
Gazi Tıp Dergisi / Gazi Medical Journal

Pigmente villonodüler sinovit (PVNS) nadir görülen ve etyo-
lojisi net olarak açıklanamayan, sinoviyal dokunun çoğalması ve 
yıkımı ile seyreden bir hastalıktır. Tendon kılıfının dev hücreli tü-
mörü ile aynı hastalık grubunda, daha yaygın ve eklemi tutan şekli 
olarak kabul edilir1. En sık diz ekleminde görülmesine rağmen, 
ayak bileği de nadir olarak hastalıktan etkilenmektedir2-3. Cerrahi 
eksizyon sonrası % 70’lere varan oranda nüks bildirilmektedir4. 
Burada nüks ile polikliniğimize gelen bayan hastada, ayak bileğini 
tutan bir PVNS olgusunun ayırıcı tanı ve tedavisi sunulmaktadır.

OLGU SUNUMU

Sağ ayak bileğinde 10x8 cm boyutlarında ağrılı kitle ile baş-
vuran 24 yaşındaki bayan hasta, 9 yaşında fark ettiği bu kitlenin 
başlangıçta küçük olduğunu ve zamanla büyüdüğünü belirtti. Ay-
rıntılı hikayede bu bölge ile ilgili herhangi bir travma tanımlama-
dı. Özellikle artan fiziksel aktivite ve yorgunlukla birlikte ağrının 
başladığını ve bu nedenle ilk kez 6 yıl önce başka bir merkeze 
başvurduğunu belirtti. Burada yapılan ameliyatta kitlenin tam ola-
rak çıkarılamadığı ve kısmi eksizyon ile ameliyatın sonlandırıl-
dığı öğrenildi. İlk ameliyata ait patoloji raporu “tendon kılıfının 
dev hücreli tümörü” olarak rapor edilmiş idi. Takip eden dönemde 
kitlede büyüme ve hareket kısıtlılığı ortaya çıkması üzerine hasta 
kliniğimize başvurdu. 

Hastanın özgeçmişi ve sistem sorgusu doğaldı. Muayenesinde, 
sağ ayak bileği lateral malleolu içine alan 10x8 cm’lik hareketsiz, 
palpasyonla ağrılı kitle saptandı (Şekil-1). Hastanın diğer sistemik 
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In this paper, we present a review of the diagnostic, therapeutic and fol-
low-up properties of this rare condition.
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Şekil 1: Sağ ayak bileği lateralinde kitlenin ve eski kesi izinin görünümü
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muayeneleri doğaldı. Direkt grafide kalkaneus lateralinde ke-
mik yıkımına bağlı düzensizlik gözlenmekte idi. Yapılan man-
yetik rezonans görüntüleme incelemesinde; sağ ayak bileği 
lateralinde cilt-cilt altı yağ dokusunda medialde peroneus lon-
gus ve brevis tendonlarını çevreleyen, T1A ve T2A sekanslar-

da hipointens belirgin heterojen sinyal özelliğinde, intravenöz 
kontrast madde tutulumu gösteren, düzensiz lobüle konturlu, 
yumuşak doku kitlesi olduğu ve bunun kalkaneus lateral kesi-
minde erozif değişikliklere neden olduğu rapor edildi (Şekil-2 
ve 3). 

