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STRESZCZENIE

Barwnikowe guzkowo-kosmkowe zapalenie blony maziowej (pigmented villonodular synovitis — PVNS)
oraz guz olbrzymiokomoérkowy pochewek $ciggnistych (tenosynovial giant cell tumor — TGCT) wystepujace
w postaciach klinicznych: ograniczonej i rozlanej, stanowig roznorodng grupe zmian rozrostowych w obrebie
stawow 1 pochewek $ciggnistych. Niejednoznaczna i niespojna nomenklatura dotyczgca schorzenia utrudnia
komunikacj¢ na linii pacjent — ortopeda — radiolog — histopatolog, mogac prowadzi¢ do nieporozumien i opdz-
nien we wdrozeniu wlasciwego leczenia. W niniejszej pracy prezentujemy trzy przypadki PVNS/TGCT (po-
chewki §ciegnistej prostownika palca czwartego, stawu biodrowego po powierzchniowej endoprotezoplastyce,
pochewki $ciegnistej zginacza dhugiego palucha) oraz sugestie dotyczace unifikacji nomenklatury i postgpowania
diagnostyczno-terapeutycznego.

Stowa kluczowe: barwnikowe guzkowo-kosmkowe zapalenie btony maziowej, guz olbrzymiokomorkowy
pochewek $ciggnistych, mazidwczak

SUMMARY

Pigmented villonodular synovitis (PVNS) as well as tenosynovial giant cell tumor (TGCT) are both diag-
nosed and described in two forms, namely a localized and diffuse type. They form a diverse group of prolifer-
ative lesions in articular synovium and tendon sheaths. The inconsistent terminology impedes communication
between patients, orthopedic surgeons, radiologists and pathologists, leading to misunderstandings and delay-
ing treatment. In this paper, we present three cases of PVNS/TGCT (involving the fourth toe extensor tendon
sheath, hip joint after resurfacing and flexor hallucis longus tendon sheath) together with suggestions regarding
the unification of the terminology as well as diagnosis and treatment.

Key words: pigmented villonodular synovitis, tenosynovial giant cell tumor, benign synovioma
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WSTEP

Barwnikowe guzkowo-kosmkowe zapalenie bto-
ny maziowej (PVNS) uznaje si¢ za rzadko wystepu-
jaca, tagodng zmiang rozrostowa, o cechach wzrostu
potencjalnie agresywnego z tendencjg do nawrotow,
lokalizujaca si¢ zar6wno w obrgbie stawow, jak i po-
chewek S$ciggnistych [1]. Po raz pierwszy zostato
przedstawione przez Chassignaca w 1852 r., natomiast
petniejszy opis wraz z kryteriami rozpoznania (ztogi
hemosyderyny, infiltracja histiocytow, komorki ol-
brzymie) zaprezentowal w 1941r. Jaffe [2]. Niejed-
norodnos$¢ obrazu klinicznego schorzenia, mnogo$é
lokalizacji wystgpowania, réznorodno$¢ dostepnej
diagnostyki obrazowej i nieusystematyzowane na-
zewnictwo nie utatwiaja zadania, zar6wno na etapie
stawiania wstgpnego rozpoznania, jak i podczas ko-
munikacji na linii ortopeda — radiolog — histopatolog
[3-5]. Leczeniem z wyboru we wszystkich typach
PVNS jest catkowita resekcja tkanek zajetych proce-
sem chorobowym [1,4,6,7].

Celem niniejszej pracy jest prezentacja trzech
nietypowych przypadkéw PVNS/TGCT i zwigza-
nych z nimi mozliwosci diagnostycznych. Prezentu-
jemy niespojnosci w zakresie stosowanej nomenkla-
tury oraz podsumowanie zalecanego postepowania
w przypadku podejrzenia PVNS u pacjenta.

