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Gutt med sar pa fingeren som ikke ville gro

Behandlingsrefrakteert sar hos barn kan ha mange arsaker. Tilstanden
krever grundig utredning nar de vanligste arsakene er utelukket.

En gutt i starten av tendrene oppsokte fast-
legen pa grunn av en vorteliknende forand-
ring med fortykket hud distalt pa hayre lang-
finger, der det etter hvert var blitt en blodfylt
blemme. Pasienten hadde alltid vaert frisk,
var i god allmenntilstand og hadde verken
feber, vekttap eller nattesvette. Hos fast-
legen ble blemmen drenert, og det ble for-
sokt sdrbehandling med Flamazine-smokk.

Da fingeren ikke ble bedre, ble han hen-
vist til ortopedisk avdeling ved lokalsyke-
huset. Saret ble revidert, og etter prove-
taking til mikrobiologisk diagnostikk ble det
startet antibiotikabehandling med dikloksa-
cillin. Det var ingen oppvekst av bakterier
eller virus. Biopsi viste reaktive forandrin-
ger. Rantgenbilde av hpyre hand viste ero-
sjon av distale falang p& 3. finger. Det var
ingen andre funn i skjelettet.

Echtyma contagiosum, sauekopper eller
orfvirussykdom (Melkerssons noduli), som
smittes fra sau/kyr, ble diskutert som mulig
diagnose. Gutten hadde besegkt en dyrepark,
men ellers ikke veaert i kontakt med dyr.

Tilstanden ble verre, og omtrent fire mane-
der etter symptomdebut ble pasienten hen-
vist til hudlege ved lokalsykehuset og videre
til hudavdelingen ved universitetssykehus.
Ved innleggelsen var gutten fortsatt i god
form, afebril og ikke infeksjonspreget.
Blodpraver viste hemoglobin 14,1 g/100 m!
(11,7-15,3 g/100 ml), leukocytter 4,3 - 10°/1
(3,6-9,3 - 10/), CRP < 0,6 mg/l [< 4 mg/l] og
senkning 2mm (1-17 mm). Ved underspkelse

fant man en svart nekrotisk og bledende
tumor i distale falang, moderat negledystrofi
og tegn til trommestikkfinger (clubbing)
[fig 1). Pasienten hadde gkende smerter i
fingeren og ble vurdert av infeksjonsmedi-
siner og handkirurg.

Flere diagnoser ble diskutert. Fra et derma-
tologisk stasted passet pyogent granulom
godt med lokaliseringen, men det gir vanlig-
vis ikke nekrose. Neoplasi ble vurdert som
mindre sannsynlig ut fra lokalisering og
alder. Infeksjonsmedisiner overveide infek-
sjon med atypiske mykobakterier. Sirkulato-
riske forandringer ble utelukket av handkir-
urgen.

Det ble tatt nye mikrobiologiske praver, ny
biopsiiledningsanestesi og rentgen- og MR-
undersgkelse av finger og hand. Gutten ble
utskrevet fra hudavdelingen i pavente av
resultatet fra den nye biopsien. Rentgen
viste destruksjon ytterst i ytterfalangen
[fig 2. MR viste en blgtdelsoppfylling ytterst
pa 3. finger som malte 15 x 15 x 18 mm. Det
var infiltrasjon i hud og beinmargsgdem i
resten av ytterfalangen [fig 3. Den nye biop-
sien viste tallrike blodkar og epitel med mye
granulocytter. Det var ingen tegn til mitoser
eller neoplasi.

Héandkirurgen anbefalte & ta kontakt med
ortoped i1 sarkomgruppen. MR-bilder ble
oversendt sammen med biopsiene som var
tatt ved universitetssykehus og lokalsykehus.
Bildene ble vurdert av radiolog og ortoped i

Figur 1 Ved ankomst universitetssykehuset, omtrent fire maneder etter symptomdebut, s& fingeren slik ut.
Foto: @ystein H. Horgmo, Universitetet i Oslo
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Figur 2 P35 rentgen av 3. finger i sideplan ses bein-
destruksjon i distale falang og blatdelshevelse (0BS
bandasje)

Figur 3 MR av 3. finger, sagittal T1 og STIR. Det ses
blotdelsoppfylling, tumorinfiltrasjon ytterst i ytter-
falangen og beinmargsgdem

446

sarkomgruppen. Vurderingen var at situasjo-
nen var mest forenlig med en inflammatorisk
tilstand. Biopsier fra bade lokalsykehuset og
universitetssykehuset ble vurdert av sarkom-
patolog, uten at det ble pavist malignitet. Ny
og dypere biopsi ble anbefalt.