Ardından hasta ameliyata alındı ve genel anestezi altında 
kitlenin total eksizyonu peroneal tendonlar korunacak şekilde 
gerçekleştirildi. Histopatolojik incelemede; makroskopik ola-
rak dış yüzü oldukça düzensiz görünümde, kirli beyaz - kah-
verengi renkte solid bir kitle olduğu, dokular dilimlendiğinde 
kesit yüzeyinin büyük kısmını en büyüğü 1 cm çaptaki nodü-
ler yapıların oluşturduğu ve diğer alanlarda frajil ve yumuşak 
kıvamlı alanların bulunduğu saptandı. Mikroskopik inceleme-
de, büyük kısmı solid hücre tabakalarından oluşan değişik bü-
yüklüklerde doku fragmanları izlenmekteydi. Dokuların yü-
zey kısımlarında ise yuvarlak, iyi sınırlı, nodüler yapıda hücre 
grupları ve yer yer dışa doğru uzanan villus benzeri çıkıntılar 
saptandı (Şekil-4). Ayrıca yaygın olarak genişlemiş ve deği-
şik boyutlarda vasküler yapılar gözlendi. Lezyonu oluşturan 
hücreler yaygın tabakalar halinde, ince ve az miktarda kollaje-
nöz stroma içinde, bol eozinofilik sitoplazmalı oval, poligonal 
veya iğsi görünümdeydi. Hücrelerin merkezi yerleşimli, ve-
ziküler kromatin bulunduran, yer yer belirgin küçük nükleol-
lü, yuvarlak veya oval, konturları düzgün nükleuslar içerdiği 
izlenmekteydi. Bu hücreler genel olarak birörnek görünüm-
de, kimi hücrelerin daha bol köpüksü sitoplazmalar içerdiği 
ve yer yer hemosiderin ile uyumlu sarı-kahverengi pigment 
birikimi içeren, histiyositik yapıda olduğu dikkati çekmekte 
idi. Ayrıca bu hücrelere eşlik eden yaygın tek çekirdekli infla-
matuar hücrelerin yanı sıra, az sayıda çok çekirdekli dev hücre 
oluşumları da mevcuttu (Şekil-5). Demir birikimine yönelik 
yapılan histokimyasal çalışmada histiyositik hücrelerde yay-
gın hemosiderin birikimi olduğu izlenmekte idi (Şekil 6). His-

Şekil 2: Kalkaneus lateralinde aşınmaya neden olan düzensiz lobüllü 
yumuşak doku kitlesinin manyetik rezonans görüntüsü.

Şekil 3: İntravenöz kontrast madde enjeksiyonu sonrası kitlenin kon-
trast tutulumu.

Şekil 4: Villus benzeri yapılar ve bu alanlarda 



Sarıgüney ve Arkadaşları 133

T IP DERG İS İ
MEDICAL JOURNALGAZİ 16 (3), 2005

topatolojik sonuç “pigmente villonodüler sinovit” olarak rapor 
edildi. Hastanın ameliyatı sonrası erken dönemde herhangi bir 
komplikasyon ile, 6. ay takibinde ise nüks ile karşılaşılmadı.

TARTIŞMA

Pigmente villonodüler sinovit ilk kez 1852 yılında Chassa-
ignac tarafından “tendon kılıfının kanseri” olarak isimlendiril-
miştir5. Fakat pigmente villonodüler sinovit terimini literatüre 
kazandıran 1941 yılında Jaffe ve arkadaşları olmuştur6. PVNS 
genellikle 30 - 40 yaşlarındaki erişkinleri etkiler. Nadiren ço-
cukluk çağında ortaya çıktığında eşlik eden diğer doğumsal 
anomalilere rastlamak olasıdır7. Nadir görülen bu hastalığın 
insidansının milyonda 1,8 olduğu ve bunun 1/4’ünün lokalize 
olarak ortaya çıktığı bildirilmektedir5. Genellikle tek ve bü-
yük eklemleri tutar. En sık diz eklemi tutulumu görülmesine 

rağmen azalan sırayla kalça, ayak bileği, omuz ve dirsekte 
hastalıktan etkilenebilmektedir1. Bunun yanında literatürde 
temporomandibular eklem, metatarsofalangeal eklem ve at-
lantoaksial eklem gibi atipik yerleşimlerde ortaya çıkan PVNS 
olguları da bildirilmiştir8,9,10,11. Ayak ve ayak bileği tutulu-
mu PVNS olgularının yaklaşık % 2,5 ini oluşturmaktadır 2. 

