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Eklem i¢i yumusak doku sarkomlarinin teshis ve tedavi prensipleri

Diagnosis and treatment principles for intra-articular soft tissue sarcomas
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Eklem i¢i yumusak doku tiimorleri nadiren goriiliirken eklem
ici yumusak doku sarkomlari ise daha nadir gorilen bir anti-
tedir. Basta diz eklemi olmak Ulzere; kalga, dirsek, ayak bilegi
ve diger eklemlerde goriilebilir. Sinovyal sarkom ve sinovyal
kondrosarkom en sik bildirilen iki timor olmakla birlikte
malign tenosinovyal dev hiicreli tiimér, miksofibrosarkoma ve
epiteloid tiimor de eklem igi tutulum sergileyebilir. Eklem cev-
resi kemik ve yumusak doku baslangicli sarkomlar da eklem
icine kirik, tendon-ligament baglantilari ve sinovyum yoluyla
bulasim gosterebilir. Eklem ici sarkomlara temel gilincel yak-
lasim radyolojik bitiin verilerin kullanilarak kitlenin 6zellik-
lerinin belirlenmesi sonrasi uygun bolgeden biyopsi yapmak
ve/veya kitlenin eklem ile birlikte eksizyonu/rezeksiyonudur.

Anahtar sozciikler: yumusak doku sarkomu; sinovyal sarkom; sinovyal
kondrosarkom; ekstraartikiiler rezeksiyon

goralir.! Bu tiimorlerin ¢ogu, eklem cevresi

kemik ve bag dokulardan sigrama sonrasi ortaya
cikabilir veya iyi huylu bir eklem ici timorin malign
transformasyonu sonrasi meydana gelebilir, nadiren
de primer baslangicli bir sarkom olarak karsimiza
cikar.® Primer baslangicli sarkomlarin en sik goriil-
digu bolge diartrodial bir eklem olan dizdir. Genel
olarak erkeklerde biraz daha fazla goriilir (3:2). Genel
yas araligl 16-84 olmakla birlikte en sik goruldiigu yas
aralig1 40-50 arasidir.t

E klem ici yumusak doku sarkomlari olduk¢a nadir

Osteosarkom, Ewing sarkom ve kondrosarkom gibi
timorler biiyime gekirdegi ve eklem kikirdagi bariyer-
lerini gecemedikleri icin eklem invazyonu pek yapmaz-
lar. Eklem ici kirik olmasi veya eklem cevresi kapsiil ve
ligament tendon baglantilarini invaze etmesi sonrasi
eklem ici invazyon gortlebilir.

Soft tissue tumors within joints are rare, and intra-articular
soft tissue sarcomas are even rarer. They can occur in joints
such as the knee, hip, elbow, ankle, and others. While syno-
vial sarcoma and synovial chondrosarcoma are the two most
commonly reported tumors, malignant tenosynovial giant
cell tumor, myxofibrosarcoma, and epithelioid tumors can
also exhibit intra-articular involvement. Sarcomas originating
from the periarticular bone and soft tissue can also spread to
the joint through fractures, tendon-ligament connections, and
synovium. The current fundamental approach to intra-articu-
lar sarcomas is to determine the characteristics of the mass
using all available radiological data, followed by biopsy from
the appropriate area and/or excision/resection of the mass
with the joint.

Key words: soft tissue sarcoma; synovial sarcoma; synovial
chondrosarcoma; extra-articular resection

iyi huylu timérlerden malign transformasyon
yapanlar arasinda sinovyal kondromatozis bulunur.
Sayisiz nuks ile devam eden uzun bir ddnemden sonra
konvansiyonel kondrosarkom gelisebilir.** Yine iyi
huylu bag doku timérlerinden tenosinovyal dev huicreli
timaoriin malign transformasyon yaptigi bildirilmistir.©

De novo olusan intraartikller sarkomlar nadirdir.
Hastalar genellikle gittikce artan agn, sislik, kronik
eflizyon ve bir kitle hissi ile basvururlar. En sik sinovyal
sarkom olmak tizere sirasiyla konvansiyonel kondro-
sarkom, ekstraskeletal kondrosarkom, ekstraskeletal
miksoid kondrosarkom, malign tenosinovyal dev hiic-
reli timor, miksofibrosarkoma ve epiteloid sarkomlar
gortlirler. En sik da diz eklemi tutulur.™
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SINOVYAL KONDROSARKOM

