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Synovialt sarkom

—en hogmalign

Kliniskt forlopp

Mjukdelssarkom ar maligna tumérer i kroppens stodje-
véavnad. Arligen drabbas cirka 250 patienter i Sverige
av ett mjukdelssarkom i en extremitet eller i balvag-
gen. Medelaldern vid diagnos ar cirka 65 ar. Patienten
soker typiskt for en knol i subkutis eller pa djupet, i
eller mellan muskler. Kinnetecknande for mjukdels-
sarkom ar franvaron av andra symtom: oftast forelig-
ger varken virk, smérta eller funktionsnedsittning,
och inte heller paverkan pa allméntillstand eller blod-
bild. Medelstorleken f6r mjukdelssarkom vid diagnos
ar 5 cm for subkutana tumorer och 8 cm for djupa. De
vanligaste histopatologiska diagnoserna ar odifferen-
tierat pleomorft sarkom och liposarkom [1].

Synovialt sarkom utgdr knappt 10 procent av alla
mjukdelssarkom, drabbar yngre patienter [2] och ar
ofta lokaliserade lednédra, men ytterst sillan intraar-
tikulart [3]. Ett synovialt sarkom utgar inte fran en led-
eller sensynovia, utan namnet dr en beskrivning av
hur cellerna ser ut. De besvar och den kliniska bild pa-
tienten kan ha ar ibland annorlunda och svartolkade.
Patienten kan ibland ha smaérta under lang tid pa plat-
sen dir ett synovialt sarkom sa smaningom upptécks.

Foljande tva fallbeskrivningar beskriver hur svar-
tolkat det kliniska forloppet kan vara.

PATIENT1

I april 2013 inkom en remiss till ortopedmottagning-
en pi ett lanssjukhus angaende en 42-arig man med
en ganglionliknande knol vid hogra laterala malleolen.

Vid ldkarbesok tva manader senare bedomdes resi-
stensen vara ett tydligt ganglion dorsalt om laterala
malleolen, latt dmmande vid palpation. Patienten sat-
tes pa vantelista for dagkirurgisk exstirpation, vilken
gjordes en dryg ménad senare. Overliakaren som skul-
le operera valde i stillet att punktera resistensen pa
»ganglieinnehall« och sprutade kortison i den. Resi-
stensen forsvann helt, men omradet var fortfarande
nagot 6mt. Tre veckor senare hade knoélen recidiverat,
och en MR-undersokning bestilldes. Denna visade en
subkutan, multilobulér, cystisk bildning, 2,5 x 3 x 1,5
cm stor, vid platsen for peroneussenorna. Bedomning-
en blev dterigen ganglion (Figur 1). Resistensen exci-
derades i narkos men skickades inte for PAD.
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Patienten var besvérsfri i ndgra manader, men resi-
stensen aterkom sedan, nu mer mmande &n tidigare.
Aterigen aspirerades »ganglieliknande innehall« och
kortison injicerades. Detta hjilpte inte patienten, var-
for ny excision planerades.

Vid denna tidpunkt hade det d&ven uppkommit en
knuta i samma sidas ljumske, och patienten bedom-
des pa kirurgkliniken fér denna. Misstanken var ett
femoralbrack. En DT-undersokning genomfordes in-
for stillningstagande till operation av det misstank-
ta bracket. P4 grund av atypiskt utseende komplette-
rades med MR-undersokning av hoger ljumske, och
misstanke om ett sarkom i ljumsken uppkom.

Patienten remitterades nu till Sarkomcentrum i
Stockholm. Under tiden reopererades han for resi-
stensen vid laterala malleolen. Denna gang sag det
inte ut som ett ganglion, varfér vavnad skickades for
PAD. Diagnosen blev synovialt sarkom. Resistensen i
hoger ljumske visade sig senare vara en stor och till-
vixande lymfkortelmetastas. Da PET-DT inte kunde
pavisa ytterligare tecken pid metastasering genom-
fordes i november 2015 en underbensamputation och
samtidig lymfkortelutrymning i ljumsken. Trots post-
operativ stralbehandling mot ljumsken och cytosta-
tikabehandling avled patienten i generell metastase-
ring, 4 ar efter den forsta vardkontakten for ett »gang-
lion«.

