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Sarcoma synoviale
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Magyarországon 2013-ban 94 770 új daganatos beteget regisztráltak. A sarcoma synoviale az összes daganatos eset 
0,05–0,1%-át teszi ki, így becsült incidenciája Magyarországon 47–94 beteg/év. A szerzők egy 18 éves férfi beteg 
kórtörténetét ismertetik, akinél 5 hónapja növekvő, a hasfali izomzatot érintő, jobb bordaív alatti duzzanat (10×8×5 
cm) R1 reszekciója történt. A szövettani diagnózis sarcoma synoviale fibroticum (monofázisos) volt. Immunhiszto-
kémiai vizsgálat bcl-2-pozitivitást, fokális CD99-pozitivitást, fokális nagy molekulasúlyú citokeratin-pozitivitást mu-
tatott, a simaizom aktív, S100- és CD34-immunhisztokémia negatív volt. Mivel reoperációra nem volt lehetőség, 
kuratív kezelést (6 alkalommal doxorubicin és ifoszfamid), majd irradiációt végeztek. A beteg ezt követően 3 havon-
ta képalkotó kontrollvizsgálatokon vett részt. 20 éves korában a műtéti hegvonalban észlelt recidíva miatt exstirpatio, 
parciális bordareszekció és hasfali rekonstrukció történt hálóbeültetéssel. A szövettani diagnózis monofázisos sarco-
ma synoviale residuum volt. Státuszrögzítő pozitronemissziós tomográfia/komputertomográfia negatív volt. A beteg 
22 éves korában a negatív eredményű mágneses rezonanciás vizsgálat ellenére egy hónapon belül a hegvonalban 
gyorsan növekvő terimét (2×2×1,2 cm) észlelt. Az aspirációs citológiai vizsgálat recidívát igazolt (sarcoma synoviale, 
fluoreszcens in situ hibridizáció: t[x;18]). Daganatreszekciót követően a szövettani diagnózis ismét monofázisos 
sarcoma synoviale volt. A keskeny reszekciós szél (1 mm) miatt adjuváns kemoterápia történt (3 alkalommal doxoru-
bicin és ifoszfamid, majd 3 alkalommal ifoszfamid). Kétéves követés során (jelenleg 24 éves) a képalkotó vizsgálato-
kon sem lokális recidívára, sem távoli áttétre utaló eltérés nem ábrázolódott. Orv. Hetil., 2016, 157(6), 224–229.
 
Kulcsszavak: sarcoma synoviale, lokális recidíva, adjuváns kezelés, aktív követés

Synovial sarcoma

Case report

In 2013 there were 94,770 new cancer patients reported in Hungary. Synovial sarcoma accounts for  0.05–0.1% of 
all cancers and, therefore its incidence is predicted to be 47–94 patients/year in Hungary. The authors report the 
history of a 18-year-old man who was operated on a right upper abdominal wall tumor with R1 resection. During 
the next 5 months the tumor grew up to 8 cm in largest diameter. Histology revealed monophasic synovial sarcoma. 
Immunohistochemistry showed bcl2, focal CD99 and high molecular weight cytokeratin positivity, while smooth 
muscle actin, S100 and CD34 immunostainings were negative. Becose of this reoperation was not possible, curative 
six cycles of doxorubicine and ifosfamide with granulocyte colony stimulating factor support and 60 Gy radiotherapy 
was given to the tumor bed. After these treatments computed tomography scan was negative and the patient at-
tended regular imaging every 3 months. At the age of 20 years the patient developed two neoplastic lesions in the 
surgical scar measuring 10 mm and 45 × 10 mm in size. R0 resection, partial rib resection and abdominal wall recon-
struction were performed. Histology confirmed residual monophasic synovial sarcoma. Radiotherapy was not given 
because of a risk of intestinal wall perforation. Staging positron emission tomography-computed tomography proved 
to be negative. At the age of 22 years magnetic resonance imaging scans indicated no tumor recurrence, but after one 
month a rapidly growing tumorous lesion was found on ultradound in the surgical scar measuring 20 × 20 × 12 mm 
in size. Cytology confirmed local recurrence and fluorescence in situ hibridization indicated t(x;18). R0 exstirpation 
and partial mesh resection were performed and histology showed the same monophasic synovial sarcoma. Because of 
the presence of vascular invasion and a close resection margin (1 mm) the patient underwent 3 cycles of adjuvant 
chemotherapy (doxorubicine and ifosfamide) with granulocyte colony stimulating factor support and 3 cycles of 
ifosfamide. After 2 years follow up at the age of 24 years, imaging studies did not reveal any local or distant recur-
rence.
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Rövidítések
ADM = adriamycin (doxorubicin); CD99, CD34, CD133 = 
cluster of differentiation-99, -34, -133; CK = citokeratin; CK 
HMW = nagy molekulasúlyú citokeratin; CT = komputerto-
mográfia; DRFS = távoli kiújulásmentes túlélés; EMA = epithe-
lialis membrán antigén; FISH = fluoreszcens in situ hibridizá-
ció; G-CSF = granulocytakolónia-stimuláló faktor; Gy = Gray; 
IFO = ifoszfamid; LRFS = lokális kiújulásmentes túlélés; MR = 
mágneses rezonancia; OS = teljes túlélés; PET-CT = pozitron
emissziós tomográfia; RT-PCR = reverz transzkripciós polime-
ráz láncreakció; SMA = simaizomaktin; SS = sarcoma synoviale