Sinovyumun primer baslangicli sinovyal kondrosar-
komu oldukga nadirdir. Vakalarin %70’inde etiyolojide
sinovyal kondromatozis yatar veya tani aninda sinov-
yal kondromatozis gorullr. Yizde 20’den az vakada
primer baslangicli sinovyal kondrosarkom gorilmus-
tir.” Sinovyal kondromatozislerin %6,4’tinde malign
transformasyon bildirilmistir.®! Sinovyal kondrosarkom-
larda genetik olarak FN1-ACVR2A yeniden diizenleme
sikca gorullr. CDKN2A ve KMT2A-BCOR fiizyonlar da
tanimlanmistir.® Ortalama 50-70 yaslarda gorilen bu
hastalik erkeklerde daha siktir. Kondrosarkom gelisi-
minden 6nce 11 yillik rapor edilmis sinovyal kondroma-
tozis periyotlari vardir."* Yarisi diz kékenliyken Ugte
biri kalga eklemi kokenlidir. Geriye kalani ayak bilegi,
omuz ve temporomandibuler eklemde gorilmustir.
Klinik olarak eklemde biiylyen bir kitle olarak karsi-
miza ¢ikar. Daha 6nce sinovyal kondromatozis nedeni
ile sinovyektomi ve/veya eksizyon yapilan vakalarda
hizli progresyon da malign transformasyon agisindan
bir gosterge olabilir. Radyolojik olarak kemik destriik-
siyonlari, kondrosarkomu kondromatozisten ayirmada
fikir verebilir ancak belirgin bir gosterge degildir. Halka
seklinde veya diizensiz kalsifikasyonlar ve eklem cev-
resi yumusak doku sisligi tanimlanmistir. Makroskobik
olarak eklem bircok opak, mavi-beyaz kikirdak nodiille
dolmustur.[? Sinovyal kondrosarkomu sinovyal kond-
romatozisten ayiran en onemli histolojik parametreler
kondrositlerin kiimelenmesinin kaybi, miksoid matriks
degisimi ve periferdeki timoér hiicrelerinde nekroz ve
ignelenme gorilmesidir.™ Tedavide eklemin total rezek-
siyonu veya amputasyon yapilabilir. Yiiksek dereceli lez-
yonlar disinda kemoterapi ve radyoterapinin tedavi edici
etkisi yoktur. En sik uzak metastaz bolgesi akcigerdir ve
%30 oraninda metastaz goriilebilir.2 Klinik gidisati kon-
vansiyonel kondrosarkoma gore daha agresiftir.

MALIGN TENOSINOVYAL DEV HUCRELi TUMOR

Oldukga nadir goriilen bu timoér %70-80 oraninda
primer baslangiclidir. Geriye kalani diffliz tenosinov-
yal dev hicreli timoér Gstinde malign transformasyon
sonucu olusur. En sik alt ekstremitede ve ortalama 50
yas civarinda goralir.' Manyetik rezonans goriintile-
mede heterojen olmakla birlikte eklem disina uzanim
belirgin 6zelligidir. Benign formunda oldugu gibi hemo-
siderin tutulumu gorulir. Mikroskobik olarak sarkoma-
toz komponenti farkli diferansiyasyonlara sahip ylksek
dereceli andiferansiye pleomorfik sarkom gibi goriindr.
Hastalarin yarisinda metastaz gelisir ve ugte biri bu
nedenle hayatini kaybeder. En sik bélgesel lenf nodu ve
sonrasinda akciger ve omurga metastazi yapmaya meyilli
bu timor yiksek oranda agresiftir.'*'? Tedavide genis

veya radikal rezeksiyonu takiben adjuvan kemoterapi ve
radyoterapi verilebilir.l*!

SINOVYAL SARKOM

Sinovyal sarkom tiim primer yumusak doku maligni-
teleri arasinda %2,5-10 arasinda gorilmektedir.’3 En
stk gorildiigi bolge diz cevresidir.'*t5 Eklem ici goriilme
sikligl %5-18 olarak rapor edilmistir.+ Biitlin sinovyal
sarkomlar icin %10’dan azi eklem i¢i baslangicli veya
uzantilar sinovyuma ulasmis halde rapor edilmistir.”!
intraartikiiler sinovyal sarkom diz ve dirsek ekleminde
gorilebilir. Bununla birlikte temporomandibuler eklem
de rapor edilmistir.’® Sinovyal sarkomanin kalsifikas-
yon gosterebilmesi nedeniyle radyolojik olarak sinov-
yal kondromatozisle karismasi s6z konusu olabilir. Bu
nedenle histolojik ayrim 6nemlidir.'® Periost reaksiyonu
gorilebilmekle birlikte, kemik invazyonuna pek rast-
lanmaz. Manyetik rezonans goriintiilemede ayirt edici
bulgular Ggli sinyal intensitesi bulgusu, meyve tabagi
gorlntlisu, sivi-sivi seviyelenmesi ve septali multilobiile
gbrinim sayilabilir.' Bununla birlikte, popliteal bir kist
seklinde de karsimiza gikabilir. Klinik gidisati dngérmek
zor olmakla birlikte 6liimcil olabilecegi de akilda bulun-
durulmalidir. Yavas buylyen, derin sislige neden olan,
bazen de agri yapmayan kitleler olarak prezente olurlar.
Semptom siiresi aylardan on yillara kadar uzanabilir
(Sekil 1). Radyolojik ayirici tanisinda hemanjiom, lipom,
sinovyal kondromatozis, yumusak doku kondrosarko-
mu veya osteosarkomu, miyozitis ossifikans ve anevriz-
ma sayilabilir. Sinovyal sarkomun prognozu koétuddr.
Bes yillik sagkalim %59 olarak rapor edilmistir.?? Uzak
metastazlarin varligi bes yilik sagkalimi %10’a kadar
disirar. Bes santimetreden buyiik timorler, 25 yasin
altinda olmak ve histolojik olarak iyi diferansiye alanlarin
olmamasi kotii prognoz gostergeleridir.2+?2 Metastazlar
en sik akcigere olmakla birlikte, kemik ve karaciger-
de de gorilebilir. Lenf nodu metastazi nadirdir. Lokal
tedavisinde cerrahiyle birlikte radyoterapi kullanilabilir.
Yapilacak ekstremite koruyucu cerrahi ekstra artikuler
rezeksiyon veya intraartikiiler eksizyon seklinde olabilir
(Sekil 2). Komplike vakalarda amputasyon tercih edile-
bilir. Sistemik tedavide kemoterapétikler, immiin modu-
latorler ve tirozin kinaz inhibitorleri kullanilmaktadir.24