PVNS’in nedeni tam olarak açıklanamamıştır. Patogenez-
de kronik travma ile tekrarlayan hemartrozun bu duruma se-
bep olduğu ileri sürülmüş olmasına rağmen olguların yalnızca 
% 53’ünde travma öyküsü saptanmıştır. Bunun yanında loka-
lize lipid metabolizma bozukluğunun bir neden olabileceğini 
savunan yayınlar mevcuttur 12. Daha geniş bir araştırıcı kit-
lesi ise hastalığın inflamatuar bir süreçle gelişen reaktif veya 
rejeneratif bir hiperplazi olduğuna inanmaktadır6-13. Fakat 
son çalışmalar PVNS’nin benign sinoviyal bir neoplazi ol-
duğu yönündedir2-4-5-14. Sinoviyal hücrelerden gelişen bu 
neoplazinin benign olduğu kabul edilmesine rağmen pulmo-
ner ve nodal metastazlarla birlikte görülen malign olgular da 
bildirilmiştir15. Literatürde henüz malign değişim bildiren bir 
yayın bulunmamaktadır ve malign olguların primer olarak ge-
liştiğine inanılmaktadır8.

Hastalık temel olarak hücresel düzeyde benzer morfolojik 
özellikler gösteren, sınırlı ve yaygın olmak üzere iki şekilde 
ortaya çıkmaktadır. Sınırlı şekil daha çok lokal granülomatöz 
bir reaksiyon olarak değerlendirilmektedir ve nüks bu tip ol-
gularda oldukça nadirdir16. Buna karşın yaygın şekilde, nüks 
oranı % 10-70 arasında değişen değerlerde bildirilmektedir4. 
Bu oranı etkileyen en önemli unsur yetersiz cerrahidir. İnf-
lamatuar hücre sayısı ve mitotik aktivitedeki yükseklik de 
nüks oranını artıran diğer unsurlardır. Weckauf ve ark. yap-
tıkları çalışmada primer ve nüks PVNS olgularında, RB ve 
p53 hücre siklus genlerinin ekspresyonlarını araştırmışlar ve 
RB ekspresyonunun primer, p53 ekspresyonunun ise nüks ol-
gularda ortaya çıktığını göstermişlerdir4. Ortalama nüks için 
geçen zamanın 4,5 yıl olduğu ve nüks gelişen olguların daha 
ağır seyrettiği belirtilmektedir13. Bu nedenle özellikle yaygın 
PVNS’lerin uzun dönem takipleri şarttır. 

PVNS makroskopik olarak kirli beyaz, sarı renkli ve yer 
yer kahverengi odaklar içeren bir lezyon olarak karşımıza çık-
maktadır. Düzensiz yüzeyli, kalınlaşmış nodüler oluşumlar 
kitleye multilobüler bir görünüm kazandırır. Genişlemiş ve 
büyük boyutlu lezyonlarda satellit lezyonlar gözlenebilir13. 
Etkilenen eklemde sinovyal sıvı ksantokromik bir pigmen-
tasyon kazanır. Kahverengi odaklar ise sinoviyal dokuya ve 
eklem içerisine tekrarlayan kanamalar neticesinde oluşan he-
mosiderin pigmentinin birikmesidir. Histolojik incelemede; 
hiperplastik proliferatif sinoviyal doku içerisinde bol miktar-
da çok çekirdekli dev hücreler ve iğsi histiyositler mevcuttur. 

Şekil 5: Çok çekirdekli dev hücre oluşumu (HE x 200). genişlemiş 
kan damarları (HE x 200).

Şekil 6: Yaygın hemosiderin birikimi (Prusya mavisi x 100).
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Subsinoviyal histiyositlerin fagosite ettiği hemosiderin depo-
sitleri histolojide dikkat çeken özelliktir. Tanıda kullanılan 
ince iğne biopsi incelemesinde, sitolojik olarak mononükleer 
histiyosit hakimiyeti, hücreler içinde altın sarısı refraktil he-
mosiderin pigmenti ve histiyositlere göre daha az sayıda çok 
çekirdekli dev hücreler mevcuttur4-9-17. 