A sarcoma synoviale (SS) elnevezése arra utal, hogy az 
ízületen belüli savós (nem porcos felszínt bélelő) hártya 
daganatáról van szó. Intraarticularis megjelenése azon-
ban extrém ritka [1–5]. Az ultrastrukturális vizsgálatok 
azt mutatták, hogy az SS és az ízületi epithel között je-
lentős különbségek vannak. Az immunhisztokémiai ta-
nulmányok olyan citokeratin (CK) és epithelialis memb-
rán antigén (EMA) pozitív epitheliumszerű sejtek 
jelenlétét mutatták a bifázikus SS-ben, amelyek nem ha-
sonlíthatóak azon sejtekhez, amelyek a synovium belfel-
színét bélelik [6]. Az SS három hisztológiai (bifázikus, 
monofázikus, gyengén differenciált) altípusa ismert, 
amelyek egymásba folytonos átmenetet képeznek [7]. 
Molekuláris biológiai eredmények alapján az SS velőléc 
(neuroectodermalis) eredete valószínűsíthető. A velőléc 
őssejtjeit pluripotens sejteknek tekintjük, amelyek több-
féle sejtvonal irányába képesek differenciálódni (chond-
rocyta, osteocyta, neuron, glia és melanocyta). A velőléc-
eredetű sejtek neuroblastomák [8, 9], malignus 
melanomák [10] és a Ewing-daganatok [11] prekurzo-
rai. A CD133-pozitivitás az SS neuralis őssejteredetére 
utalhat [12]. Több gén upregulált szinte minden SS ese-
tében; közülük az ismert gének feltételezett funkciói a 
velőlécsejtek migrációjával (például ephrin-B3, EphA4, 
kollagén-IX, CRABP1, FGF18) vagy differenciálódással 
(például endothelin-3, Wnt) kapcsolatosak. Az SS és pél-
dául a malignus perifériás ideghüvely-daganat (MPNST) 
azonos kategóriába sorolható, hiszen e két lágyrész-sar-
coma számos, a neuralis differenciálódással kapcsolatos 
génexpressziós mintázatban megegyezik [13]. A legtöbb 
(>95%) [14] SS-ben kimutatható reverz transzkripciós 
polimeráz láncreakció (RT-PCR) módszerrel a 18-as és 
az X-kromoszóma közötti transzlokáció. A SYT (synap-
totagmin) és az SSX (synovial sarcoma; X breakpoint) 
régiók áthelyeződése következtében három fúziós fehér-
je képződhet: SYT-SSX1 [15], SYT-SSX2 [16] és SYT-
SSX4 [17].

A Nemzeti Rákregiszter adatai szerint Magyarorszá-
gon 2013-ban 94 770 új daganatos beteget jelentettek. 
Az SS az összes daganat 0,05–0,1%-a [18]. Ennek alap-
ján hazánkban az SS becsült incidenciája 47–94 beteg/
év. 

