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AYAK BILEGINDE PIGMENTE VILLONODULER SINOVIT:

OLGU SUNUMU
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Pigmente villonodiiler sinovit nadir goriilen ve etyolojisi tam olarak bilin-
meyen benign bir patolojidir. Tendon kilifinin dev hiicreli tiimorii ile ayni
hastalik grubunda, ancak daha yaygin ve eklemi tutan sekli olarak kabul
edilir. Ayrica tedavi sonrasi niiks ¢ok sik goriilmektedir. 6 y1l 6nce ayak
bileginde kitle nedeniyle ameliyat edilmis ve tendon kilifinin dev hiicreli
tiimori tanist almig 24 yasinda bir bayan hastanin, niiks eden kitlesinin
ameliyat sonrasi patolojik tanist pigmente villonodiiler sinovit olarak ra-
por edilmistir. Bu yazida, sunulan olgu ¢ergevesinde, hastaligin tani, teda-
vi ve takip acisindan 6zellikleri gozden gegirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pigmente Villonodiiler Sinovit, Ayak Bilegi.

PIGMENTED VILLONODULAR SYNOVITIS OF THE ANKLE:
A CASE REPORT

Pigmented villonodular synovitis is a rare benign condition of unknown
etiology. It represents a part of a disease spectrum that includes giant cell
tumor of the tendon sheath and is regarded as a more diffuse and intra-arti-
cular form. Recurrence is common after surgery. A 24-year-old woman’s
recurrent lesion in the right ankle region, which was operated on and di-
agnosed as giant cell tumor of the tendon sheath 6 years previously, was
diagnosed as pigmented villonodular synovitis after our current operation.
In this paper, we present a review of the diagnostic, therapeutic and fol-
low-up properties of this rare condition.
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Pigmente villonodiiler sinovit (PVNS) nadir goriilen ve etyo-
lojisi net olarak aciklanamayan, sinoviyal dokunun ¢ogalmasi ve
yikimi ile seyreden bir hastaliktir. Tendon kilifinin dev hiicreli tii-

mdrii ile ayni hastalik grubunda, daha yaygin ve eklemi tutan sekli
olarak kabul edilirl. En sik diz ekleminde goriilmesine ragmen,
ayak bilegi de nadir olarak hastaliktan etkilenmektedir2-3. Cerrahi
eksizyon sonrasi % 70’lere varan oranda niiks bildirilmektedir4.
Burada niiks ile poliklinigimize gelen bayan hastada, ayak bilegini
tutan bir PVNS olgusunun ayirici tan1 ve tedavisi sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Sag ayak bileginde 10x8 cm boyutlarinda agrili kitle ile bag-
vuran 24 yasindaki bayan hasta, 9 yasinda fark ettigi bu kitlenin
baslangicta kiiciik oldugunu ve zamanla biiytidiigiinii belirtti. Ay-
rintili hikayede bu bolge ile ilgili herhangi bir travma tanimlama-
di. Ozellikle artan fiziksel aktivite ve yorgunlukla birlikte agrinin
basladigint ve bu nedenle ilk kez 6 yil 6nce baska bir merkeze
basvurdugunu belirtti. Burada yapilan ameliyatta kitlenin tam ola-
rak ¢ikarilamadigi ve kismi eksizyon ile ameliyatin sonlandiril-
dig1 6grenildi. Tk ameliyata ait patoloji raporu “tendon kilifinin
dev hiicreli tiimérii” olarak rapor edilmis idi. Takip eden dénemde
kitlede biiyiime ve hareket kisitliligt ortaya ¢ikmasi iizerine hasta
klinigimize basvurdu.

Hastanin 6zgegmisi ve sistem sorgusu dogaldi. Muayenesinde,
sag ayak bilegi lateral malleolu i¢ine alan 10x8 cm’lik hareketsiz,

palpasyonla agrili kitle saptandi (Sekil-1). Hastanin diger sistemik

Sekil 1: Sag ayak bilegi lateralinde kitlenin ve eski kesi izinin goriiniimii
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Sekil 2: Kalkaneus lateralinde asinmaya neden olan diizensiz lobiillii
yumusak doku kitlesinin manyetik rezonans goriintiisii.