PRZYPADEK 1
- GUZ PALCAIV STOPY

Pacjent lat 24, przyjety z powodu guza palca IV
stopy lewej. Regularnie gra w pitke nozna, stopnio-
wy wzrost guza obserwowal od 2 lat, poczgtkowo
traktujac go jako krwiak/obrzek po licznych urazach
stopy jakich doznawat w trakcie gry. Guz niebolesny
przy palpacji, jak réwniez podczas chodzenia bez
obuwia. Dolegliwosci bolowe wynikaly z narastaja-
cego konfliktu z obuwiem. W badaniu klinicznym
guz lity, twardy, nieprzesuwalny wzgledem podtoza.
W badaniu RTG nie uwidoczniono zmian patologicz-
nych w obrebie kosci paliczkow palca IV, widoczny
poszerzony obrys tkanek migkkich palca. W USG:
»uwidoczniono litg zmiang guzowatg, dobrze odgra-
niczong od struktur sgsiednich, nienaciekajaca oko-
licznych tkanek migkkich, o charakterze guza olbrzy-
miokomoérkowego pochewki §ciegnistej prostownika
palcow, wielkosci 30x9x17mm” (Ryc. 1). Wobec bra-
ku cech ztosliwosci i nacieku tkanek otaczajacych
w badaniach radiologicznych, odstgpiono od wyko-
nywania MRI i zadecydowano o wytuszczeniu guza.
Srédoperacyjnie uwidoczniono zétawo-brunatny guz,
dobrze otorebkowany, o zwartej konsystencji, dobrze
preparujacy si¢ na tepo. Wyluszczono go w catosci,
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BACKGROUND

Pigmented villonodular synovitis (PVNS) is con-
sidered a rare benign proliferative lesion of a poten-
tially aggressive growth pattern with a tendency to
relapse. It develops within joints and in tendon sheaths
[1]. PVNS was first described by Chassaignac in
1852, and a more thorough description with diagno-
stic criteria (hemosiderin deposits, histiocytic infil-
tration, giant cells) was presented in 1941 by Jaffe
[2]. The heterogeneous clinical presentation of this
disorder, multiple possible locations, variety of avai-
lable diagnostic imaging methods and inconsistent
terminology do not help, impeding both preliminary
diagnosis and communication between orthopaedic
surgeons, radiologists and pathologists [3-5]. Total
resection of the affected tissues is a treatment of choi-
ce in all PVNS types [1,4,6,7].

The aim of this paper is to present three atypical
cases of PVNS/TGCT and the diagnostic options
associated with them. The paper presents the incon-
sistent terminology and a summary of the recommend-
ed management in patients with suspected PVNS.

CASE 1:
FOURTH TOE TUMOR

A 24-year-old male patient was admitted to our
center due to a tumor of the fourth toe of the left foot.
The patient played football regularly and had been
experiencing gradual growth of the tumor for 2 years,
at first seeing it as a hematoma/edema resulting from
numerous foot injuries sustained on the pitch. The
tumor was painless on palpation and during walking
without shoes. Pain was caused by an increasing con-
flict with footwear. A clinical examination showed
a solid hard tumor which could not be moved against
the underlying tissue. An X-ray did not show any
pathological lesions within the phalanges of the
fourth toe, but revealed a widened contour of the soft
tissues of the toe. An ultrasound showed a solid well-
defined nodular lesion in the form of a giant cell
tumor of the tendon sheath of the toe extensor which
did not infiltrate the surrounding tissues; the lesion
was 30x9x17mm in size (Fig. 1). As there was no
radiographic evidence of malignancy or infiltration
of the surrounding tissues, an MRI was not per-
formed and the decision was made to enucleate the
tumor. Intraoperatively, a yellow/dark brown, well-
encapsulated, solid tumor was found that was easy to
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Ryc. 1. PVNS/TGCT palca IV — w obrazie USG. Biate strzatki — pochewka prostownika palca; Szare strzatki — $ciggno prostownika

palca; Ramka — patologiczny rozrost tkanki

Fig. 1. PVNS/TGCT of fourth toe — ultrasound view. White arrows — extensor tendon sheath; Grey arrows — extensor tendon; Frame

— pathological lesion

Ryc. 2. Wyeksponowana zmiana i loza po jej wypreparowaniu
Fig. 2. Exposed lesion and surroundings after resection

w dnie lozy po guzie uwidoczniono nienaruszone
$ciegno prostownika palca IV (Ryc. 2). Guz przesta-
no do badania histopatologicznego uzyskujgc nastg-
pujacy opis: ,,Tenosynovitis nodularis pigmentosa”.
W trakcie 2-letniej obserwacji nie stwierdzono kli-
nicznych wykladnikéw nawrotu.

