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OLGU 
 

5 yıl 3 ay, erkek 
 

YAKINMA 
İshal, karın ağrısı  
 



ÖYKÜ 

• Bilinen hastalığı olmayan hastanın yaklaşık 45 gün önce karın 
ağrısı ishal şikayeti başlamış dış merkez başvurusunda 
rastlantısal olarak sol inguinal bölgede yaklaşık 5cm lezyon 
saptanmış. Hasta bize biyopsi raporu ile başvurdu. 



Özgeçmiş 

• Miadında,doğum tartısı bilinmiyor , C/S ile doğum 

• YDYBÜ yatışı yok. 

• Aşıları tam. 

• Kullandığı ilaç yok. 

• Operasyon öyküsü yok 

• Hastane yatışı yok. 

• Bilinen allerjisi yok.   

 

 



• Anne: 38 yaş, sağ - sağlıklı 

• Baba:  39 yaş, sağ - sağlıklı 

• Akraba evliliği yok. 

1.  Çocuk: 8 yaş erkek sağ sağlıklı 

2. Çocuk: Hastamız  

3. Çocuk: 3 aylık erkek sağ sağlıklı 

 

SOYGEÇMİŞ 



FİZİK MUAYENE 

• Ateş: 36.3 C derece 

• Nabız: 102/dk  

• Solunum sayısı: 20/dk  

• Tansiyon:  100/80  

• SPO2: %99 



FİZİK MUAYENE 

• Genel durum: İyi 

• Deri: Cilt rengi doğal.  

• Baş ve Boyun:  Kafa yapısı simetrik. Ek patoloji saptanmadı.  

• Gözler:  Bilateral ışık refleksi var.  

• Dolaşım dizgesi:  Kalp sesleri S1, S2 doğal. S3 yok. Üfürüm yok. Femoral 

nabızları bilateral alınıyor. 

• Solunum dizgesi: İki akciğeri eşit havalanıyor. Ral, ronküs yok. 

• Karın: Batın rahat. Hepatosplenomegali yok.  

• Ürogenital Dizge : Haricen erkek. Anomali saptanmadı. Sol inguinal bölgede 

yaklaşık 6 cm sert  fikse lezyon mevcut. 

• Kas-İskelet Dizgesi: Doğal 

• Sinir Dizgesi: Doğal. 

 



Laboratuvar Bulguları 

 

WBC (Lökosit) - 6760µL                                             (3460-10040) 

NEU (Nötrofil Sayısı) - 3550 µL                                  (1470-7340) 

HGB (Hemoglobin) - 12 g/dL                                      (12.1-16.6) 

MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 77,50 fL                 (81.8-98) 

PLT (Trombosit) – 328000 µL                                     (172000-380000) 

 

 

LDH - 262 U/L 

Sodyum (Na) - 139 mmol/L                                         (136-145) 

Potasyum (K) - 4,4 mmol/L                                         (3.5-5.1) 

Ürik asit – 2,2 mg/dL                                                   (2.4-5.7) 

Kalsiyum: 9.42 mg/dL                                                 (8.6-10.6) 

Kreatinin - 0,32 mg/Dl                                                 (0.5-0.9) 

AST (SGOT) - 22 U/L                                                  (…<32) 

ALT (SGPT) – 9.7 U/L                                                  (…<33) 

 

 

  

      



Görüntüleme PET –CT  

• Boyunda her iki servikal-juguler zincirde yoğun artmış metabolizma gösteren lenfadenopatiler 
izlendi (reaktif?/metastaz?). 

 

• Sağ kommon iliak bölgede yoğun artmış metabolizma gösteren nodüler lezyon izlendi 
(LAP?). 

 

• Sol femoral bölge anteriorda kas planları içinde malignite düzeyinde heterojen yoğun 
artmış metabolizma gösteren kitlesel lezyon izlendi. Histopatolojik değerlendirme 
önerilir. 

 

• Tanımlanan kitle komşuluğunda metabolizma göstermeyen ve hafif artmış metabolizma 
gösteren milimetrik lenf nodları izlendi (metastaz?). 

 

• Sağ femoral bölgede artmış metabolizma gösteren milimetrik lenfadenopatiler izlendi 
(metastaz?). 

 

 





Klinik Seyir 

   

      

Hasta patoloji sonucu ile başvurdu. 

10 gün sonra PET-CT görüntülemesi yapıldı. 

Görüntülemeden 2 gün sonra ifosfamid doksorubisin tedavisi başlandı.  