Ex: 4637
Se: 7

In: 14
OCor P29.7

Sekil 3: Intravenoz kontrast madde enjeksiyonu sonrasi kitlenin kon-
trast tutulumu.

muayeneleri dogaldi. Direkt grafide kalkaneus lateralinde ke-
mik yikimina bagli diizensizlik gézlenmekte idi. Yapilan man-
yetik rezonans goriintiilleme incelemesinde; sag ayak bilegi
lateralinde cilt-cilt alt1 yag dokusunda medialde peroneus lon-

gus ve brevis tendonlarini ¢evreleyen, T1A ve T2A sekanslar-
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da hipointens belirgin heterojen sinyal 6zelliginde, intravendz
kontrast madde tutulumu gosteren, diizensiz lobiile konturlu,
yumusak doku kitlesi oldugu ve bunun kalkaneus lateral kesi-
minde erozif degisikliklere neden oldugu rapor edildi (Sekil-2
ve 3).

Ardindan hasta ameliyata alind1 ve genel anestezi altinda
kitlenin total eksizyonu peroneal tendonlar korunacak sekilde
gerceklestirildi. Histopatolojik incelemede; makroskopik ola-
rak dig yilizii olduke¢a diizensiz goriiniimde, kirli beyaz - kah-
verengi renkte solid bir kitle oldugu, dokular dilimlendiginde
kesit yiizeyinin biiyiik kismini en biiyiigii 1 cm ¢aptaki nodii-
ler yapilarin olusturdugu ve diger alanlarda frajil ve yumusak
kivamli alanlarin bulundugu saptandi. Mikroskopik inceleme-
de, biiylik kismi solid hiicre tabakalarindan olusan degisik bii-
yiikliiklerde doku fragmanlart izlenmekteydi. Dokularin yii-
zey kisimlarinda ise yuvarlak, iyi sinirli, nodiiler yapida hiicre
gruplari ve yer yer disa dogru uzanan villus benzeri ¢ikintilar
saptand1 (Sekil-4). Ayrica yaygin olarak genislemis ve degi-
sik boyutlarda vaskiiler yapilar gézlendi. Lezyonu olusturan
hiicreler yaygin tabakalar halinde, ince ve az miktarda kollaje-
ndz stroma iginde, bol eozinofilik sitoplazmali oval, poligonal
veya igsi goriinimdeydi. Hiicrelerin merkezi yerlesimli, ve-
zikiiler kromatin bulunduran, yer yer belirgin kiigiik niikleol-
li, yuvarlak veya oval, konturlar1 diizglin niikleuslar icerdigi
izlenmekteydi. Bu hiicreler genel olarak birérnek goriiniim-
de, kimi hiicrelerin daha bol kopiiksii sitoplazmalar icerdigi
ve yer yer hemosiderin ile uyumlu sari-kahverengi pigment
birikimi igeren, histiyositik yapida oldugu dikkati cekmekte
idi. Ayrica bu hiicrelere eslik eden yaygin tek ¢ekirdekli infla-
matuar hiicrelerin yani sira, az sayida ¢ok ¢ekirdekli dev hiicre
olusumlar1 da mevcuttu (Sekil-5). Demir birikimine yonelik
yapilan histokimyasal ¢alismada histiyositik hiicrelerde yay-
gin hemosiderin birikimi oldugu izlenmekte idi (Sekil 6). His-

Sekil 4: Villus benzeri yapilar ve bu alanlarda
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Sekil 5: Cok ¢ekirdekli dev hiicre olusumu (HE x 200). genislemis
kan damarlar1 (HE x 200).

Sekil 6: Yaygin hemosiderin birikimi (Prusya mavisi x 100).

topatolojik sonug “pigmente villonodiiler sinovit” olarak rapor
edildi. Hastanin ameliyati sonrasi erken donemde herhangi bir
komplikasyon ile, 6. ay takibinde ise niiks ile karsilagiimadi.

TARTISMA

Pigmente villonodiiler sinovit ilk kez 1852 yilinda Chassa-
ignac tarafindan “tendon kilifinin kanseri” olarak isimlendiril-
mistirS. Fakat pigmente villonodiiler sinovit terimini literatiire
kazandiran 1941 yilinda Jaffe ve arkadaslari olmustur6. PVNS
genellikle 30 - 40 yaslarindaki eriskinleri etkiler. Nadiren ¢o-
cukluk caginda ortaya ¢iktiginda eslik eden diger dogumsal
anomalilere rastlamak olasidir7. Nadir goriilen bu hastaligin
insidansiin milyonda 1,8 oldugu ve bunun 1/4’{iniin lokalize
olarak ortaya ¢iktig1 bildirilmektedir5. Genellikle tek ve bii-
yiik eklemleri tutar. En sik diz eklemi tutulumu goriilmesine

ragmen azalan sirayla kalga, ayak bilegi, omuz ve dirsekte
hastaliktan etkilenebilmektedirl. Bunun yaninda literatiirde
temporomandibular eklem, metatarsofalangeal eklem ve at-
lantoaksial eklem gibi atipik yerlesimlerde ortaya ¢cikan PVNS
olgular1 da bildirilmistir8,9,10,11. Ayak ve ayak bilegi tutulu-
mu PVNS olgularinin yaklasik % 2,5 ini olusturmaktadir 2.

