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QZET

Sinovyal sarkom @cukluk yas grubunda (ghci siklikta gdlen yumugk doku tim&idir. Olgularn biylk bir kismi
ekstremite yerlegmlidir. Sinovyal sarkom son derece nadir olarak g@s duvar/, abdomen ve retroperitoneal bdgede de
izlenmektedir. Literatirde saptayabildigmiz ¢cukluk yas grubunda ¢&ofagus yerlegmli sinovyal sarkom olgusu iki
tanedir. ¢ aydir progresif disfaji ve solunum sikintisi ile bag/uran 8 yagndaki kiz gcukta indirekt laringoskopi ile
saptanan larenks ve hypofarenksi dolduran, polipoid yapida sinovial sarkom olgusu nadir gdimesi nedeniyle
sunulmugur. Olguya kemoterapi, radyoterapi ve lokal rezeksiyon uygulanmigir. @cuk 60 aylik takipte hastaliksiz
yag@maktadir.

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.

GiRiS

Sinovyal sarkom ¢ocukluk yas grubunda tginci si kli kta
gorilen yumusak doku timdarudur. Cesitli serilerde ilk iki
dekattaki orani %2-6 olarak bildiriimektedir. Tum yas
guruplar i¢in bildirilmis en genis hasta serisi Enzinger ve
Weiss'e (1) aittir ve 345 olgunun %31 kadari ¢ocukluk yas
gurubundadi r.
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Olgulari n biyuk bir ki smi ekstremite yerlesimlidir. Ayri ca
son derece nadir olarak gogis duvari, abdomen ve
retroperitoneal bolgede de izlenmektedir. Gocukluk yas
grubu sinovyal sarkomlari ni n irdelendigi ¢ok merkezli bir
cali smada 219 olgu igerisinde 6zofagus lokalizasyonlu
olgu bildirilmemistir. Cocukluk yas grubunda 6zofagus
yerlesimli sinovial sarkom nadir oldugu i¢in olgumuz tani ,
tedavi ve takip 6zellikleri ile sunulmustur (1-5).
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OLGU

Uc aydi rilerleyici disfaji ve solunum si ki nti si ile bagvuran
8 yas| ndaki ki z gocukta 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 bulgulari intraluminal yerlesimli
yaklasi1 k 8x8x6 cm boyutlari nda 6zofagus timarini ortaya
koydu (Resim 1). Paravertebral fasya tutulumu mevcuttu.
i ki tarafll 1 cm’ den kiicik servikal lenfadenopatiler
saptandi . Endoskopide kitlenin servikal 6zofagus kékenli
oldugu belirlenerek kitleden multipl biyopsiler ali ndi ve
solunum si ki nti si ni gidermek amaci yla trakeostomi yapi Idi .

Resim 1. Timdin &efagus yerlegmini gésteren manyetik resonans

gaintideme

Biyopsi orneklerinde; 6zellik géstermeyen nonkeratinize
cok katli yassi epitelden olusan mukoza alti nda bifazik
yapi da bir timor dokusu izlendi (Resim 2)
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Resim 2 : Timain bifazik gginimii(x100, H.E)
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Tumor fuziform ve oval yapi daki hiicrelerden olusan,
belirgin pleomorfizm g6steren mezenkimal komponent
yani si ra diizensiz glandlar olusturmus veya solid hiicre
adalart seklinde yine asikar pleomorfizm g0Osteren
epiteliyal komponent ve bu iki komponent arasi ndaki gegis
formlari ndan olugmaktaydi . Tim komponentlerde oldukga
siI k atipik mitozlar mevcuttu. Glanddler yapi lari nlimeninde
mukus benzeri madde birikimi dikkati ¢ekti. Retikulum
boyasi nda epiteliyal ve mezenkimal komponentler kolayca
birbirlerinden ayri labilmekteydi. Gegis komponenti ise
epiteliyal ki si mlara benzer retikiler lif diizenlenmesine
sahipti. Pansitokeratin ile epiteliyal ve gegis ki si mlari
kuvvetli pozitif boyanma gdsterirken (Resim 3), epiteliyal
membran antijeni (EMA) epitelial hlcrelerin sitoplazmik
kenarlari boyunca pozitif saptandi . Vimentin ile yalni zca
mezenkimal komponentte fokal boyanma g6zlendi. Ayri ca
son derece yaygi n nekroz dikkati ¢ekti. Bu histopatolojik
ozellikleri ile olguya bifazik sinovyal sarkom tani s1 kondu.