1. ábra A hasfali izomzatot érintő, jobb bordaív alatti duzzanat (10×8×5 
cm) ultrahangképei (a–b) és CT-képe (c)

Esetismertetés 

18 éves férfi betegünknél öt hónapja növekvő, a hasfali 
izomzatot érintő, jobb bordaív alatti duzzanat (10×8×5 
cm) exstirpatiója történt (1. a)–c) ábra). A szövettani 
diagnózis SS fibroticum (monofázisos) volt, a kimetszés 
nem épben történt (T2bNxM0). Az immunhisztokémiai 
vizsgálat eredménye a következő volt: bcl-2-pozitív, 

a)

b)

c)
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CD99 fokálisan pozitív, SMA-, S100- és CD34-negatív, 
CK HMW fokálisan pozitív, Ki-67 2–3%. Mivel reoperá-
cióra nem volt lehetőség, a beteg kuratív kemoterápiá-
ban (6 alkalommal ADM + IFO) granulocytakolónia-sti-
muláló faktor (G-CSF) támogatással, majd ezt követően 
60 Gy összgócdózisú irradiációban részesült. Státusz-
rögzítő komputertomográfia (CT) negatív volt. Ezt kö-
vetően a beteg 3 havonta képalkotó kontrollvizsgálato-
kon vett részt. 

A beteg 20 éves korában a műtéti hegvonal dorsalis 
szélétől 2–3 ujjnyira, a hasfal mélyebb rétegeiben 11 

2. ábra Első lokális recidíva a beteg 20 éves korában. A műtéti hegvonal 
dorsalis szélétől 2–3 ujjnyira a hasfal mélyebb rétegeiben 11 
mm-es képlet (a), másfél hónap múlva 17 mm-es (b), és a heg-
vonalban ventralisan a hasfalban 45×10 mm-es képlet (c) ultra-
hangképei

3. ábra Második lokális recidíva a beteg 22 éves korában. Negatív MRI 
(a) ellenére egy hónapon belül a hegvonalban gyorsan növekvő 
terime (2×2×1,2 cm) ultrahangképei (b–c)

a)

b)

b)

a)

c)

c)
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mm-es képletet, a hegvonalban ventralisan, a hasfalban 
45×10 mm-es képletet mutatott ki az ultrahangvizsgálat 
(2. a)–c) ábra), amelyek reszekciójára, parciális bordare-
szekcióra és hálóbeültetéssel hasfali rekonstrukcióra ke-
rült sor. A szövettani diagnózis monofázisos SS-resi
duum volt. Sugárkezelés a bélfalsérülés fokozott veszélye 
miatt nem történt. Státuszrögzítő PET-CT negatív volt. 
A beteg 22 éves korában, negatív MR-vizsgálatot köve-
tően, egy hónapon belül a hegvonalban gyorsan növekvő 
terime (2×2×1,2 cm) jelentkezett (3. a–c) ábra), amely-
nek aspirációs citológiai vizsgálata daganatrecidívát iga-
zolt (citológiai diagnózis: SS; FISH: t[x;18]). Daganat-
reszekció történt a háló egy részének eltávolításával 
(szövettani diagnózis: monofázisos SS; Ki-67: 7–8%) 
(4. a–b) ábra). Az endothel alatt az érlumenbe bebolto-
suló daganatos sejtkötegek és a keskeny reszekciós szél 
(posterior széltől mért távolság 1 mm) miatt a beteg 3 
alkalommal adjuváns kemoterápiában (ADM és IFO) ré-

4. ábra Ki-67-immunhisztokémiai vizsgálat képei: a) 18 éves korában eltávolított daganat (2–3%) és b) a második lokális recidíva (7–8%) esetében

szesült G-CSF szupportációval, majd az ADM maximális 
összdózisának elérése után 3 alkalommal IFO-kezelés 
történt. Kétéves követés után (jelenleg 24 évesen) a kép-
alkotó vizsgálatokon sem lokális recidívára, sem távoli 
áttétre utaló eltérés nem ábrázolódott.

Megbeszélés

Az SS leggyakrabban a serdülőkorúak és fiatal felnőttek 
15–40 éves korosztályát érinti. Előfordulhat azonban 10 
éven aluli gyermekekben, sőt újszülöttekben is [19]. Fő-
ként a végtagok ízületeinek környezetében, az ideghüve-
lyekkel, bursákkal és ízületi tokkal összefüggést mutató 
lágyrész-daganat. Leggyakrabban a végtagokon (85–
95%) több héten, sőt éveken át fennálló fájdalmatlan 
duzzanat formájában bukkan fel. Megjelenhet duzzanat 
nélküli fájdalom és érzékenység, ízületi gyulladás, bursi-
tis, krónikus kontraktúra és baleset után incidentálisan 

a)

b)
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észlelt terime képében is. Legritkábban retroperitoneali-
san (0,8–8,3%) hasi fájdalom vagy érzékeny hasi terime 
képével jelentkezik [20]. A szervezet bármely régiójában 
kialakulhat (pajzsmirigy [21], gingiva [22], nyelv [23], 
mediastinum [24], elülső hasfal [25], vese [26], mellék-
vese [27], nyelőcső, cardia, gyomor, proximalis és dista-
lis duodenum, jejunum, ileum, colon [28] és női genitá-
liák [29]).