PVNS’in nedeni tam olarak agiklanamamuistir. Patogenez-
de kronik travma ile tekrarlayan hemartrozun bu duruma se-
bep oldugu ileri siiriilmiis olmasina ragmen olgularin yalnizca
% 53’ilinde travma 6ykiisii saptanmistir. Bunun yaninda loka-
lize lipid metabolizma bozuklugunun bir neden olabilecegini
savunan yayinlar mevcuttur 12. Daha genis bir arastirict kit-
lesi ise hastaligin inflamatuar bir siiregle gelisen reaktif veya
rejeneratif bir hiperplazi olduguna inanmaktadir6-13. Fakat
son ¢alismalar PVNS’nin benign sinoviyal bir neoplazi ol-
dugu yoniindedir2-4-5-14. Sinoviyal hiicrelerden gelisen bu
neoplazinin benign oldugu kabul edilmesine ragmen pulmo-
ner ve nodal metastazlarla birlikte goriilen malign olgular da
bildirilmistirl5. Literatiirde heniiz malign degisim bildiren bir
yayin bulunmamaktadir ve malign olgularin primer olarak ge-
listigine inanilmaktadirS§.

Hastalik temel olarak hiicresel diizeyde benzer morfolojik
ozellikler gosteren, siirli ve yaygin olmak iizere iki sekilde
ortaya ¢ikmaktadir. Sinirli sekil daha ¢ok lokal graniilomatoz
bir reaksiyon olarak degerlendirilmektedir ve niiks bu tip ol-
gularda oldukga nadirdir1 6. Buna karsin yaygin sekilde, niiks
orant % 10-70 arasinda degisen degerlerde bildirilmektedir4.
Bu orani etkileyen en énemli unsur yetersiz cerrahidir. Inf-
lamatuar hiicre sayist ve mitotik aktivitedeki yiikseklik de
niiks oranini artiran diger unsurlardir. Weckauf ve ark. yap-
tiklar1 ¢aligmada primer ve niikks PVNS olgularinda, RB ve
p53 hiicre siklus genlerinin ekspresyonlarini arastirmislar ve
RB ekspresyonunun primer, p53 ekspresyonunun ise niiks ol-
gularda ortaya ¢iktigini gostermislerdir4. Ortalama niiks icin
gegen zamanin 4,5 yil oldugu ve niiks gelisen olgularin daha
agir seyrettigi belirtilmektedir13. Bu nedenle 6zellikle yaygin
PVNS’lerin uzun dénem takipleri sarttir.

PVNS makroskopik olarak kirli beyaz, sar1 renkli ve yer
yer kahverengi odaklar igeren bir lezyon olarak karsimiza ¢ik-
maktadir. Diizensiz yiizeyli, kalinlasmis nodiiler olusumlar
kitleye multilobiiler bir goriiniim kazandirir. Genislemis ve
biiylik boyutlu lezyonlarda satellit lezyonlar gdzlenebilirl3.
Etkilenen eklemde sinovyal sivi ksantokromik bir pigmen-
tasyon kazanir. Kahverengi odaklar ise sinoviyal dokuya ve
eklem igerisine tekrarlayan kanamalar neticesinde olusan he-
mosiderin pigmentinin birikmesidir. Histolojik incelemede;
hiperplastik proliferatif sinoviyal doku icerisinde bol miktar-
da ¢ok ¢ekirdekli dev hiicreler ve igsi histiyositler mevcuttur.
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Subsinoviyal histiyositlerin fagosite ettigi hemosiderin depo-
sitleri histolojide dikkat ¢eken Ozelliktir. Tanida kullanilan
ince igne biopsi incelemesinde, sitolojik olarak mononiikleer
histiyosit hakimiyeti, hiicreler i¢inde altin saris1 refraktil he-
mosiderin pigmenti ve histiyositlere gore daha az sayida ¢ok
¢ekirdekli dev hiicreler mevecuttur4-9-17.