En uke etter utskrivning fra hudavdelingen
ble gutten innlagt ved handkirurgisk avde-
ling ved universitetssykehuset for videre
utredning og behandling. Da det ikke var
noen bedring av tilstanden, ble amputasjon
eller ny og dypere biopsi diskutert med pa-
sienten og hans foresatte. Gutten gnsket,
hvis mulig, & beholde fingeren.

Det ble sé i narkose tatt dyp sylinderbiopsi
(6 mm i diameter] fra tumoren, med mate-
riale fra bade blgtvev og bein. Biopsien viste
epiteloide og spolformede celler med lav
mitoseaktivitet (fig 4]. Immunhistokjemisk
undersgkelse viste positiv reaksjon for AE1/
AE3, EMA, CD 34, CD99 og CK19.

Samlet passet dette med epiteloid sarkom. N&
overtok sarkomgruppen videre utredning.

Det ble gjort metastaseutredning med CT
thorax, som ikke viste metastaser til lungene,
men to lett markerte lymfeknuter i hgyre
aksille. Ultralydunderspkelse av begge aksil-
ler med cytologisk prove fra den ene lymfe-
knuten viste ikke maligne celler. I tillegg ble
ultralydundersgkelse av hele hgyre over-
ekstremitet og MR hand og distale underarm
utfert, uten at det var tegn til metastaser.

Seks maneder etter utredningsstart ble
pasienten operert av tumorortopedene, med
amputasjon i proksimale interfalangealledd.
Operasjonspreparatet viste epiteloid sarkom.
Tumoren var 7 x 5 mm stor og hadde diffust
infiltrerende vekstmate, uten karinfiltrasjon,
og det var frie reseksjonsflater med god
margin.

Pasienten ble diskutert pa tverrfaglig sar-
kommete. Epiteloid sarkom er generelt en
lite cytostatikafelsom tumor, og det var ikke
indikasjon for adjuvant kjemoterapi (1).
Postoperativ stralebehandling var ikke ned-
vendig, da pasienten var amputert med god
margin (2, 3).

Gutten skal kontrolleres ved universitets-
sykehuset i ti &r med henblikk pé lokal sta-
tus, regionale lymfeknuter og lungemeta-
staser (rontgen thorax). Kontrollene skal
utfores hver tredje maned de forste tre arene,
deretter hver fjerde méned til det er gatt fem
ar, og s halvarlig de siste fem arene.

Diskusjon

Gutten var en diagnostisk utfordring. Han
ble forst vurdert hos fastlegen, som henviste
ham til lokalsykehus, deretter ble han vur-
dert av lokal hudlege. Etter hvert ble han

henvist regionsykehus. Diagnosen epiteloid
sarkom ble stilt etter seks méneder. P& grunn
av tumors initialt uskyldige utseende blir
den ofte diagnostisert sent. de Visscher og
medarbeidere gjennomgikk flere studier og
paviste en diagnostisk forsinkelse pa 7—30
maneder (4).

Epiteloid sarkom er en sjelden form for
bindevevskreft (<1% av bletvevssarko-
mene), forst beskrevet av Enzinger i 1970
(5). Litteraturen bestér av kasuistikker og
sma pasientkohorter (6). Sykdommen ram-
mer som oftest unge menn (3—4:1) i 20-,
30- og 40-arene. Den affiserer ekstremi-
tetene, sarlig hender, fingre, underarmer,
legger og fotter, og er det hyppigst forekom-
mende blatvevssarkom i handen (7). Andre
lokaliseringer som penis, perineum og vulva
er sjeldne (4).

Siden 1970 er 23 pasienter med epiteloid
sarkom behandlet ved Oslo universitets-
sykehus — sju kvinner og 16 menn, med en
gjennomsnittsalder pa 38 ar. Dette ifolge
Kvalitetsregister for sarkomer ved syke-
huset, som inneholder totalt 4 074 blatvevs-
sarkomer (8).

Vanligvis fremstir epiteloide sarkomer
som faste, hudfargede, indolente knuter. De
kan ulcerere og affisere subcutis og dypere
bindevev som muskelfascie og sener. Histo-
logisk har epiteloide sarkomer nodulert
vekstmenster og viser bade epitelial og me-
senkymal differensiering. Tumor mistolkes
ofte som en kronisk inflammatorisk prosess,
nekrotiserende granulom eller fibrohistio-
cyttere tumorer (9, 10).