 





Sinoviyal Sarkom  
 





Tanım 

• Sinovyal sarkom rabdomiyosarkom dışı yumuşak doku 
sarkomunun en yaygın türlerinden biridir. Yıllık insidansı 
çocuklarda milyonda 0,8 ve yetişkinlerde milyonda 1,4 olup tüm 
yumuşak doku sarkomlarının yaklaşık %8 ila 10'unu oluşturur. 
Genel popülasyonda, tanı için ortalama yaş 30 civarındadır ve 
vakaların %30'undan fazlası esas olarak ergenlerde ve 20 yaşın 
altındaki yetişkinlerde görülür. 

 

 

       

 

 



• Klinik: Çoğunlukla ekstremitelerde (%66) ve gövde, baş ve 
boyunda ağrısız ve yavaş büyüyen yumuşak doku kitlesidir. 
Bazı hastalarda yavaş gelişen, oldukça sakin küçük periartiküler 
lezyonlar olabilir.  

 

• Tanı anında, hastaların %10'undan azı, (çoğunlukla 
akciğerlerde olmak üzere) metastatik hastalıkla başvurur ve 
nodal yayılım neredeyse yoktur.  



Patogenez 

• Vakaların %90ından fazlasında bulunan 
spesifik kromozomal translokasyon 
t(X;18)(p11.2;q11.2)'dir. 

• SYT:SSX1 en yaygın füzyondur 
(hastaların üçte ikisi) 

• t(X:20)'den kaynaklanan SS18:SSX1 
füzyonu ve SS18:SSX4 füzyonları ise 
Nadiren bulunur. 

• SS18:SSX füzyon proteini antikorları 
sinoviyal sarkom tanısı için oldukça 
spesifik ve duyarlıdır. 

 

 

 

 

 

 

 



Prognostik faktörler 

• Tanı anındaki cerrahi sınırlar  

• Tümör boyutu ve metastaz varlığı 

• Tümör bölgesi (aksiyal tümörler, ekstremitelerdeki tümörlere 
göre daha kötü prognoza sahiptir). 

 

 



Sınıflandırma 

• Histolojik olarak : 

 

• monofazik (iğ hücresi) 

• bifazik (epiteloid ve iğ hücreleri)  

• az diferansiye 

 

• Histolojik alt tipinden bağımsız lokal invazivliği ve metastaz 
yapma potansiyeli sebebiyle yüksek gradeli bir tümör olarak 
kabul edilir. 



Yönetim -Tedavi 

• Sinoviyal sarkomun kemoterapiye "orta" duyarlılığa sahip olduğu kabul edilir 

• Bu duyarlılık rabdomiyosarkomdan daha azdır, ancak diğer yetişkin sarkomları için bildirilenden 
daha yüksektir. Yanıt oranı %45-60 aralığında rapor edilmiştir. 

 

• Yetişkinlerde ifosfamid-doksorubisin kombinasyonu tedavisi geniş deneyime dayanmaktadır.Ancak 
hastalığın nadir olması nedeniyle çocuklarda en iyi kemoterapi kombinasyonunu doğrulayacak 
prospektif karşılaştırmalı birinci basamak çalışmalar hala mevcut değildir.  

 



Tedavi 

Figure 1 represents the risk-adapted treatment for localised SS at diagnosis, developed in the EpSSG NRSTS 2005 study. The first EpSSG report on SS included 

138 patients 



Prognoz 

• Pediatrik çalışmalarda neoadjuvan veya adjuvan kemoterapi 5 cm'den büyük, tamamen rezeke edilemeyen veya 
metastatik ve/veya aksiyal bölgede (baş ve boyun, göğüs, karın) yerleşmiş tümörler için endikedir. 

•  Adjuvan radyoterapi endikasyonu da cerrahi sınırlara, boyutuna ve başlangıç bölgesine bağlıdır. 

 

• Biyolojik çalışmalarda çocuklarda daha az metastatik nüks görülmektedir ve bunun nedeninin yetişkin ve 
pediatrik genomik farklılıklardan olabileceği düşünülmektedir Sarkomdaki karmaşıklık indeksi (“CINSARC”), 
yetişkin sarkomunda (ve özellikle sinoviyal sarkomda) yüksek prognostik değeri gösteren, kromozom bütünlüğü 
ve genomik karmaşıklıkla ilgili 67 genlik bir indekstir. Bu indeks hastaları kemoterapi alıp almama konusunda 
sınıflandırmak için potansiyel olarak kullanılabilir.  