DiGER SARKOMLAR

Miksoenflamatuvar fibroblastik sarkom nadiren
metastaz yapan, biyolojik olarak orta dereceli bir timor-
dir.?®! Sinovyumun tendon kiliflarina komsu oldugu
bolgelerden koken aldigl dusinilmektedir.?! Eklem igi
anjiyosarkom literatlrde bir defa omuz ekleminde gordl-
mustlr.? Metastaz yapmamis andiferansiye pleomorfik
sarkom romatoid artriti olan bir hastada dizde rapor
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Sekil 1.a,b. Kirk li¢ yasinda kadin hasta: 25 yillik dizde yavas biytliyen
kitle oykisl biyopsi sonrasi sinovyal sarkom teshisi aliyor (a).
Ekstraartikuler rezeksiyon ve moddiler timor protezi ile tedavi edildi (b).

Sekil 2.a,b. Elli dort yasinda erkek hasta: Sekiz yildir dizindeki agri MRG
ve biyopsi sonrasi sinovyal sarkom teshisi aliyor (a). Ekstraartikiler
eklem rezeksiyonu ve modiiler timor protezi ile tedavi edildi (b).

edilmistir.?s! Eklem ici yliksek dereceli liposarkomun da
dizde nadiren gorilebilecegi, radyolojik olarak da pig-
mente villonodiler sinovit ile karisabilecegi literatiirde
bulunmaktadir.?]
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EKLEM iCi KITLELERE TEMEL YAKLASIM

Bir eklem igi kitle ya da sislik ile karsilasildiginda hika-
ye, fizik muayene, rutin kan testleri, tam kan sayimi, sedi-
mantasyon, C reaktif protein ve direkt rontgene bakilir.
Romatolojik bir hastaliktan slipheleniliyorsa romatolog
veya genel ortopedi ve travmatoloji uzmanina yonlendi-
rilir. Eklem gevresi kemigin icinde bir lezyondan stphele-
niliyorsa bu agresif veya agresif olmayan olarak katego-
rize edilerek, agresifse ortopedik onkologa yonlendirilir.
Eklem ici yumusak dokuda kemikle iliskili ya da iliskisiz
bir olusumdan sipheleniliyorsa icindeki kalsifikasyon,
radyolusensi ve komsu kemik veya kikirdakta olustur-
dugu destriiksiyona bakilarak 6n fikir olusturulabilir.
Kalsifikasyonlar kikirdak seklinde veya serbest halde ise
sinovyal kondromatozis, noktasal vaskdler flebolit sek-
linde ise hemanjiom, bulutsu sekilde ise gut tofusd,
meniskal-ligamento6z kalsifikasyon tipinde ise psédogut,
kalkar debrisi seklinde ise néropatik eklem dustindlebilir.
Manyetik rezonans goriintileme bu asamada problem
¢6zlcu olacaktir. T2 hipointens bir lezyon pigmente villo-
nodiiler sinovit (PVNS), gut, hemofili, amiloid, tliberkdloz
ve romatoid artriti distindirebilir. T1 hiperintens bir lez-
yon lipoma arboresans, lipom, liposarkom ve hemanjiyo-
mu 6n plana alir. Sivi-sivi seviyelenmesi ise hemartroz,
lipohemartroz ve sinovyal sarkomu akla getirir.®2®

Bircok kitlenin MRG ve BT yardimi ile tanimlanmasi
mumkundur. Malign gérinimdeki kitlelerde eklemle en
iliskili olmayan kisimlarindan igne veya tru-cut biyopsi
yapilarak tani konulur. Eklem i¢i sarkomlarin giincel
cerrahi tedavisinde ekstraartikiler rezeksiyon bulun-
maktadir. En sik diz ekleminde uygulanan bu yontemde
tiimor protezi ile rekonstriksiyon ve ekstansér meka-
nizma tamiri yapilmaktadir. Bu yontemde enfeksiyon
oranlari %50’ye varabilmektedir.?® Yine bu yéntemde
patella kirk ihtimali ve diger komplikasyon agisindan
dikkatli olmak gerekmektedir.% Eklem artrodezi, rotas-
yonplasti ve amputasyon diger tedavi secenekleri olarak
siralanabilir.
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