Epiteloide sarkomer kan deles inn i to kli-
niskpatologiske typer — proksimal type og
klassisk (distal) type. Proksimal type er
assosiert med darligere prognose, den har
store celler med rabdoide trekk og er oftest
lokalisert pa truncus og proksimalt i ekstre-
mitetene. Den klassiske typen har et granu-
lomaktig utseende og er oftest lokalisert dis-
talt i ekstremitetene (11, 12).

Det er en tendens til at epiteloide sarkomer
metastaserer lokalt, som oftest via lymfesys-
temet eller langs fascier. Som for andre blot-
vevssarkomer er lungene det vanligste stedet
for fjernmetastaser (12). Negative prognos-
tiske faktorer er dyptliggende tumor, lymfe-
knute- og/eller fjernmetastaser pa diagnose-
tidspunktet, proksimal lokalisering og histo-
logiske faktorer som ufri rand, nekrose og
vaskuler invasjon. Ung alder, distal lokalisa-
sjon og kvinnelig kjenn er assosiert med
bedre prognose (13).

Behandlingsprinsippene er som for andre
typer bletvevssarkomer: Kirurgi med god
margin til tumor. Undersegkelse av regionale
lymfeknuter ber gjores (7, 13). Ved ufri rand
blir det gitt strdlebehandling, men effekten
er ikke godt dokumentert (2, 3). Cytostatika
har en usikker plass i behandlingen (1).
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Figur 4 Mikroskopisk underspkelse viser spolformede celler med runde eller ovale kjerner med tydelig
kjernemembran og nukleol. Immunhistokjemisk analyse viste positivt funn for antistoffet AET/AE3

[ litteraturen er det variasjoner i femars og
tidrs totaloverlevelse. En femarsoverlevelse
pé 60—75 % er rapportert. Flere studier har
vist at lokalresidiver og metastaser kan
komme sent i forlgpet — tidrsoverlevelsen er
betydelig dérligere, ned mot 30 % (4-7).

Hos den unge gutten startet tilstanden
med en liten, indolent knute som etter hvert
utviklet seg til et sér som ikke ville gro. Ved
sar som ikke gror er det viktig & vurdere
underliggende arsaker, for eksempel malig-
nitet. Mikrobiologiske preover og biopsier
ber tas. Hos var pasient ble det tatt tre biop-
sier for den endelige diagnosen ble stilt.
Kanskje det tidligere burde veert tatt dypere
biopsi i narkose? Det ville sannsynligvis gitt
storre mulighet for & fi et representativt
materiale.

Vi synes det er vanskelig & gi klare ret-
ningslinjer for handtering av et s& spesielt
tilfelle og vil minne om at ved mistanke om
blatvevssarkom har Skandinavisk sarkom-
gruppe (SSG) vedtatt kliniske retningslinjer
for hvilke pasienter med ekstremitets- og
truncuslokaliserte tumorer som skal hen-
vises til spesialavdeling uten forutgdende
operasjon eller invasiv diagnostikk. Det
gjelder alle dype tumorer uansett storrelse
(immobile mot kontrahert muskulatur) og
alle subkutane tumorer > 5 cm (14).

Ved en klinisk suspekt tumor er MR-
undersekelse velegnet til fremstilling av
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anatomiske forhold (neyaktig lokalisering
og relasjon til andre strukturer) og til & skille
lipomer fra andre typer blotvevssvulster.
Subkutane lipomer kan behandles utenfor
tumorsenter. Ved hjelp av cytologisk prove
kan man ogsé identifisere lipomer ved kli-
nisk overflatisk lesjon.

Konklusjon

Studier viser at det ofte kan ta lang tid for
diagnosen blir stilt ved epiteloid sarkom (3).
I dette tilfellet tok det et halvt ar fra gutten
fikk symptomer til han ble operert. Som ved
de fleste andre typer sarkom er det viktig for
prognosen at diagnosen blir stilt tidlig.
Denne pasienthistorien viser at god tverrfag-
lig diskusjon mellom forskjellige spesialite-
ter er av stor betydning for & sikre korrekt
diagnose og behandling.

Pasienten og hans foresatte har gitt samtykke til at
artikkelen blir publisert.
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