remove using blunt dissection. It was completely
enucleated and an intact tendon of the fourth toe
extensor was revealed at the base of the tumor cavity
(Fig. 2). The tumor was sent for a histopathological
examination, in which it was described as pigmented
nodular tenosynovitis. Two-years’ follow-up did not
reveal any clinical evidence of a relapse.
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PRZYPADEK 2 - ZY. AMANIE SZYJKI
KOSCI UDOWEJ POD ENDOPROTEZA
POWIERZCHNIOWA

Pacjent lat 37, pierwotnie przyjety na oddziat z po-
wodu silnych dolegliwos$ci bolowych obu stawdw bio-
drowych stopniowo narastajacych od okoto 4 lat. Nie
podawal wystepowania schorzen stawow biodro-
wych w dziecinstwie ani powazniejszych urazow
w przesztosci. W RTG zaawansowane zmiany zwy-
rodnieniowe obu stawow biodrowych (Ryc. 3), z licz-
nymi torbielami w obu glowach i stropach panewek.
Ze wzgledu na mtody wiek pacjenta, zadecydowano
o wykonaniu endoprotezoplastyki powierzchniowej
obu stawow biodrowych, rozpoczynajac od prawego.
Srédoperacyjnie stwierdzono nietypowe brunatne
zabarwienie nadmiernie przero$ni¢tej blony mazio-
wej, ktéra w wiekszosci usunigto, a fragment przeka-
zano do badania histopatologicznego. Diagnoza hi-
stopatologiczna: ,,Synovitis villonodularis pigmento-
sa”. Rok p6zniej wykonano endoprotezoplastyke po-
wierzchniowa drugiego stawu biodrowego. Srodope-
racyjnie takze stwierdzono obecno$¢ przero$nigtej
btony maziowej o brunatnym zabarwieniu. Wykona-
no synowektomi¢ i uzyskano identyczne rozpozna-
nie histopatologiczne. Pacjent uzyskat ustapienie do-
legliwo$ci bolowych 1 poprawe zakresu ruchoéw
w obrebie obu stawow biodrowych. Po 3 latach od
pierwszej operacji, zglosit si¢ z powodu wystgpienia
nagtego bolu o znacznym nasileniu, uniemozliwiaja-
cego obcigzanie prawej konczyny dolnej. W wyko-
nanym badaniu RTG uwidoczniono przemieszczenie
udowego komponentu endoprotezy ze ztamaniem

CASE 2: FEMORAL NECK
FRACTURE AFTER
RESURFACING

A 37-year-old male patient was initially admitted
to the department due to severe bilateral hip pain
which had been gradually increasing for the past
4 years. He did not report a history of hip joint
disease in childhood or any major injuries. An X-ray
showed advanced osteoarthritis of both hips (Fig. 3)
with multiple cysts in both heads and acetabular
roofs. On account of the patient’s young age, bilate-
ral superficial arthroplasty of the hip was performed,
starting with the right limb. Intraoperatively, atypi-
cally dark brown hypertrophic synovial membrane
was revealed which was mostly removed and a frag-
ment was sent for a histopathological examination.
The histopathological diagnosis was pigmented
villonodular synovitis. A year later the patient under-
went superficial arthroplasty of the other hip joint.
Intraoperatively, a dark brown hypertrophic synovial
membrane was observed again. Synovectomy was
performed; the histopathological diagnosis was the
same as before. The pain was eliminated and the
range of motion improved in both hips. The patient
reported to the department 3 years after the primary
surgery due to sudden severe pain which prevented
him from loading the right lower limb. An X-ray
showed a displaced femoral component of the im-
plant with a stem fracture (Fig. 4) and extensive
osteolysis within the femoral neck and the greater
trochanter. A right femoral neck biopsy was perform-
ed, resulting in a diagnosis of pigmented villonodular

Ryc. 3. Przedoperacyjne RTG obu stawdw biodrowych — zaawansowane zmiany zwyrodnieniowe. Strzatkami oznaczono ubytki kostne