Sinoviyal dokunun eşlik ettiği tüm yapılar lezyonun ayırıcı 
tanısı için önem kazanmaktadır. Ayırıcı tanıda romatoid artrit, 
sinoviyal sarkom, hemofili ve tendon kılıfının dev hücreli 
tümörü yanında, hematom ve hemanjiyom gibi hemosiderin 
pigmenti içeren patolojiler ön planda düşünülmelidir1-9. Ten-
don kılıfının dev hücreli tümörü sinovyal orijini ve içerdiği 
dev hücreler nedeniyle PVNS ile aynı grupta incelenmekte, 
fakat önemli klinik farklılıklar içermektedir17. Tendon kılıfı-
nın dev hücreli tümörü eklem dışı tutulum gösterir ve sıklıkla 
(% 67) elde, tendon kılıfı etrafında yerleşmektedir. Genellikle 
2 cm’den küçüktür, kadınlarda daha sıktır ve PVNS’nin aksi-
ne, kitle boyutlarında büyüme daha az gözlenir1. Romatoid 
artrit ise oluşan pannus dokusu nedeniyle histolojik olarak 
PVNS’ten ayrılır. Pannus içindeki hücreler daha çok lenfosit 
ve plazma hücre infiltrasyonu şeklindedir. Romatoid artritte 
tutulan eklemler ağırlıklı olarak üst ekstremite ve küçük ek-
lemlerdir. Bunun yanında eklem içerisinde oluşan kıkırdak 
yüzey harabiyeti daha ön plandadır. Hemofilide ise özellikle 
basınca daha fazla maruz kalan diz ve kalça gibi eklemlerde 
eklem içi kanama sebebi ile hemosiderin pigmenti ve villöz 
sinovyal hiperplazi gelişmektedir. Eklem içi hematom ve he-
manjiyom da benzer klinik ve histolojik görünümlere sahip-
tirler. Atipik yerleşimli olgular klinik değerlendirmede güçlük 
teşkil edebilirler. Temporomandibular eklem tutulumu, parotis 
kaynaklı bir kitle ile ayırıcı tanı gerektirirken, birinci metatar-
sofalangial eklem tutulumu gut ile karışabilir. 

PVNS tanısında, görüntüleme yöntemleri ve ince iğne 
aspirasyon biyopsisi önemlidir. Radyolojik olarak; X-ray gö-
rüntülerinde sadece yıkıma uğramış kemik lezyonları izlene-
bilirken, bilgisayarlı tomografide yapısı belli olmayan kitle 
görüntüsü ve yıkıma uğramış kemikler izlenebilir1. PVNS 
olgularının yalnızca % 15’ inde komşu kemik dokuda yıkım 
gelişmektedir8. Manyetik rezonans görüntüleme ise çok daha 
değerli bulgular sağlamaktadır. Düşük sinyal karakteristiği 
dokunun histolojik içeriğini, hemosiderin parçacıklarını ve 
inflamatuar reaksiyonu yansıtır1-18. Özellikle T1 sekansın-
da kitle çevre dokudan net olarak ayrılabilir. PVNS’in yağ 
nekrozu gibi diğer benign durumlardan ayırımını yapmak 
için Talyum-201 ile yapılan sintigrafik inceleme tanımlanmış 
olmasına rağmen kullanımı oldukça sınırlı kalmıştır17. İnce 
iğne biopsisi tanı için tek başına yeterli değildir ve kesin tanı 
koymak için histopatolojik inceleme gereklidir.

İdeal tedavi yöntemi tam eksizyonun yapıldığı cerrahidir. 
Hastalar kıkırdak tutulumu olmadan önce, mümkün olduğun-
ca erken dönemde tedavi edilmeye çalışılmalıdır. Fakat çevre 
dokuda şiddetli aşınma yaratan primer kitlelerde ve nüks ol-
gularda radyoterapinin de faydalı olduğu belirtilmektedir13. 
Başarılı bir cerrahi sonrasında dahi hastalar nüks ihtimali ve 
nüks durumunda tümörün daha hızlı büyüyebileceği konusun-
da bilgilendirilmelidirler. Pigmente villonodüler sinovit olgu-
larında tanı ve tedavi sonrası yardımcı tetkik yöntemleri ile 
birlikte çok uzun süre takip gerekmektedir.
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