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OZET

Plevral sinovyal sarkom, plevranin oldukca nadir gortlen bir ti-
moridir ve Ingilizce literatiirde sadece 16 olgu rapor edilmistir.
Bu makalede, masif eksudatif hemorajik plevral efiizyonlu orta
yaslt bir primer sinovyal sarkom olgusu sunulmaktadir.

Hasta, klinigimize, dort aydir stiren okstrtk, gogls agrisi, ge-
ce terlemeleri ve kilo kaybiyla birlikte olan, zaman icerisinde git-
tikce kotilesen nefes darligiyla basvurdu. Fizik muayenede sag
hemitoraksta azalmis fremitus, perkiisyonda matite mevcuttu ve
solunum sesleri duyulamadi. Bilgisayarli tomografide sag torasik
boslukta masif plevral eflizyon ve sag plevral ytizeyde, en buyti-
gu 2.4 cm ¢apinda noddller izlendi. Torasentezle alinan hemora-
jik stvinin LDH ve protein incelemeleri sonucunda eksuda karak-
terinde oldugu gosterildi. Plevra biyopsisi ve plevral sivinin histo-
sitolojik incelemesi sonucu, kronik non-spesifik plorit olarak gel-
di. Bu sonuc Ulzerine daha ileri inceleme olarak VATS (Video -As-
sisted Thoracoscopic Surgery) yapildi. VATS ile alinan plevral do-
ku orneginin immiinohistokimyasal analizinde timor hiicrelerin-
de pansitokeratin, vimentin, sitokeratin S, EMA ve S-100 ile pozi-
tif; kalretinin, TTF-1, CEA ile negatif boyanma elde edildi. Butiin
bu bulgular 1s1ginda olgu “Primer Plevral Sinovyal Sarkom” olarak
degerlendirildi. Hastaya kemoterapi verildi.

Anahtar sodzciikler: plevra tiimorleri, sinovyal sarkom

GIRIS

Plevral sinovyal sarkom, plevranin oldukca nadir goriilen bir
tiimoriidiir. Plevradan kaynaklanan sinovyal sarkom ilk kez
1996°da goriilmiistiir(1] ve Ingilizce literatiirde bugiine kadar
16 olgu bildirilmisgtir[2].

OLGU SUNUMU

Klinigimize bagvuran 45 yasindaki erkek hastanin dort aydir
stiren ve son 20 giindiir siddetlenen sirt agrisi, eforla nefes dar-

ABSTRACT

Pleural synovial sarcoma is an exceptional neoplasm of the pleura
and only 16 cases have been reported in the English language
literature. In this report, we are presenting a case of middle aged
male with massive exudative hemorrhagic pleural effusion.

The patient presented with progressively worsening shortness
of breath for the past four months and cough, chest pain, night
sweats and weight loss. Physical examination revealed decreased
fremitus, dullness to percussion and absence of breath sounds at
right hemithorax. A computed tomography scan revealed large
pleural effusion in the right thoracic cavity. There were multiple
nodules (bigest nodule was 2.4 cm) on the right pleura in CT.
Thoracentesis showed hemorrhagic fluid with elevated lactate
dehydrogenase (LDH) and protein suggestive of exudation.
Histocytological analysis of pleural effusion and pleural biopsy
showed chronic non-specific pleuritis. Because of this result, VATS
(Video-  Assisted Thoracoscopic  Surgery)
Immunohistochemical analysis of VATS specimen revealed
positive staining of the tumor cells for pancytokeratin, vimentin,
cytokeratin S, EMA, S-100 and negative staining for calretinin, TTF-
1, CEA. These findings led us to a diagnosis of primary synovial
sarcoma of the pleura. The patient was given chemotherapy.

