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ÖZOFAGUSUN S NOVYAL SARKOMU : OLGU SUNUMU
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ÖZET

Sinovyal sarkom çocukluk ya  grubunda üçüncü s kl kta görülen yumu ak doku tümörüdür. Olgular n büyük bir k sm
ekstremite yerle imlidir. Sinovyal sarkom son derece nadir olarak göüs duvar , abdomen ve retroperitoneal bölgede de
izlenmektedir. Literatürde saptayabildi imiz çocukluk ya  grubunda özofagus yerle imli sinovyal sarkom olgusu iki
tanedir. Üç ayd r progresif disfaji ve solunum s nt  ile ba vuran 8 ya ndaki k z çocukta indirekt laringoskopi ile
saptanan larenks ve hypofarenksi dolduran, polipoid yap da sinovial sarkom olgusu nadir görülmesi nedeniyle
sunulmu tur. Olguya kemoterapi, radyoterapi ve lokal rezeksiyon uygulanm r. Çocuk 60 ayl k takipte hastal ks z
ya amaktad r.

SUMMARY

Synovial sarcoma represents the third soft tissue tumor of the pediatric age group. Most of these cases are located in the
extremities. Synovial sarcoma is very rarely located in thoracic wall, in abdominal and retroperitoneal regions. Only two
cases of childhood synovial sarcoma of the esophagus has been reported. An 8 year-old girl with a three-months history
of progressive dysphagia and dyspnea is represented in this study. A polypoid mass was observed by indirect
laryngoscopy filling the larynx and hypopharynx. She underwent chemotherapy, radiotherapy and incomplete resection.
She is alive without disease in 60 months follow-up.

Sinovyal sarkom çocukluk ya  grubunda üçüncü s kl kta
görülen yumu ak doku tümörüdür. Çe itli serilerde ilk iki
dekattaki oran  %2-6 olarak bildirilmektedir. Tüm ya
guruplar  için bildirilmi  en geni  hasta serisi Enzinger ve
Weiss'e (1) aittir ve 345 olgunun %31 kadar  çocukluk ya
gurubundad r.
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Olgular n büyük bir k sm  ekstremite yerle imlidir. Ayr ca
son derece nadir olarak gö üs duvar , abdomen ve
retroperitoneal bölgede de izlenmektedir. Çocukluk ya
grubu sinovyal sarkomlar n irdelendi i çok merkezli bir
çal mada 219 olgu içerisinde özofagus lokalizasyonlu
olgu bildirilmemi tir. Çocukluk ya  grubunda özofagus
yerle imli sinovial sarkom nadir oldu u için olgumuz tan ,
tedavi ve takip özellikleri ile sunulmu tur (1-5).
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Üç ayd r ilerleyici disfaji ve solunum s nt  ile b vuran
8 ya ndaki k z çocukta indirekt laringoskopi ile larenks ve
hipofarenksi dolduran polipoid yap da ve morumsu renkte
kitle izlendi. Kord vokaller ve kord hareketleri normal
bulundu. Tomografi ve MR bulgular  intraluminal yerle imli
yakla k 8x8x6 cm boyutlar nda özofagus tümörünü ortaya
koydu (Resim 1). Paravertebral fasya tutulumu mevcuttu.

ki tarafl  1 cm’ den küçük servikal lenfadenopatiler
saptand . Endoskopide kitlenin servikal özofagus kökenli
oldu u belirlenerek kitleden multipl biyopsiler al nd  ve
solunum s nt  gidermek amac yla trakeostomi yap ld .

Resim 1. Tümörün ösefagus yerle imini gösteren manyetik resonans

görüntüleme

Biyopsi örneklerinde; özellik göstermeyen nonkeratinize
çok katl  yass  epitelden olu an mukoza alt nda bifazik
yap da bir tümör dokusu izlendi (Resim 2)

Resim 2 : Tümörün bifazik görünümü (x100, H.E)

Tümör füziform ve oval yap daki hücrelerden olu an,
belirgin pleomorfizm gösteren mezenkimal komponent
yan ra düzensiz glandlar olu turmu  veya solid hücre
adalar eklinde yine a ikar pleomorfizm gösteren
epiteliyal komponent ve bu iki komponent aras ndaki geçi
formlar ndan olu maktayd . Tüm komponentlerde oldukça

k atipik mitozlar mevcuttu. Glandüler yap lar n lümeninde
mukus benzeri madde birikimi dikkati çekti. Retikulum
boyas nda epiteliyal ve mezenkimal komponentler kolayca
birbirlerinden ayr labilmekteydi. Geçi  komponenti ise
epiteliyal k mlara benzer retiküler lif düzenlenmesine
sahipti. Pansitokeratin ile epiteliyal ve geçi  k mlar
kuvvetli pozitif boyanma gösterirken (Resim 3), epiteliyal
membran antijeni (EMA) epitelial hücrelerin sitoplazmik
kenarlar  boyunca pozitif saptand . Vimentin ile yaln zca
mezenkimal komponentte fokal boyanma gözlendi. Ayr ca
son derece yayg n nekroz dikkati çekti. Bu histopatolojik
özellikleri ile olguya bifazik sinovyal sarkom tan  kondu.

