin ile pozitif boyanma, Pan-
sitokeratin, x40.

Sekil 4e. Bifazik sinovyal sarkom olgusunda immiinohistokimyasal olarak EMA ile epitelyal komponentte pozitif boyanma, EMA, x200.

Sekil 4f. Tiimor hiicrelerinde TLE1 immiinhistokimya boyasi ile giiclii niikleer diffiiz boyanma, TLE1, x200

Sekil 4g. Tiimor hiicrelerinde Bcl2 immiinhistokimya boyasi ile fokal pozitif boyanma, Bel2, x200

Sekil 4h. Tiimor hiicrelerinde CD99 immiinohistokimya boyasi ile pozitif boyanma, CD99, x200
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Her iki komponent arasinda yer yer keskin yer yer
belirsiz gecisler vardi. Arada az sayida mitoz iceren
hiicreler gozlendi.

Tamor hicrelerinde hem epitelyal hem igsi goriinen
hiicrelerde TLE-1 ile giicli nikleer boyanma, CD99,
vimentin ve Bcl2 ile pozitif boyanma, epitelyal kom-
ponentte ise, EMA ve pansitokeratin ile pozitif boyan-
ma saptandi. Timor hicreleri, CD34, kalretinin, des-
min, S100, sinaptofizin, kromogranin, P40, Melan A
ve HMB45 ile negatif boyanma gosterdi. Olgu, bifazik
sinovyal sarkom ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Hasta kemoterapi icin onkoloji bélimine refere edil-
di. Hasta kemoterapi alirken meydana gelen pnémo-
ni ve ¢oklu organ yetmezligi nedenli 7 ay sonra eksi-
tus oldu.

TARTISMA

Sinovyal sarkom agresif seyreden bir malignitedir ve
tim sarkomlarin %5-10’unu olusturur. Genellikle

ergenlerde ve genclerde saptanir ve alt ekstremitede
gorilme sikhgr daha yiiksektir (6zellikle diz ¢cevresin-
de) . Yash populasyonda saptanan sinovyal sarkom-
da ise prognoz daha kétiu seyreder . Pulmoner
sinovyal sarkom ise nadir gorilen bir durumdur ve
tim akciger maligniteleri icinde yaklasik %0,5 orani-
na sahiptir @. ilk dnce Zeren tarafindan 1995 yilinda
25 olgunun ozellikleri ile tanimlanmustir ©).

Sinovyal sarkom tanisi morfolojik, immunohistokim-
yasal ve molekiler ¢alismalarla konulur ve destekle-
nir. Histolojik olarak, kabaca monofazik, bifazik ve az
diferansiye tipleri vardir. Monofazik tipte infiltratif
sinirlara sahip, uniform, igsi-ovoid vezikiler nuveli
dar sitoplazmali hiicrelerin olusturdugu hiperselltler
fasikuler bir yapi gorilir. Bifazik tiimorlerde, igsi ve
gland benzeri yapilar olusturan epitelyal hicreler bir
arada izlenir. Epitelyal hicreler gland benzeri, yarik
benzeri yapilar veya hemanjioperisitomatoz yapilan-
malar gosterebilir. Az diferansiye tipte ise nekroz,
belirgin mitozin yani sira hiperkromatik ntiveli igsi
hicreler izlenmektedir. Ek olarak, mast hcreleri,
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hemanjioperisitik dallanmalar gosteren damarlar,
fokal kalsifikasyon gozlenebilir. Timor karakteristik
olarak, SS18, SSx1, SSx2 ve SSx4'de t (X;18) (p11;
g11) kromozomal translokasyonu gostermekte oldu-
gundan son tani translokasyon calismalari ile destek-
lenir veya dogrulanir @,

Bifazik sinovyal sarkom olgularinda histolojik olarak
ayirici taniya, bifazik malign mezotelyoma, az dife-
ransiye skuamoz hicreli karsinoma ve adenokarsino-
ma, soliter fibréz tiimor alinabilir. Olgumuzda timor-
de ovoid-igsi hicreler belirgin komponent olarak
bulunuyordu. Yukarida soz edilen timorlerin yani
sira yer yer oganoid benzeri yapilanma goruldigin-
den noéroendokrin timorleri ve igsi hicrelerden
dolayi leiomyosarkomu da ayirici tanida distinduk.
Olgumuzda tiimor, immunohistokimyasal olarak, P40
ve P63 negatif oldugundan skuamoz hiicreli karsino-
mayi, Desmin negatif oldugundan leiomyosarkoma-
yI, Kromogranin ve Sinaptofizin negatifliginden dola-
yi noroendokrin tlimorleri, TTF-1 negatif olmasi
nedeniyle akciger adenokarsinomasini ayirici tanida
disladik. Kalretinin ve CK5/6 negatif olmasindan
dolayl malign mezotelyomayi da ekarte ettik. Ayrica
CD34’Un negatif boyanmasi, TLE1 ve EMA ile pozitif
boyanma nedeniyle de soliter fibréz tUmori ayirici
tanida disladik. Olgumuzda, timor hicreleri vimen-
tin, CD99 ve Bcl-2 ve TLE-1 icin pozitifti ve epitelyal
bilesen EMA ve Sitokeratin AE1/AE3 ile pozitif boyan-
ma gosterdi (Sekil 4). Tumor hiicreleri, ayrica S-100,
HMBA45 ve Melan A, ile negatif boyanma gosterdigin-
den malign periferik sinir kilift timoria gibi nérojenik
timorleri ve malign melanomay! da ayirici tanida
eledik. TLE1'in oldukca gli¢li boyanmasi ve BCI2 ve
CD99’un da eslik etmesinin yani sira sitokeratin ile
epitelyal komponentin gozlenmesi bifazik sinovyal
sarkomu disidndurdd.

Radyolojik goriintiilemelerde plevral sivi, noduler
kalinlasma gibi plevral malign tutulumu destekleye-
cek veri olmamasi; klinik olarak nérolojik defisit veya
cilt lezyonu bulunmamasi gibi histolojik taniya yar-
dimci veriler géz onlinde bulundurularak malign
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mezotelyoma, soliter fibroz timor, malign periferik
sinir kihfi timord gibi noérojenik timaorler ve malign
melanoma ekarte edildi.

immiinohistokimya ve molekiiler ydntemlerin kulla-
nimi sinovyal sarkom tanisinda oldukga yararhdir.
immiinohistokimyasal calismalarda, sinovyal sarkom
hicreleri CK, EMA, Bcl-2, vimentin ile immunhisto-
kimyasal olarak reaktivite gosterir. Sinovyal sarkom-
da CD99, %50-100 oraninda pozitiftir ©7),

EMA, CK AE1/AE3 ve CK7 kullanimi, sinovyal sarkom-
daki epitelyal farklilasmayi belirlemek icin en yararh
belirteclerdir ®. Olgumuzda epitel bileseni EMA ve
CK AE1/AE3 ile gosterdik. CD34, SMA, S100 ve des-
min immuin-boyamalar olgumuzdaki gibi genellikle
negatiftir. Sinovyal sarkomda kullanilan gilincel en
spesifik glincel immunohistokimyasal belirte¢ TLE-1
olup, olgumuzda da giicli boyanma gdstermistir. Bu
belirtec, %80-90 oraninda spesifite ve sensitivite gos-
terir 19,

Sinovyal sarkomda altin standart yontem, t (X; 18)
(SYT-SSX) translokasyonunun saptanmasidir. Sinovyal
sarkom icin spesifiktir ve olgularin%95’inden fazla-
sinda bulunur @,

Cikar Catismasi: Yoktur.
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