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Giris: Tium yumusak doku sarkomlarinin %10 ‘unu olusturan sinovyal sarkom (SS),
epitelyal komponenti olan mezenkimal bir timordir. Daha siklikla geg cocukluk cagi ve geng
eriskinlerde goridlmektedir. t(X;18)(p11.2;911.2) genetik mutasyon, SS ‘lerde %90 olarak
gorinmekle birlikte patognomik bir translokasyondur.SS, tipik olarak ekstremitelerin derin
yumusak komponentinden kdken almakla birlikte boyun, toraks ve gévdeden de kdken
alirlar. Fakat plevrapndémonial , kardiyak, gastrointestinal sistemden de nadiren kéken
almaktadir.tVakamiz 38 yas kadin hasta, plevrapnémonial kéken alan SS olup nadir bir
klinik prezentasyonu olmasi nedenli sunmak istedik.

Vaka: 38 yasinda kadin hasta, ek hastaliklari adrenal yetmezlik ve bipolar bozuklugu olup
dispne ve sirt agrisiyla basvurmus. Hastanin aktif semptomu yok. Adrenal yetmezlik icin
prednisolon; bipolar bozuklugu icinse valproik asit, ketiapin almaktaydi.

Fizik muayende sag alt zonlarda solunum sesleri azalmisti. Tomografisinde sag parakardiak
yerlesimli solid vaskiler kanlanma iceren kitlesel lezyon saptandi. Wedge rezeksiyon
patolojisi 7 cm capli ig hicreli sarkom derece 2 ve pariyetal plevra tutulumlu olarak geldi. Ki
67 'si %30 olup IHC CD 34, EMA, ERG, TTF-1, SOX-10 ve TLE-1 negatif geldi.

Hastaya adjuvan radyoterapi uygulandi. 8 ay sonrasinda kontrolde Sag akcigerde lokule
plevral sivi, plevrada 5 mm kalinhida ulasan nodtler kalinlasma saptandi. Yapilan eksizyonda
pariyetal plevra tutulumunun eslik ettigi niks i§ hicreli sarkom geldi. Yapilan IHCde Bcl-2-
124 pozitif, TLE-1 soluk pozitif ve Sitokeratin, EMA seyrek pozitif; CD 34 ile ERG negatif
geldi. Hastaya NGS'inde SS18-SSX1 fizyonu saptandi. Hasta ss olarak kabul edildi.Hastaya
4 kdr adriamisin 25mg/mz ile ifosfamid 1200 mg/mz ile radyoterapi uygulandi. Hasta
izleminin 3.ayinda hastaliksiz izlenmektedir.

Tartisma: SS, orijini belli olmayan heterojen bir neoplazidir. Monofazik ve bifazik olmak
Uzere iki ana alt tipi mevcuttur. SS ayrica kétl diferensiye yuvarlak, ossifiye ve miksoid gibi
koétl prognozlu alt tipleri de mevcuttur 2. SS patognomik translokasyonu kromozom X ve 18
arasinda gergeklemektedir ve SS’larin %95’inde gorilmektedir. Bu translokasyon sonucunda
timor patogenezinde rol oynayan SS18:SSX1 ve SS18:SSX2 (nadiren SS18:55X4) fizyon
proteinleri sentezlenmektedir.:Daha ¢ok ekstremitelerden kdken almakta olup literatlirde
bildirilmis cok az plevrapulmoner SS mevcuttur. Atipik seyirli SSlar ayrica daha kétu
seyretmektedir 45. SS'li bir hasta, lokalize veya metastatik hastalikla gelebilir. Genellikle,
lokalize bir hastalia cerrahi olarak mikroskobik negatif sinir (RO rezeksiyon) elde etmek igin
yaklasilire.Lokalize sinovyal sarkomlu hastalarda, ameliyat dncesi veya sonrasi dénemde
radyoterapi (RT) kullanilir.Lokal olarak ilerlemis, rezeke edilemeyen veya metastatik SS
hastalarin tedavisi, palyasyon ve yasam sliresini uzatmayi amaclar. Tedavide sitotoksik
kemoterapi, tirozin kinaz inhibitdrleri kullanimi yer almaktadir.

Anahtar Kelimeler : sinovyal sarkom, t(X;18)(p11.2;q11.2)