Fig. 3. Preoperative AP x-ray of both hips showing osteoarthrosis. Arrows indicate bone loss
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Ryc. 4. Obluzowanie udowego komponentu endoprotezy biodra prawego ze ztamaniem trzpienia. Strzatkami oznaczono rozlegle
przejasnienia w obrebie szyjki kosci udowej spowodowane rozrostem PVYNS/TGCT

Fig. 4. Femoral component loosening with stem fracture. Arrows indicate an extensive radiolucency within the right femoral neck

caused by PVNS/TGCT

trzpienia (Ryc. 4) i rozlegla osteoliz¢ w obrebie szyjki
kosci udowej i kretarza wigkszego. Wykonano biopsje
szyjki kosci udowej prawej, uzyskujac rozpoznanie:
»Synovitis vilonodularis pigmentosa. Fragmenty tkan-
ki ziarninowej z ziarniniakami olbrzymiokomorko-
wymi typu okolo ciala obcego”. Zadecydowano
0 usunieciu obu komponentéw endoprotezy, wyko-
naniu mozliwie pelnej synowektomii i implantacji
catkowitej bezcementowej endoprotezy stawu. Srédo-
peracyjnie stwierdzono obluzowany komponent udo-
wy, szyjke kosci udowej wypekliong zotto-brunatng
tkanka typu maziéwkowego. Nieobluzowang panew-
ke usunieto bez trudnosci, stwierdzajac pod nig duzy
dwukomorowy ubytek tkanki kostnej roéwniez wy-
petniony tkanka typu mazidéwkowego. Mozliwie do-
szczgtnie usunigto tkanke mazidéwkowa, ubytki w pa-
newce wypeklniono preparatem kosciozastepczym,
zaimplantowano panewke systemu rewizyjnego
TMT Zimmer z dodatkowg stabilizacja Srubami oraz
trzpien bezcementowy Corail DePuy (Ryc. 5). W dal-
szym etapie skierowano pacjenta na radioterapig.
W trakcie 3-letniej obserwacji nie stwierdzono wzno-
Wy procesu rozrostowego w zadnym ze stawow bio-
drowych.

PRZYPADEK 3 - GUZ POCHEWKI

ZGINACZA DLUGIEGO PALUCHA
Pacjentka lat 23, przyjeta z powodu niewielkiego
poszerzenia obrysu stepu lewego i dolegliwosci bo-
lowych spowodowanych uczuciem ciasnoty w obu-
wiu. Dolegliwo$ci stopniowo narastaty od ponad ro-

synovitis with fragments of granular tissue with
foreign-body-type giant cell granulomas. A decision
was made to remove both implant components, per-
form a synovectomy (as complete as possible) and
implant a total uncemented endoprosthesis. Intraope-
ratively, the femoral component was found loosened
and the femoral neck was filled with yellow/dark
brown synovial-type tissue. The acetabulum was not
loosened and was easily removed, revealing a large
bicompartmental bone defect beneath, also filled
with synovial-type tissue. The synovial tissue was
removed as completely as possible, the acetabular
defects were filled with a bone graft substitute, and
a TMT Zimmer acetabular revision system with ad-
ditional stabilization with screws and an uncemented
Corail (DePuy) stem were implanted (Fig. 5). The
patient was then referred for radiotherapy. During
3 years’ follow-up, neither hip showed evidence of
a relapse of the proliferative process.

CASE 3: FLEXOR HALLUCIS
LONGUS TENDON SHEATH TUMOR
A 23-year-old female patient was admitted due to
a slightly widened contour of the left ankle and pain
caused by a sensation of tightness when wearing shoes.
The symptoms had been intensifying gradually for