Sinoviyal dokunun eslik ettigi tiim yapilar lezyonun ayirici
tanisi i¢in onem kazanmaktadir. Ayirici tanida romatoid artrit,
sinoviyal sarkom, hemofili ve tendon kilifinin dev hiicreli
tiimori yaninda, hematom ve hemanjiyom gibi hemosiderin
pigmenti iceren patolojiler 6n planda diistiniilmelidir1-9. Ten-
don kilifinin dev hiicreli timdrii sinovyal orijini ve igerdigi
dev hiicreler nedeniyle PVNS ile ayni grupta incelenmekte,
fakat onemli klinik farkliliklar igermektedir17. Tendon kilifi-
nin dev hiicreli tiimorii eklem dis1 tutulum gosterir ve siklikla
(% 67) elde, tendon kilifi etrafinda yerlesmektedir. Genellikle
2 cm’den kiigiiktiir, kadinlarda daha siktir ve PVNS’nin aksi-
ne, kitle boyutlarinda biiytime daha az goézlenirl. Romatoid
artrit ise olusan pannus dokusu nedeniyle histolojik olarak
PVNS’ten ayrilir. Pannus igindeki hiicreler daha ¢ok lenfosit
ve plazma hiicre infiltrasyonu seklindedir. Romatoid artritte
tutulan eklemler agirlikli olarak iist ekstremite ve kiiciik ek-
lemlerdir. Bunun yaninda eklem igerisinde olusan kikirdak
ylizey harabiyeti daha 6n plandadir. Hemofilide ise ozellikle
basinca daha fazla maruz kalan diz ve kalga gibi eklemlerde
eklem ici kanama sebebi ile hemosiderin pigmenti ve villoz
sinovyal hiperplazi gelismektedir. Eklem i¢i hematom ve he-
manjiyom da benzer klinik ve histolojik goriiniimlere sahip-
tirler. Atipik yerlesimli olgular klinik degerlendirmede giigliik
teskil edebilirler. Temporomandibular eklem tutulumu, parotis
kaynakl1 bir kitle ile ayirici tan1 gerektirirken, birinci metatar-
sofalangial eklem tutulumu gut ile karisabilir.

PVNS tanisinda, goriintiileme yontemleri ve ince igne
aspirasyon biyopsisi 6nemlidir. Radyolojik olarak; X-ray go-
rintiilerinde sadece yikima ugramis kemik lezyonlari izlene-
bilirken, bilgisayarli tomografide yapist belli olmayan kitle
gorilintiisii ve yikima ugramis kemikler izlenebilirl. PVNS
olgularinin yalnizca % 15’ inde komsu kemik dokuda yikim
gelismektedirS. Manyetik rezonans goriintiileme ise ¢ok daha
degerli bulgular saglamaktadir. Diisiik sinyal karakteristigi
dokunun histolojik igerigini, hemosiderin parcaciklarini ve
inflamatuar reaksiyonu yansitirl-18. Ozellikle T1 sekansin-
da kitle ¢cevre dokudan net olarak ayrilabilir. PVNS’in yag
nekrozu gibi diger benign durumlardan ayirimmi yapmak
icin Talyum-201 ile yapilan sintigrafik inceleme tanimlanmis
olmasina ragmen kullanimi olduke¢a sinirl kalmistirl7. Ince
igne biopsisi tani igin tek basina yeterli degildir ve kesin tani
koymak i¢in histopatolojik inceleme gereklidir.
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Ideal tedavi yontemi tam eksizyonun yapildigi cerrahidir.
Hastalar kikirdak tutulumu olmadan 6nce, miimkiin oldugun-
ca erken donemde tedavi edilmeye c¢alisilmalidir. Fakat ¢evre
dokuda siddetli asinma yaratan primer kitlelerde ve niiks ol-
gularda radyoterapinin de faydali oldugu belirtilmektedir13.
Basarili bir cerrahi sonrasinda dahi hastalar niiks ihtimali ve
niiks durumunda tiimoriin daha hizli biiyiiyebilecegi konusun-

da bilgilendirilmelidirler. Pigmente villonodiiler sinovit olgu-
larinda tani1 ve tedavi sonrasi yardimer tetkik yontemleri ile
birlikte ¢ok uzun stire takip gerekmektedir.
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