Resim 3 : Epitelyal komponentte pansitokeratin pozitiflig (x100, DAB)

Olgu paravertebral fasya invazyonu nedeniyle inoperabl
kabul edilerek adjuvan kemoterapi ve radyoterapi
uygulanmasi na karar verildi. Hastaya EICESS-92
protokoliine goére 4 kir AVAC kemoterapisi uygulandi .
Kontrol MR incelemesinde timor boyutlari nda %50'den az
kigulme saptanmasi na kargi1 n endoskopik olarak timdrde
yaygi n nekroz goézlendi. Olgunun cerrahi agi si ndan
inoperabl kriterinin devam etmesi nedeniyle 21 Ekim-15
Arali k 1998 tarihleri arasi nda 5440cGy radyoterapi
uygulandi . Radyoterapi sonrasi nda kemoterapisi devam
eden hastani n tekrarlanan MR incelemesi ve endoskopik
baki sinda cerrahi sansinin dogdugu dusunulerek
operasyonu planlandi . Olgumuzun ilk tani s1 ndan itibaren
gecen sire 60 aydir. Olgu hastali ksiz olarak
yasamaktadi r.
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Literatlrde ¢ocukluk yas gurubunda saptayabildigimiz en
blylik sinovyal sarkom dizisi 219 olgu ile Okgu ve
arkadaslari na aittir.

Tum serilerde olgulari n baydk bir ki smi  ekstremite
yerlesimli olup; bas-boyun lokalizasyonlular olgulari n
yaklasi k % 10’ unu olusturmaktadi r. Son derece nadir
olarak gégus duvari , abdomen ve retroperitoneal bélgede
de izlenmektedir. Literatiirde saptayabildigimiz ¢ocukluk
yas gurubunda 6zofagus yerlesimli sinovial sarkom olgusu
iki tanedir (1,6 —9).

GunUmuzde sinovyal sarkomun epitel ve fibroblast benzeri
hicreler yoniinde differansiye olabilen primitif mezenkimal
prekirsor hicrelerden koken aldi g1 kabul edilmektedir.
Tumor epitelyal ve mezenkimal alanlari n birarada
bulunusu nedeniyle yumusak dokunun karsinosarkomu
olarakda adlandi ri Imaktadi r. Bu tumorin isimlendirilmesin
deki sinovyal sézcugu, lezyonun ekleme yaki n alanlarda
si k olarak ortaya ¢i1kmasi na dayanmaktadi r. Ancak
sinovyal eklem igermeyen retroperitoneal bdlge ve
6zofagusta gorilebilmesi timorin multipotent prekirsor
hicrelerden kdken aldi g1 gortsini destekler niteliktedir
(1,2).

Tumor histopatolojik olarak monofazik veya bifazik
komponent igerebilir. Bu durumun prognostik 6nemi son
derece tartismalidir. Bazi yayl nlarda monofazik
mezenkimal tumdrlerin daha kétll prognoza sahip oldugu
bildirilirken, hastalari n uzun sire izlendigi serilerde,
tumorin monofazik veya bifazik olmasi ni n prognozu
etkilemedigini ortaya koyan ¢ali smalar da mevcuttur(l, 4).
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outcome. J Clin Oncol 2003 ; 21 : 1602-1611.

Sinovyal sarkomda en dnemli prognostik kriterin yerlesim
yeri oldugu ¢ ok degiskenli analizlerle ortaya konmaktadi r.
Ekstremite yerlesimi cerrahi olarak ¢1 kari labilmeye daha
fazla sans verdigi icin iyi prognostik faktor olarak
gorulmektedir. Cok degiskenli analizlerde timor ¢capi nin5
cm’ den biuyuk olmasinin prognozu belirgin olarak
kotilestirdigi bildiriimektedir. Ladenstein ve arkadaglari ni n
c¢ali smasi nda (3) ekstremite di $1 sinovyal sarkomlari n
¢api ni n5cm’ den blyik olma egilimini ortaya koymalari ,
son derece oOnemli bu ki prognostik faktori
birlestirmektedir. Bizim olgumuzda da timdérin 8 cm
¢api nda olmasi , Ladenstein ve arkadaglari ni n bulgular ni
guclendirmektedir (1, 3, 4, 10).

Sinovyal sarkomda O©nerilen tedavi bicimi cerrahi
eksizyona kemoterapi ve radyoterapi eklenmesidir.

Kemoterapi ile birlikte si nirli cerrahi yaklagi m ve bunu
izleyen kemoterapi ile radikal cerrahiye gore daha iyi
sonuglar bildirmektedir. Ancak Kampe ve arkadaglari
adjuvan kemoterapinin hastali ksi z yasam siresini
uzatmakla birlikte, genel yasam sturesine etkili olmadi g1 ve
ekstremite di g1 timorlerde avantaj saglamadi g1 na iliskin
sonuglar bildirmistir  (10). Yine de modern tedavi
prensipleri ve kemoterapi rejimindeki gelismeler sayesinde
%45 civari ndaki 5 y1 Il k yagsam oranlari %70-80 seviyesine
ulagsmi stir (3,10).

Ekstremite di g1 sinovyal sarkom olgulari ni n son derece az
olmasi, bu olgulari n gercek prognozlari nin ortaya
konmasi ni engellemektedir. Cocukluk ¢agi nda 6zofagus
yerlesimli bildirilmis Gglncl olgu olmasi nedeniyle bizim
vakami zi n da literattirdeki bilgilere katki da bulunacagi
dislncesindeyiz.
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