was done.
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1181, halsizligi, gece terlemesi, kilo kayb1 sikayetleri vardi. Fi-
zik muayenede; TA:100/70 mmHg, nabiz: 120/dk, solunum
dakika sayis1 25 idi. Inspeksiyonda sag hemitoraks solunuma
katilmiyordu. Perkiisyonda, sagda matite mevcuttu. Oskiiltas-
yonda sag hemitoraksta solunum sesleri duyulamadi. Diger
sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar bulgularinda; Hb:
11.2, Het: %32, 1okosit: 9300, sedimentasyon:132 mm/saat
olarak olciildii. Kan biyokimyasi normal bulundu. Arter kan
gazlarinda; pH: 7.42, pCO,: 33, pO,: 88 idi. Balgamda ARB
iki kez negatifti. Solunum fonksiyon testinde FVC: 3430 ml
(%54), FEV,: 2570 ml (%50), FEV /FVC: %75 olarak deger-
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lendirildi. PA akciger grafisinde, mediastende sola dogru yer
degistirmeye neden olan, sag akcigeri tiimiiyle dolduran ho-
mojen dansite artig1 izlendi. Toraks bilgisayarli tomografisin-
de, sag hemitoraksta masif siv1 birikimine bagl olarak, trakea,
0zefagus, mediastinal ana vaskiiler yapilar ve kalp orta hattin
soluna itilmisti. Sag akciger tiimiiyle kollabe olup mediasten
sinirina dayanmisti. Sag hemitoraksta masif plevral efiizyonun
yani sira alt zonlarda ve diafragmatik plevrada 2.4 cm capinda
nodiil ile cevresinde daha kiigiik ¢apli nodiiller saptandi
(Resim 1). Yapilan torasentezle hemorajik plevral sivi alindi
ve s1vinin laboratuvar incelemesinde Het: %9, LDH:274, total
protein: 4.4, albumin: 2.8 ol¢iilerek, kan biyokimyasiyla da
yapilan oranlamalar sonucu eksuda niteliginde oldugu
saptandi. Plevra biyopsisi ve iki kez gonderilen sivi sitolojisi
sonucu, “kronik non-spesifik plorit” olarak geldi. Bronkosko-
pi yapild1 ve sag iist-alt lob segmentlerindeki hafif daralma di-
sinda tiim brons ve segmentler acik olarak izlendi. Tan1 koy-
ma amaciyla daha ileri inceleme olarak VATS (Video-Assis-
ted Thoracic Surgery) yapildi. VATS ile alman plevral doku
orneginin immiinohistokimyasal analizinde tiimor hiicrelerin-
de pansitokeratin fokal alanlarda 6zellikle iri poligonal hiicre-
lerde pozitif, sitokeratin S genis alanlarda pozitif, S-100 fokal
pozitif, EMA fokal stoplazmik pozitif, vimentin genis alanlar-
da pozitif; kalretinin negatif, TTF-1 negatif ve CEA negatif
olarak saptandi (Resim 2 ve Resim 3). Morfoloji ve boyanma
ozelliklerine gore patoloji sonucu “Plevral Sinovyal Sarkom”
olarak rapor edildi. Hastaya, primer odag1 arastirma amaciyla
beyin BT, batin BT ve tiim viicut kemik sintigrafisi yapildi.
Ancak biitiin bu incelemelerin sonucu normal olarak geldi.
VATS sonrasi sivi 6nemli dlciide bosaltildiktan sonra cektiri-
len toraks BT’sinde de akciger parankiminde tiimoral lezyon
gozlenmedi. Plevral yiizeyde, bir onceki BT de goriilen nodiil-

Resim 1. Sagda masif plevral efiizyon, diyafragmatik
plevrada 2.4 cm gapinda nodiil ve ¢evresinde daha kiigtik
capli nodiiller goriilmektedir.

ler izlendi. Fizik muayene ve yapilan tarama islemleri sonu-
cunda plevral yiizeydeki biiyiik nodiiliin primer tiimor oldugu,
etrafindaki nodiillerin ve plevral efiizyonun lokal invazyon so-
nucu gelistigi diisiiniildii. Biitiin bu bilgilerin 15181nda olgu
“Primer Plevral Sinovyal Sarkom” olarak degerlendirildi ve
kemoterapi amaciyla bir onkoloji merkezine sevk edildi.