83



Kokoszka P. i wsp. PVNS: postacie, nomenklatura i postepowanie

Ryec. 5. Totalna bezcementowa endoprotezoplastyka prawego stawu biodrowego z rewizyjna panewka i stabilizacja Srubami — pa-

tologicznie zmienione tkanki usunigto w catosci

Fig. 5. Uncemented total hip arthroplasty with revision cup stabilized with additional screws — pathological tissues have been com-

pletely removed

Ryc. 6. PVNS/TGCT zginacza dtugiego palucha w obrazie MR. Obnizenie sygnatu w obrazach T1 i T2 zaleznych. Strzatkami ozna-

czono patologiczny rozrost tkanki

Fig. 6. PVNS/TGCT of flexor hallucis longus. Decreased signal intensity on T1- and T2-weighted images. Arrows indicate patho-

logical lesion

ku. W wykonanym badaniu MR (Ryc. 6) uwidocz-
niono: ,,rozlegla zmiang guzowata o policyklicznych
obrysach wzdhiz $ciggna zginacza dhugiego palucha
(FHL) (...) Catkowita dtugo$¢ guza ok. 15 cm, sze-
roko$¢ do 20 mm. Zwraca uwage duza ilo$¢ ztogow
hemosyderyny w obrebie zmiany. Sciegno FHL o za-
chowanej ciaglosci objete przez guza. Peczek naczy-
niowo-nerwowy kanatu kostki przysrodkowej mode-
luje si¢ na zewne¢trznym obwodzie guza, bez cech
naciekania. Obraz wskazuje na guza olbrzymioko-
moérkowego pochewki $Sciggna FHL”. Zadecydowa-
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over a year. An MRI (Fig. 6) showed a large tumor
with an irregular contour along the tendon of the
flexor hallucis longus (FHL). The total length of the
tumor was approx. 15 cm and the maximum width
was 20 mm. Extensive hemosiderin deposition with-
in the lesion was noteworthy. The tumor surrounded
FHL tendon, whose continuity was preserved. The
vasculo-neural bundle of the medial malleolus canal
was deformed by the outer surface of the tumor;
there was no evidence of infiltration. The appearance
suggested an FHL tendon sheath giant cell tumor.
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Ryc. 7. Dostep operacyjny do kanatu kostki przysrodkowej. Nerw piszczelowy i naczynia krwionosne zostaty odsunigte celem uwi-

docznienia zmiany w obrebie pochewki zginacza dtugiego palucha

Fig. 7. Surgical approach to medial malleolar canal. Tibial nerve and vascular bundle are retracted to visualize lesion in tendon sheath

of FHL

no o usunieciu zmiany. Srédoperacyjnie uwidocznio-
no rozlegly guz barwy brunatnej, lezacy bezposred-
nio pod peczkiem naczyniowo-nerwowym, sktadaja-
Ccy si¢ z poszczegolnych zrazikow bezposrednio sa-
siadujacych ze sobg (Ryc. 7). Po wypreparowaniu i od-
suni¢ciu pgezka, usunigto wszystkie czeSci zmiany.
Diagnoza histopatologiczna: ,,Tenosynovitis nodularis
pigmentosa”. Okres obserwacji pacjentki bez klinicz-
nych wyktadnikéw wznowy procesu wynosi 2 lata.

DYSKUSJA

Barwnikowe guzkowo-kosmkowe zapalenie bto-
ny maziowej jest schorzeniem o wielu obliczach kli-
nicznych, ktérego objawy rozwijaja si¢ stopniowo
na przestrzeni miesigcy, a nawet lat [1,8,9]. Czestos§¢
wystepowania w populacji jest dyskusyjna, w dostep-
nym pismiennictwie jedynym autorem, ktéry opraco-
watl takie dane jest Myers i podaje ja na poziomie
1-2/1 000 000 [4]. Liczne opracowania poszczegdlnych
przypadkow [5,10-13] oraz pojedyncze badania na
wigkszych kilkudziesiecio-kilkuset osobowych gru-
pach [4,9,14-16] zdaja si¢ przeczy¢ tak rzadkiemu
wystepowaniu PVNS/TGCT. Wspomniane prace
przynosza natomiast sprzeczne informacje w kwestii
danych epidemiologicznych, takich jak $rednia wie-
ku pacjentow czy rozktad wedhug pici [4,9,14-16].
Postawienie trafnej diagnozy dodatkowo utrudnia
fakt wystepowania niespojnego nazewnictwa doty-
czacego objawow zarowno radiologicznych, jak 1 hi-
stopatologicznych. Nadal w pi$miennictwie réwno-
legle, niezaleznie od siebie badz zamiennie funkcjo-
nujg pojecia: barwnikowe guzkowo-kosmkowe za-
palenie btony maziowej (PVNS — pigmented villono-

The decision was made to resect the lesion. Intraope-
ratively, a large dark brown tumor was found located
directly under the vasculo-neural bundle, consisting of
individual immediately neighboring lobules (Fig. 7).
Once the bundle had been dissected and retracted, all
parts of the lesion were removed. Histopathologi-
cally, the tumor was diagnosed as pigmented nodular
tenosynovitis. The patient was followed up for 2 years
without clinical evidence of a relapse.