• Erişkin sinoviyal sarkomda sıklıkla, pediatrik olgularda ise nadiren kromozomal instabilite rapor edilmiştir. 



Prognoz 

• Başlangıçta uzak metastazı olan pediatrik sinovyal sarkomlu hastaların klinik davranışları hakkında sınırlı veri 

mevcuttur. Sonuç genellikle iç karartıcıdır ve standart bir tedavi hala eksiktir.  

 

• 2008'den 2016'ya EpSSG protokolüyle tedavi edilen metastatik rabdomyosarkom dışı yumuşak doku tümörü 

21 yaş altı 61 hasta üzerinde (hastaların 6 sı sinovyal sarkom idi) 3 yıllık olaysız sağkalım :%15,4 ve genel 

sağkalım:%34,9 olduğu bildirilmiş.  



Relaps Sinoviyal sarkom 

• Lokalize sinovyal sarkomu olan çocuk ve ergenlerde genel prognoz genellikle 
oldukça tatmin edici olsa da metastatik hastalığı olan veya nükseden hastalar için 
prognoz kötü olmaya devam etmektedir. 

 

• Relaps durumundaki yetişkin ve çocuklar için standart tedavi yaklaşımları 
açısından fikir birliği bulunmamaktadır. genellikle bireyselleştirilmiş bir yaklaşım 
izlenmelidir. 

 

•  Hastaların yaklaşık %25-32'sinde ortalama 24 ayda nüks görülür.  

 

• Uluslararası çalışmalarda, olaysız sağkalım ve genel sağ kalım arasındaki fark 
olarak tanımlanan : “kurtarma aralığı” nın dar olduğu bildirmiştir yani ilerleyici 
veya nüks eden hastaların daha ileri tedavilerle iyileşme şansı düşüktür. 



İtalyan deneyiminde herhangi bir risk faktörü olmayan hastalarda 5 yıllık genel sağkalım %85,7 iken erken nüks, metastaz, ikincil remisyon olmaması faktörlerinden en az birinin varlığı 
ise 5 yıllık genel sağkalımı büyük ölçüde %18,7'ye düşmüştür. 





• Gelişmekte Olan Hedefli ve Hücresel Tedaviler 

• SS18-SSX füzyon varlığı PARP inhibitörü 
kullanımını faydalı hale getirebilir.  

 

• Çok Hedefli Tirozin Kinaz İnhibitörleri ve Diğer 
Hedefli Tedaviler 

• Pazopanib  

• Regorafenib  

• Ramucirumab ve  gemcitabine/docetaxel  

• EZH2 inhibitörleri: tazemetostat 

 

• Bağışıklık Kontrol Noktası İnhibitörleri 

• Atezolizumab  

 



 



Eve Götürülecekler 

• Hastayı kalifiye, uzmanlaşmış bir sevk merkezine yönlendirmek gereklidir.  

• Ayrıntılı moleküler inceleme için nükseden tümöre biyopsi yapma seçeneğini değerlendirmek , moleküler olarak 
yönlendirilmiş, hedeflenmiş tedaviler açısından öneriler sağlamakta faydalı olabilir . Nükseden veya refrakter pediatrik solid 
maligniteler üzerinde kayda değer hassas tıp programları ve ayrıntılı moleküler incelemeler yürütülmüştür ve  Avrupa'da 
MAPPYACTS,66 iTHER,94 INFORM95 ve Tabakalı Tıp Pediatrisi gibi çalışmalar devam etmektedir. 

• İyi prognozla ilişkili özelliklere sahip hastalarda kemoterapi ilk terapötik yaklaşım olabilir. 

• Lokal tedavi (cerrahi ve/veya radyoterapi) zorunludur. Ayrıca, agresif ve mutulatif cerrahi de lokal nüks görülen vakalarda 
düşünülmelidir. Mümkün olduğunda metastazların agresif fokal tedavisi de önerilmektedir. 

• Nüks  sinoviyal sarkomlu genç hastaların sonuçlarını iyileştirmek için yeni kapsamlı yaklaşımlara ihtiyaç vardır.Özel 
prospektif klinik çalışmalar geliştirmek ve hastaları bu tür çalışmalara dahil etmek hastalığın nadir görülmesi sebebiyle zorlu 
bir hedeftir. Bu sebeple küresel ölçekte bir uluslararası işbirliği tümörigenezin daha iyi anlaşılması ve tümörle ilgili yeni 
hedeflerin/yolakların belirlenmesi için ve yeni stratejiler geliştirmede faydalı olacaktır.  



• Dinlediğiniz için teşekkürler... 