TARTISMA

Yumusak dokunun sinovyal sarkomlari, tipik olarak adole-
sanlar ve geng erigkinlerde ortaya cikan (15-40 yas arasi),
nadir goriilen (tiim sarkomlarin %7-8’1), oldukga agresif sey-

Resim 2. Bifazik karakterli tiimor, fibrosarkom benzeri igsi hiicrelerden olusan demetlerden (a) ve arada miksoid matriks

iceren zeminde karsinomatoid yapilardan (b) olusmaktadr.
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Resim 3. Karsinomatoid yapilar fibrotik dokuda sikismis, yer yer sekret igeren, epiteloid hiicrelerin dosedigi kiigiik
asinerlerdir (a). Immiinohistokimyasal calismada igsi hiicrelerden olusan demetler vimentin pozitif (b), asiner yapilar

pansitokeratinle pozitiftir (c).

reden, malign tiimdorlerdir(s]. Genellikle ekstremitelerin bii-
yiik eklemlerini tutarlar(s4]. Ikinci siklikta bas-boyun bolge-
sinde goriiliirler. Nadiren de oral kavite, anterior abdominal
duvar, retroperiton, mezenter, larinks, 6zefagus, periferik si-
nir, santral sinir sistemi, deri, prostat, bobrek, kalp, medias-
ten, akciger ve plevraya yerlesebilirler(s,51. Etiyolojileri bilin-
memektedir. Son yaymlarda, adinin aksine, timoriin sinov-
yal orijinli olmadig1, ancak multipotent ana hiicrelerin me-
zankimal ve/veya epitelyal yapiya diferansiye oldugu bildi-
rilmistir(4]. Plevral kavite sarkomlari, liposarkom, kondrosar-
kom, osteosarkom ve malign schwannoma olarak siniflandi-
rilmiglardir. Plevral sinovyal sarkom ise oldukg¢a ender ra-
porlanmistir. Bunun nedeni belki de bu tiimoriin malign me-
zotelyomaya histolojik olarak benzerlik gostermesi ve yan-
lislikla malign mezotelyoma olarak teshis edilmesidir(15].
Primer torasik sarkomlar, biiyiik heterojen kitlelerden soliter
pulmoner nodiil, santral endobronsiyal tiimorler ve pulmoner
arterleri tutan intraluminal kitlelere kadar genis radyolojik
goriintimlere sahiptirler. Plevral sinovyal sarkomlar ise kitle
veya plevral efiizyon seklinde radyolojik goriintii verirlere].
Timor makroskopik olarak iyi sinirli, yuvarlak veya cevre
dokuyu komprese edebilen multilobiiler sekildedir. Capi, or-
talama 7.5 cm’dir (2-16 cm arasi)(7]. Histolojik olarak (mik-
roskopik morfolojilerine gore) dorde ayrilirlar: 1-Bifazik tip
(epitelyal ve igsi hiicrelerden olusur), 2-Monofazik fibroz
tip, 3-Monofazik epitelyal tip (nadir goriiliir), 4-Az Diferan-
siye (yuvarlak hiicreli) tipis]. Tip tayinleri ultrastriktiirel, im-
miinohistokimyasal ve sitogenetik calismalarla yapilir(s5].
Tiimoriin klinik belirti verisi, yerlestigi organa gore degisir.
Plevral sinovyal sarkomda gogiis agrisi en sik gozlenen sika-
yettir. Bunu dispne ve oksiiriik izler(5]. Plevral sinovyal sar-
kom, diger bolgelerdeki sinovyal sarkomlara benzer immii-
nohistokimyasal ve ultrastriktiirel 6zellikler gosterir(s]. Si-
novyal sarkomlarin ¢ogu sitokeratin, epitelyal membran an-
tijen (EMA), vimentin ile (+) boyanma gosterir(35,8]. S-100
proteinine ise %30 oraninda fokal immiin reaktivite gosterir-
leri2]. Vimentin mezankimal hiicrelerin, EMA ve sitokeratin
ise epitelyal hiicrelerin belirlenmesinde énemlidir. Ozellikle
bifazik sinovyal sarkom, epitelyal elementler icerdiginden,
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sitokeratin ve EMA ile; mezankimal elementler de icerdigin-
den vimentin ile pozitiflik verir(3]. Kalretinin ise mezotelyo-
madan ayirict tanida yardimer olur. Malign mezotelyomada
kuvvetle pozitiftir ve sensitivitesi %100’lere varir[9].
1996°da plevranin primer sinovyal sarkomu olarak ilk kez 5