DISCUSSION

Pigmented villonodular synovitis has many clini-
cal presentations and its symptoms develop gradu-
ally over months or even years [1;8;9]. Its prevalence
is debatable; in the available literature such data has
been provided only by Myers, who reported it at 1-2
cases/1 000 000 [4]. Numerous reports of individual
cases [5,10-13] and scarce studies of larger study
groups of several dozen or hundred people [4,9,14-
16] seem to prove that PVNS/TGCT is not so rare.
However, these works present contradictory epide-
miological data, such as mean patient age or distri-
bution by gender [4,9;14-16]. Formulating the right
diagnosis is also hindered by the fact that the termi-
nology describing this problem is inconsistent with
respect to both radiographic and histopathological
findings. In the literature, two terms continue to be
used independently or interchangeably: pigmented
villonodular synovitis (PVNS) and tenosynovial giant
cell tumor (TGCT). The diffuse form of PVNS/
TGCT is usually found in joints (knee, hip, ankle,
shoulder), while the name “localized PVNS” is often
used interchangeably with TGCT to describe lesions
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dular synovitis) i guz olbrzymiokomoérkowy poche-
wek $ciggnistych (TGCT — tenosynovial giant cell
tumor). Posta¢ rozlana PVNS/TGCT wystepuje zwy-
kle w stawach (kolanowy, biodrowy, skokowy, bar-
kowy), natomiast okreslenie: postaé ograniczona/lo-
kalna PVNS czesto bywa wykorzystywane zamien-
nie z rozpoznaniem TGCT do opisu zmian w po-
chewkach $ciggnistych. Kryteria rozréznienia obu
poje¢ pozostaja niejasne 1 w praktyce wykorzystywa-
ne s3 jako synonimy [1,12]. Inne terminy o znacze-
niu historycznym, jak: benign synovioma, xanthoma,
xantogranulloma, aktualnie nie sg stosowane [1,5,
17,18]. Histologicznie PVNS, wbrew nazwie, nie wy-
kazuje cech zapalenia, lecz rozplem reaktywny [1],
ponadto wydaje sie¢ wywodzi¢ ze wspolnej linii ko-
morkowej wraz z guzem olbrzymiokomorkowym ko-
$ci [19]. Cechuje sie takze wysoka ekspresjg recepto-
ra dla CSF1 (czynnika stymulujacego wzrost kolonii
makrofagow) [20,21] Abstrahujac od réznorodnosci
terminéw, juz klasyfikacja guzéw wg WHO z 2002 r.
(aktualnie obowigzuje 4-ta edycja z 2013r.) wskazu-
je jako najistotniejszy podziat guzéw olbrzymioko-
moérkowych tkanek migkkich (giant cell tumor of ten-
don sheath) na postacie: ograniczong (localized) i roz-
lang (diffuse-type). Posta¢ ograniczona jest rowniez
okreslana jako: ,tenosynovial giant cell tumor” oraz
»hodular tenosynovitis”. Natomiast posta¢ rozlana na-
zywana jest terminami: ,,pigmented villonodular syno-
vitis”, ,,pigmented villonodular tenosynovitis”. Po-
sta¢ ograniczona charakteryzuje si¢ powolnym, nie-
bolesnym, trwajagcym wiele miesigcy wzrostem, dajg-
cym obraz dobrze odgraniczonej od otoczenia zmiany,
mogacej modelowac powierzchni¢ przylegajacej ko-
$ci, bez cech nacicku. Posta¢ rozlana natomiast, cha-
rakteryzuje si¢ obecnos$cig dolegliwosci bolowych,
obrzekéw 1 ograniczenia ruchomosci w zajetym sta-
wie z wystepowaniem krwistych wysigkow. Objawy
mogg rozwija¢ si¢ stopniowo, latami, prowadzac do
destrukcji powierzchni stawowych i rozwoju zmian
zwyrodnieniowych [1]. Opisywane sa takze przy-
padki przerzutow nawet po kilku latach po leczeniu
operacyjnym [1,22,23], jak rowniez przypadki agre-
sywnej miejscowej wznowy [1,24,25].