Resim 3 : Epitelyal komponentte pansitokeratin pozitifli i (x100, DAB)

Olgu paravertebral fasya invazyonu nedeniyle inoperabl
kabul edilerek adjuvan kemoterapi ve radyoterapi
uygulanmas na karar verildi. Hastaya EICESS-92
protokolüne göre 4 kür AVAC kemoterapisi uyguland .
Kontrol MR incelemesinde tümör boyutlar nda %50'den az
küçülme saptanmas na kar n endoskopik olarak tümörde
yayg n nekroz gözlendi. Olgunun cerrahi aç ndan
inoperabl kriterinin devam etmesi nedeniyle 21 Ekim-15
Aral k 1998 tarihleri aras nda 5440cGy radyoterapi
uyguland . Radyoterapi sonras nda kemoterapisi devam
eden hastan n tekrarlanan MR incelemesi ve endoskopik
bak nda cerrahi ans n do du u dü ünülerek
operasyonu planland . Olgumuzun ilk tan ndan itibaren
geçen süre 60 ayd r. Olgu hastal ks z olarak
ya amaktad r.
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Literatürde çocukluk ya  gurubunda saptayabildi imiz en
büyük sinovyal sarkom dizisi 219 olgu ile Okçu ve
arkada lar na aittir.

Tüm serilerde olgular n büyük bir k sm  ekstremite
yerle imli olup; ba -boyun lokalizasyonlular olgular n
yakla k % 10’ unu   olu turmaktad r. Son derece nadir
olarak gö üs duvar , abdomen ve retroperitoneal bölgede
de izlenmektedir. Literatürde saptayabildi imiz çocukluk
ya  gurubunda özofagus yerle imli sinovial sarkom olgusu
iki tanedir ( 1, 6 – 9 ).

Günümüzde sinovyal sarkomun epitel ve fibroblast benzeri
hücreler yönünde differansiye olabilen primitif mezenkimal
prekürsör hücrelerden köken ald  kabul edilmektedir.
Tümör epitelyal ve mezenkimal alanlar n birarada
bulunu u nedeniyle yumu ak dokunun karsinosarkomu
olarakda adland lmaktad r. Bu tümörün isimlendirilmesin
deki sinovyal sözcü ü, lezyonun ekleme yak n alanlarda

k olarak ortaya ç kmas na dayanmaktad r. Ancak
sinovyal eklem içermeyen retroperitoneal bölge ve
özofagusta görülebilmesi tümörün multipotent prekürsör
hücrelerden köken ald  görü ünü destekler niteliktedir
(1,2).

Tümör histopatolojik olarak monofazik veya bifazik
komponent içerebilir. Bu durumun prognostik önemi son
derece tart mal r. Baz  yay nlarda monofazik
mezenkimal tümörlerin daha kötü prognoza sahip oldu u
bildirilirken, hastalar n uzun süre izlendi i serilerde,
tümörün monofazik veya bifazik olmas n prognozu
etkilemedi ini ortaya koyan çal malar da  mevcuttur(1, 4).

Sinovyal sarkomda en önemli prognostik kriterin yerle im
yeri oldu u çok de kenli analizlerle ortaya konmaktad r.
Ekstremite yerle imi cerrahi olarak ç kar labilmeye daha
fazla ans verdi i için iyi prognostik faktör olarak
görülmektedir. Çok de kenli analizlerde tümör çap n 5
cm’ den büyük olmas n prognozu belirgin olarak
kötüle tirdi i bildirilmektedir. Ladenstein ve arkada lar n
ça mas nda (3) ekstremite d  sinovyal sarkomlar n
çap n 5 cm’ den büyük olma e ilimini ortaya koymalar ,
son derece önemli bu iki prognostik faktörü
birle tirmektedir. Bizim olgumuzda da tümörün 8 cm
çap nda olmas , Ladenstein ve arkada lar n bulgular
güçlendirmektedir (1, 3, 4, 10).

Sinovyal sarkomda önerilen tedavi biçimi cerrahi
eksizyona kemoterapi ve radyoterapi eklenmesidir.

Kemoterapi ile birlikte s rl  cerrahi yakla m ve bunu
izleyen kemoterapi ile radikal cerrahiye göre daha iyi
sonuçlar bildirmektedir. Ancak Kampe ve arkada lar
adjuvan kemoterapinin hastal ks z ya am süresini
uzatmakla birlikte, genel ya am süresine etkili olmad  ve
ekstremite d  tümörlerde avantaj sa lamad na ili kin
sonuçlar bildirmi tir (10). Yine de modern tedavi
prensipleri ve kemoterapi rejimindeki geli meler sayesinde
%45 civar ndaki 5 y ll k ya am oranlar  %70-80 seviyesine
ula r (3,10).

Ekstremite d  sinovyal sarkom olgular n son derece az
olmas , bu olgular n gerçek prognozlar n ortaya
konma  engellemektedir. Çocukluk ça nda özofagus
yerle imli bildirilmi  üçüncü olgu olmas  nedeniyle bizim
vakam n da literatürdeki bilgilere katk da bulunaca
dü üncesindeyiz.
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