olguluk bifazik 6zellik gosteren seri bildirilmis, sitokeratin
pozitif, EMA pozitif, vimentin pozitif bulunmustur(i0]. Yine
1997°de primer bifazik plevral sinovyal sarkomlu 18 yasin-
da bir kadin olgu sunulmus; teshiste immiinohistokimyasal
boyama, elektron mikroskopisi ve sitogenetik analizlerin
onemi vurgulanmistir[11]. Fransa’da ise 36 yasinda erkek
hastaya once bifazik plevral malign mezotelyoma teshisi ko-
nulmus; ancak oldukca agresif atipik klinik gidis, erken geli-
sen akciger metastazlari ile tanidan siiphelenilmis ve yapilan
immiinohistokimyasal boyalarla primer bifazik plevral si-
novyal sarkom oldugu belirlenmistir(121. italya’da yapilan ¢a-
lismada 4 bifazik sinovyal sarkomlu (BSS) ve 4 bifazik ma-
lign mezotelyomali (BMM) hasta arasindaki ayirimi saglaya-
bilen immiin belirteclerden o6zellikle kalretinin degerli bu-
lunmugtur. Kalretinin BMM’lilerde pozitif, BSS’lilerde ise
negatif boyanma gostermistir13]. Essary ve arkadaslarinin
bildirdigi 9 akciger, 2 plevral ve 1 hem akciger, hem de plev-
ral olan primer pléropulmoner sinovyal sarkomlu olgularin
hepsinde EMA fokal pozitif olarak gozlenmistir[14]. Japon-
ya’da ise 46 yasindaki kadimin daha once iki kez plevral tii-
mor nedeniyle operasyon gecirdigi (33 ve 36 yaslarinda), yi-
ne plevral tiimor nedeniyle hastaneye bagvurdugu bildiril-
mistir. Yapilan immiinohistokimyasal boyalarla EMA pozi-
tif, sitokeratin pozitif, vimentin pozitif saptanmis ve bifazik
tipte plevral sinovyal sarkom teshisi konmustur(15]. Sundu-
gumuz olguda da immiinohistokimyasal boyalarla sitokeratin
S pozitif, pansitokeratin pozitif, EMA pozitif, vimentin pozi-
tif, S-100 pozitif; TTF-1 negatif, CEA negatif, kalretinin ne-
gatif saptanmig, bulgularimiz yukaridaki ¢aligmalarin cogun-
da bildirilen sonuglara uygun bulunarak, bifazik plevral si-
novyal sarkom tanis1 konmustur. Ayrica pek cok c¢alismada
daha ileri inceleme olarak yapilan sitogenetik caligsmalarla
sinovyal sarkomlularin %90’indan fazlasinda kromozomal
translokasyon [t(X;18) (p11.2; q11.2)] tespit edilmis ve bu-
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nun sinovyal sarkoma spesifik oldugu bildirilmistir(ss,7].
Radyolojik olarak 2.4 cm’lik en biiyiik nodiiliin etrafinda da-
ha kiiciik nodiiller ve masif plevral efiizyon saptandig: icin
tiimoriin primerini arastirma amactyla viicut taramast yapil-
mis, sonugta bagka bir tiimor odagi saptanamamistir. Primer
plevral sinovyal sarkomun etrafina erken multipl lokal invaz-
yon yapabilecegi bildirilmistir(12]. Bu nedenle hastamizda
primer tiimoriin en biiyiik olan 2.4 cm’lik nodiil oldugu, et-
rafindaki nodiillerin ve plevral efiizyonun lokal invazyonla
gelistigi diisiiniilmiis, biitiin bu bilgilerin 15181nda olgumuz
“Primer Bifazik Plevral Sinovyal Sarkom” olarak degerlen-
dirilmistir. Sinovyal sarkom icin standart bir tedavi yontemi
yoktur. Cogu hastaya cerrahi ya da cerrahiyle birlikte adju-
van radyoterapi uygulanmistir. Bunlarla kontrol edilemeyen
hastalara adjuvan kemoterapi (KT) verilmistir. Bir meta-ana-
lizde adjuvan KT nin lokal rekiirrensi azaltarak yasam kali-
tesini artirdig1 rapor edilmistir(34]. Hastamiz i¢in en uygun
tedavinin kemoterapi olduguna karar verilmistir.

Ozetle, primer plevral sinovyal sarkom ¢ok nadir goriilen
bir tiimordiir. Epitelyal ve mezankimal komponentler iceren
tiimorlerle, 6zellikle malign mezotelyoma ile siklikla karis-
maktadir. Ayirici tanida immiinohistokimyasal ve sitogenetik
calismalarin 6nemi biiyiiktiir.
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