MR-vizsgálattal az SS környezetétől élesen elhatároló-
dó, nagymértékben cisztikus megjelenést mutat, 20–
30%-ban tartalmaz kalcifikációt [30]. A nagyméretű da-
ganatok T2-súlyozott felvételein jelentős heterogenitás 
és belső szeptáció figyelhető meg. Folyadék-folyadék 
határ az esetek 15-25%-ában jelen lehet. 33%-ban hár-
masszignál-intenzitás észlelhető: a folyadékhoz hasonló 
magas, a zsírszövettel megegyező közepes és a kötőszö-
vethez hasonlító alacsony jelintenzitás. Az SS diagnózisa 
már az MR-képek alapján is valószínű, ha a T1-súlyozott 
felvételeken magas jelintenzitású kis gócok és a kalcifiká-
ció együttesen jelen van [31]. Ideális esetben az SS hisz-
tológiai vizsgálata alapján – immunhisztokémiai és mole-
kuláris biológiai módszerek (fluoreszcens in situ 
hibridizáció) felhasználásával – állítható fel a kórisme. 
Lehetséges citológiai mintából is (immuncitokémiai és 
citogenetika/molekuláris patológiai feldolgozás során) 
pontos diagnózist megállapítani, azonban ez igen nagy 
kihívás [32].

Az SS felfedezésekor a betegek körülbelül 25%-ában 
áttét is jelen van, gyakran a tüdőben. Helyi kiújulás az 
esetek mintegy 80%-ában fordul elő. A távoli áttétek 
megjelenhetnek a csontban, a nyirokcsomóban vagy a 
lágy részekben [33–35]. Az ötéves medián túlélés lokali-
zált betegség esetén 83%, metasztatikus betegség (MD) 
esetén körülbelül 20% [36]. A kiújulásmentes medián 
túlélés megközelítőleg 19 hónap [37]. A primer folya-
mat kiújul és/vagy MD alakul ki. MD megközelítőleg a 
betegek 50%-ában van jelen [38], de a legtöbb betegnél 
3–5 éven belül kialakul. A betegség kiújulására akár 20 év 
múlva is számítani lehet. Az áttétek predilekciós helyei a 
következők: tüdő (74–81%), nyirokcsomók (3–23%) és a 
csont (10–20%) [39].

Az SS standard kezelése a magas malignitású lágyrész-
sarcoma protokollja szerint ajánlott. Ez magában foglalja 
a sebészi reszekciót adjuváns radioterápiával vagy a nél-
kül és/vagy doxorubicinalapú kemoterápiát (leggyak-
rabban ifoszfamid kombinációval). Az SS kezelésében a 
konvencionális terápiás eljárásokkal további lényeges ja-
vulás az OS, LRFS és a DRFS tekintetében nem várható. 
Új távlatot nyithat a célzott kezelés, amely kombináció-
ban együtt adva az alkalmazott konvencionális modalitá-
sokkal javíthatja a betegek életkilátásait. Az SS kezelési 
lehetőségeit áttekintő közleményünkben foglaltuk össze 
[40].

A szoros kontroll elengedhetetlen feltétele a korai re-
cidíva felismerésének és a mielőbbi beavatkozás megkez-
désének (1. a–b) táblázat). Esetünk tanulságaként le-
vonható, hogy daganatos betegnél friss negatív képalkotó 

lelet ellenére tapintható terime természetének tisztázása 
szükséges. Az utánkövetési protokollok csak ajánlások, 
ettől egyedi mérlegelés alapján el lehet térni, a beteget 
szorosabban is lehet ellenőrizni.

Anyagi támogatás: A szerzők anyagi támogatásban nem 
részesültek.

Szerzői munkamegosztás: D. D.: A páciens kezelése. 
A közlemény szövegének megszerkesztése és gondozása. 
A. B.: A páciens kezelése. A kórtörténet megírása. T. A.: 
A terápiás döntések meghozatala. A korábbi kéziratvál-
tozatok áttekintése. A cikk végleges változatát mindhá-
rom szerző elolvasta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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