Sugerujemy nastepujace postepowanie diagno-
styczno-terapeutyczne w przypadku zaobserwowania
u pacjenta nietypowego poszerzenia obrysu stawu
badz pochewki Sciggnistej — utrzymujacego si¢ stale,
o stopniowe]j progresji — poczatkowo niebolesnego,
z czasem dajacego objawy z powodu konfliktu z oko-
licznymi strukturami anatomicznymi badz elementami
ubioru. Pierwszy etap stanowi diagnostyka obrazo-
wa. Dla zmian potozonych powierzchownie pod sko-
ra, sugerujemy USG i RTG. USG pozwoli na oceng
potozenia, punktu wyjscia i rozleglo$ci zmiany, nato-
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in the tendon sheaths. The criteria for distinguishing
the two terms remain unclear and in practice these
names are used as synonyms [1,12]. Other historical
terms, such as benign synovioma, xanthoma or
xantogranulloma, are not used anymore [1,5,17,18].
Histologically, despite its name, PVNS shows no
features of inflammation, but is a reactive prolifera-
tion [1]; moreover, is seems to originate from the
same cell line as giant cell tumor of bone [19]. It is
also characterized by high expression of the CSF1
(macrophage colony-stimulating factor) receptor
[20,21]. Leaving aside the terminological variety, even
according to the 2002 WHO tumor classification (the
latest, 4", edition was published in 2013), the most
important division of giant cell tumors of tendon
sheaths is into localized and diffuse-type tumors. The
localized form is also called tenosynovial giant cell
tumor and nodular tenosynovitis, while the diffuse
type is referred to as pigmented villonodular syno-
vitis and pigmented villonodular tenosynovitis. The
localized form is characterized by slow, painless
growth extending over many months and the lesion
appears well-defined against its surroundings, may
deform the surface of the adjacent bone and shows
no evidence of infiltration. In turn, the diffuse type is
accompanied by pain, edema and limited mobility of
the affected joint as well as the presence of bloody
exudates. The symptoms may develop gradually over
many years, leading to articular surface destruction
and degenerative changes [1]. Metastases developing
even several years after surgical treatment [1,22,23]
and patients with aggressive relapses have been de-
scribed [1,24,25].

We suggest the following framework of diagnos-
tic work-up and therapeutic management in patients
with atypically widened contours of a joint or tendon
sheath that is persistent and gradually progressive,
painless at first, but later symptomatic due to a con-
flict with the surrounding anatomical structures or
items of clothing. The first stage consists in diagnos-
tic imaging. In the case of superficial lesions located
under the skin, we suggest the use of ultrasound and
radiography. An ultrasound will allow for assessing
the location, origin and size of the lesion, while an
X-ray will help determine potential involvement of
bone structures or confirm damage to articular surfa-
ces. In ambiguous cases, or in order to assess deeper-
lying structures, MRI will be useful. This examina-
tion will often show the presence of hemosiderin
deposits within the pathological tissue, which ap-
pears hypointense on T1- and T2-weighted images
[7,13]. Synovial fluid testing, suggested by rheuma-
tologists in the diagnostic work-up for PVNS, is not
a common method and its use is limited only to arti-
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miast RTG pozwoli ustali¢ ewentualne objecie pato-
logia struktur kostnych lub potwierdzi uszkodzenie
powierzchni stawowych. W przypadkach watpliwych
badz dla oceny struktur glebiej potozonych pomocne
bedzie MR, w ktorym dos$¢ charakterystyczna jest
obecno$¢ ztogdw hemosyderyny w obrebie patologicz-
nej tkanki, ktéra wykazuje obnizony sygnat w obra-
zach T11 T2 zaleznych [7,13]. Postulowane przez reu-
matologéw badanie ptynu stawowego w diagnostyce
PVNS nie jest metoda rozpowszechniong i ma ograni-
czone zastosowanie tylko dla postaci stawowych
[26]. Leczenie operacyjne w przypadku postaci po-
chewkowej-ograniczonej zwykle nie nastrgcza trud-
no$ci. Zmiana daje si¢ wypreparowac na tepo w ca-
losci, a Sciggno nie jest zajete procesem chorobo-
wym. Natomiast posta¢ stawowa wymaga doszczet-
nego usuni¢cia zmienionej blony maziowej. Szcze-
gblnie w przypadku postaci rozlanej nalezy spraw-
dzi¢ wszystkie zachylki w obregbie stawu, aby nie po-
zostawi¢ zadnych fragmentoéw patologicznie zmie-
nionej tkanki, gdyz prowadzi to do wznowy procesu
rozrostowego [1,24,25,27]. Woéwczas sugerowanym
postepowaniem jest radioterapia lub ponowna resek-
cja zmiany i nastepowa radioterapia [1,24,27]. Jezeli
na ktérymkolwiek z etapow leczenia operacyjnego
stwierdza si¢ uszkodzenie powierzchni stawowych
przez proces chorobowy, rozwigzaniem przynosza-
cym najlepszy efekt funkcjonalny jest totalna endo-
protezoplastyka stawu [6]. W fazie badan i testow
znajdujg si¢ inhibitory kinazy biatkowo — tyrozyno-
wej, Imatynib, ktorego dziatanie oparte jest o recep-
tor CSF1. Jednak rachunek potencjalnych korzysci
w stosunku do ryzyka toksycznos$ci leku jest niejed-
noznaczny [28].