PATIENT 2

En i 6vrigt frisk 25-arig kvinna sokte ortopedmottag-
ningen pa ett lanssjukhus for smarta lateralt i hoger
knd.En MR-undersokning utférdes och pavisade en li-
ten resistens subkutant, lateralt om knileden. MR-bil-
derna lankades till Sarkomcentrum i Stockholm for
sekundargranskning. Den radiologiska bedomningen
dar blev sannolikt meniskganglion (Figur 2). Trots in-
satt fysioterapi och NSAID utvecklade hon en smaért-
sam kontraktur i knéleden.Tillstaindet bedomdes som
ett komplext regionalt smartsyndrom (CRPS) och hon
remitterades till smartmottagning.

Hon aterkom till ortopedkliniken flera ar sena-
re med kvarstdende smaérta och kontraktur i samma
kna. En ny MR bestilldes och denna pavisade en »na-
got oregelbunden men for dvrigt vilavgransad forand-
ring med brosksignal«. Forandringen hade okat nagot
i storlek jamfort med tidigare undersokningar och
mitte nu2 x 2,5 cm, med utseende som en benign bro-
sktumor. Forandringen var klart 6mmande, men med
tanke pa hennes CRPS forelag fortsatt tveksamhet till
kirurgiskt avlagsnande. Fornyade MR-undersékning-
ar visade maéttlig tillvixt av resistensen. Slutligen vil-

HUVUDBUDSKAP

o Mjukdelssarkom utgér mindre an 1 procent av all
cancer.

o De standardiserade vardforloppen beskriver tydligt
nar en knol bor misstankas vara ett mjukdelssarkom.

e En hog grad av vaksamhet ar viktig vid minsta avvikel-
se hos oklara knélar.

e Vid minsta oklarhet, ta kontakt med ett Sarkomcent-
rum.
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le man inte avvakta lingre,varfor knolen exciderades.
Efter operationen foérsvann alla smértor och rorlig-
heten i knileden aterkom. PAD pavisade en 2,5 x 2,5 x
1,5 cm solid tumor med atypiska celler. Preparatet ef-
tergranskades pa Sarkomcentrum och diagnosen blev

Figur 1och 2. Magnetisk resonanstomografi
av laterala malleolen hos patient 1 (till vans-
ter) samt knéleden hos patient 2 (till hoger).
Beddmningen blev hos bada patienterna
initialt ganglion, men det visade sig sedan
handla om synovialt sarkom.

varfor tidig diagnos ar avgorande for att kunna bota
patienten med denna tumorsjukdom.

Enligt de standardiserade vardforloppen bor alla
patienter med djupt beldgna tumérer (under mus-
kelfascian) remitteras till ett Sarkomcentrum for be-
domning, liksom alla med ytliga (subkutana) tumo-
rer storre 4n 5 cm i diameter [5]. Undantag dr tumdrer
med ren fettsignal enligt DT eller MRT, dar diagnosen
lipom kan stéllas pa bildmaterial [4]. Med dessa re-

»0m patienten soker for ett ‘ganglion’ pa ovanlig lo-
kalisation eller vid avvikande kliniskt forlopp sasom
recidiv efter kirurgi eller onormalt starka besvar,
rekommenderar vi MR-undersékning och nagon form
av nalbiopsi eller PAD vid excision.«

kommendationer remitteras nu néistan alla mjuk-
delssarkom till ett Sarkomcentrum fér diagnos och
behandling.

