Pigmentoitunut villonodulaarinen synoviitti (PVNS)

Aarne Kivioja
HUS T6616n sairaala

Pigmented villonodular synovitis is a locally aggressive tumor-like condition of
the synovium, bursa or tendon sheath most commonly seen around the knee
joint. The symptoms are mild, with pain and joint swelling. Occasionally, a soft
tissue mass is noted. The diagnosis can be confirmed with MR where the ferro-
magnetic effect is specific. Treatment consists of surgery with eventual adjuvant

therapy and a pretty high risk of local recurrence.

"Tekonivelleikkauksessa poistettiin runsaasti ruskeh-
tavaa synoviittia ennen komponenttien asentamista”
(kuva 1). ”

nikdisestd synoviasta, minki jilkeen muutos hiottiin

Tahystyksessi otettiin niyte poikkeavan

pois”. Trauman vuoksi otetussa polven magneettiku-
vauksessa nihddin villonodulaariseen synoviittiin so-
piva l6ydos.

Magneettikuvausaikakautena PVNS diagnoosi on
merkittivisti yleistynyt. Mistd on kyse? Onko kysees-
si nimen perustella inflammatorinen prosessi vaiko
pelkistdan pehmytkudosprosessiz? PVNS on tuumori,
voisiko se malignisoitua? Pitdisikd hoito keskittda?

Esiintyminen

PVNS esiintyy kahdessa muodossa:

— yksittiinen pesike, jolloin kiytimme myds nimi-
tystd (jinnetupen, synovian tai bursan) jittisolu-
tuumori (kuva 2).

— diffuusi muoto, jolloin koko nivelkalvon alue on
affisoitunut. Taudin edetessi tuumorimassa
pursuaa pitkille nivelen ulkopuolelle ja tuhoaa
myds luuta (kuva 3).

PVNS kuluu ryhmiidn synoviaalisia muutoksia,
joita luonnehtii mononukleaaristen solujen runsaus ja
niiden joukossa esiintyy useampitumaisia jittisoluja,
lipidi- ja hemosideriinikertymiisid makorofageja seki
tulehdussoluja. PVNS:n etiologia on episelvi. Alun-
perin sitd on pidetty reakdiivisena tulehdusmuutokse-
na, mutta se kiyttiytyy kasvaimen tavoin, koska silld
on kyky itseniiseen kasvuun, se on monoklonaalinen,

silli on metastaattinen potentiaali ja siind esiintyy sekd
kromosomi- ettd virtaussytometriamuutoksia.

PVNS esiintyy suurissa niveliss, erityisesti polves-
sa (66-80%) ja lonkassa (1,2). Nilkassa ja yliraajassa
se on harvinaisempi ja voi esiintyd muuallakin, kuten
temporomandibulaari-, calcaneonaviculaari-, midtar-
saali- ja interfalangeaalinivelessi. Oirekuva kehittyy
hiipien ja potilaat tulevat usein hoitoon hitaasti etene-
vin, vuosia oireita antaneen vaivan vuoksi. Esiintymi-
sestd useammassa kuin yhdessi nivelessi on vain yksit-
tdisid tapausselostuksia (3). Terminologiasta riippuen
myds jinnetupen jittisolutuumori lasketaan PVNS-
ryhmiin ja se on itse asiassa tautiryhmin tavallisin il-
menemismuoto 3:1 (4).

Niytedisi siltd, ettd luuhun tunkeutuminen riip-
puu nivelestd ja tapahtuu yleisimmin lonkassa. Mag-
neettikuvauksen perusteella luumuutoksia oli polvessa
2%:lla, nilkassa 22%:lla ja lonkassa 67%:lla. Potilai-
den keski-ikd on hieman piille 30 vuotta ja PVNS
on naisilla jonkin verran tavallisempi kuin miehilla.
Keskimairiinen viive oireiden alusta diagnoosiin on
2,9 vuotta (2).

Diagnostiikka ja hoito

PVNS-sairaus on melko vihioireinen. Tavallisimmin
esiintyy kipua (80%), turvotusta (80%) ja joskus luk-
ko-oiretta (kuva 4). Myos nivelnesteen verisolut ovat
tavallisia (75%). Nivelen ulkopuolinen muutos voi
olla palpoitavissa pehmytkudosmassana, yksittdinen
tuumorimuutos sen sijaan harvoin (5). Magneettiku-
vauksessa nihddin T2-sekvenssissi tyypillinen ferro-
magneettinen efeki.
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Kuva 2: Litistynyt PVNS nilkkanivelen edessdi. Kuva 3: PVNS muutos ulottuen jalkaterdstd 12 cm
malleolitason ylépuolelle.

Kuva 5. Nainen 35 v, 8 vuotta lonkkavaivaa, ensin tehty
synovectomia PVNS:n vuoksi.
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PVNS-muutosten hoito on kirurginen. Yksitedi-
nen muutos poistetaan, pddsidntOisesti avoimesti,
jolloin tila on hoidettu. Vertailua artroskooppisen ja
avoimen poiston vililli ei 16ydy kirjallisuudesta. Dif-
fuusissa muodossa poistetaan nivelestd ulospullahta-
neet tuumorialueet ja tehdiin synovektomia. Kirurgi-
seen hoitoon on joissakin tapauksissa liitetty sidehoito
(6) tai isotooppihoito Yttrium-90 tai Rhenium-186
isotoopeilla (2).

Osa pesikkeistd rauhoittuu, vaikka niitd jiisi toi-
menpiteen jilkeen jiljelle eivitkd ne muutu magneet-
tiseurannassa pitkinkain ajan kuluessa. Osa muutok-
sista nivelestd ulos pullahtamisen sijasta tai sen lisiksi
tunkeutuu myds luun sisidn, miki on meillikin joh-
tanut useammassa tapauksessa tekonivelratkaisuun
(kuva 5).

Synovektomian ja mahdollisen lisihoidon jilkeen-
kin uusiutumisriski on 8-56% ajan kanssa lisddntyen
riippuen hoidosta, seuranta-ajasta, uusiutumisen mai-
ritelmistd ja seurannan tarkkuudesta (2,7,8).

Kuten niin monessa luu- tai niveltuumorissa, raja
hyvinlaatuisen ja pahanlaatuisen vililli on hiilyvi.
Kirjallisuudessa on kuvattu noin 30 pahanlaatuiseksi
todettua tapausta (9,10). Tiedossamme on T6616n sai-
raalasta ainoastaan yksi tapaus, jossa alunperin benigni
(jalkaterin) PVNS on jatkossa muuttunut (syno-viaa-
li)sarkoomaksi.

Seuranta

Yksittdisen muutoksen poiston jilkeen ei rutiiniseu-
ranta ole tarpeen. Diffuusin muodon poiston jilkeen
otetaan leikkauksesta parin kuukauden kuluttua mag-
neettikuvaus, mihin sitten myohemmin esimerkiksi
puolen vuoden kuluttua tehtivdd magneettikuvausta
voidaan verrata.

PVNS on harvinainen muutos, jonka kiyttiyty-
minen vaihtelee. Se kuuluu ensisijaisesti luutuumo-
ri- ja pehmytkudostuumoriryhmien hoidettavaksi. Jos
tormait sellaiseen skopiassa ylldttden, on ehki parem-
pi arvioida tilanne tarkemmin ennen muutoksen pois-
toa.
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