PODSUMOWANIE

Wobec powszechnie stosowanych synonimicznie
nazw PVNS i TGCT, zapis tych terminéw tacznie:
»PVNS/TGCT” wydaje si¢ najwtasciwszy. W aspek-
cie klinicznym, terapeutycznym i rokowniczym naj-
istotniejszy jest podziat PVNS/TGCT na postacie:
ograniczong i rozlang. Kompletne rozpoznanie powin-
no zawiera¢: termin ,,PVNS/TGCT” wskazujacy jed-
nostke chorobows, lokalizacj¢ anatomiczng (staw/po-
chewka $ciegnista) oraz posta¢ (ograniczona/rozlana).

W leczeniu PVNS/TGCT najwazniejsza jest do-
szczgtnos¢ pierwotnej resekcji zmiany, jednak spet-
nienie tego warunku w postaci rozlanej jest trudne.
W przypadku wznowy, leczenie powinno by¢ prowa-
dzone w porozumieniu z o$rodkiem prowadzgcym
radioterapie.

cular lesions [26]. Surgical treatment is usually sim-
ple in the localized tendon sheath type as the lesion
can be fully removed by blunt dissection and the
tendon is not involved. The articular form, however,
requires complete removal of the affected synovial
membrane. All the recesses of the joint need to be
checked, particularly in the case of the diffuse form,
so as not to leave any fragment of the pathological
tissue, as this results in recurrence of proliferation
[1,24,25,27]. In such cases, suggested treatment con-
sists in radiotherapy alone or in a repeat resection of
the lesion, followed by radiotherapy [1,24,27]. If
articular surface damage caused by the pathology is
identified at any stage of the surgical treatment, the
best functional effect is achieved with total joint
replacement [6]. Tyrosine-kinase inhibitors (imatinib)
are being investigated as potential treatment; their
mechanism of action is mediated by the CSFI
receptor. However, the ratio of potential benefits to the
risk of drug toxicity is uncertain [28].

CONCLUSION

Seeing that the terms PVNS and TGCT are com-
monly used as synonyms, it seems appropriate to
combine them into one name (PVNS/TGCT). From
the clinical, therapeutic and prognostic point of view,
the most important issue is the division of PVNS/
TGCT into a localized and diffuse form. A full diag-
nosis should include the term “PVNS/TGCT”, indi-
cating the disease, anatomical location (joint/tendon
sheath) and form (localized/ diffuse).

A key part of PVNS/TGCT treatment consists in
complete primary removal of the lesion; however,
meeting this goal is difficult in the case of diffuse
lesions. In the case of a relapse, the treatment should be
conducted in consultation with a radiotherapy center.
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