Remitteringsriktlinjer omfattar alla knolar, men
kan givetvis inte fanga alla maligna tumdrer. Den ab-
soluta merparten av ytliga tumoérer ar dock benigna
[5]. Vara 2 patienter visar att ocksa sma ytliga tumorer
mycket sillsynt kan vara maligna men da utmaérka
sig med avvikande klinisk bild (smaérta eller recidiv),
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synovialt sarkom. For att minimera risken for lokalt
tumorrecidiv gavs postoperativ stralbehandling.

Fortlopande kontroller har nu, 3 ar efter ingreppet,
inte kunnat pavisa vare sig lokalt tumdrrecidiv eller
metastaser. Benets funktion normaliserades, patien-
ten blev smartfri och kunde aterga i arbete efter drygt
10 4r med handikappande kndsmartor.

DISKUSSION

Ganglion ar vanliga, och typiska lokalisationer ar i an-
slutning till handleden, knaleden och fotleden. Van-
ligtvis krivs inte MR f6r diagnos, och behandling ar
antingen exspektans, punktion och aspiration eller
kirurgisk excision (oftast utan PAD). Om patienten s6-
ker for ett »ganglion« med ovanlig lokalisation, eller
vid avvikande kliniskt forlopp sasom recidiv efter kir-
urgi eller onormalt starka besvir, rekommenderar vi
MR-undersokning och nagon form av nalbiopsi eller
PAD vid excision.

Mjukdelssarkom dr mesenkymala tumorer i krop-
pens stédjevavnad. Den relativt symtomfria kliniska
bilden och det ofta langa forloppet gor att bade pa-
tientférdréjning och ldkarférdréjning ar vanligt. Tu-
morstorlek ar den viktigaste prognostiska faktorn,
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nagot som ocksa beskrivits tidigare [6]. O

@ Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
Citera som: Lakartidningen. 2019;116:FR6R

REFERENSER

1. Trovik C,Bauer HCF, Styring

E, et al. The Scandinavian
Sarcoma Group Central
Register: 6,000 patients
after 25 years of monitoring
of referral and treatment of
extremity and trunk wall
soft-tissue sarcoma. Acta
Orthop. 2017;88(3):341-7.

. Skytting BT, Bauer HC,

Larsson O.Diagnosis,
treatment and prognosis
of patients with synovial
sarcoma.The Scandinavian

Sarcoma Group experience.
Acta Orthop Scand Suppl.
1999;285:47-9.

. Nordemar D, Oberg J, Brosjo

O, et al. Intra-articular sy-
novial sarcomas: Incidence
and differentiating features
from localized Pigmented
Villonodular synovitis. Sar-
coma. 2015;2015:903873.

. Geijer M, Styring E, Brosjo

O, et al. Fetthaltiga mjuk-
delstumorer i rérelseappa-
raten ofta godartade. Lakar-
tidningen.2014;111:CWYD.

5. Regionala cancercentrum

i samverkan. Skelett- och
mjukdelssarkom. Beskriv-
ning av standardiserat
vardforlopp. 2016. https://
www.cancercentrum.se/
globalassets/cancerdiag-
noser/sarkom/vardforlopp/
svf-sarkom121621.pdf

. Jamshidi K, Yahyazadeh

H, Bagherifard A. Unusual
presentation of synovial
sarcoma as meniscal cyst:
a case report. Arch Bone Jt
Surg. 2015;3(4):296-9.



FALLBESKRIVNING

SUMMARY

Synovial sarcoma - a rare and highly malignant, tumor
with an ambiguous clinical picture at times.

A characteristic feature of soft tissue sarcomas is the
absence of alarm symptoms such as pain or abnormal
laboratory findings. We present two patients where the
diagnostic difficulties delayed the definitive diagnosis,
in one case with lethal outcome. The two patients
highlight the difficulties a clinician may encounter with
this particular disease. Even though synovial sarcoma
represents around 0,1 % of all cancer forms, we
recommend a high degree of awareness and - when

in doubt - prompt contact with a Sarcoma center for
consultation.
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