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HOVEDBUDSKABER

o Atraumatisk miltruptur er en sjelden, men livstruende diffentialdiagnostisk overvejelse, som kraever hurtig udredning og
behandling.

« Den idiopatiske miltruptur er sjeeldent forekommende, men der findes en vifte af underliggende ztiologier.

o /tiologi er afggrende for, om organbevarende behandling kan forsgges.

Milten er et rigt perfunderet organ omgivet af en tynd kapsel, og derfor risikerer man livstruende bledning ved
rumpering, uanset arsag. Miltruptur er den tredjehyppigste traumerelaterede organskade hos voksne og den
hyppigste blandt bern [1]. Internationalt findes guidelines for handtering af traumatisk miltruptur (TMR), men

der findes ikke guidelines for miltruptur uden forudgdende traume [1].

Miltruptur uden forudgéende traume blev beskrevet forste gang af Rokitanskyi 1862 og har - om end
nomenklaturen har vaeret inkonsekvent - vaeret betegnet spontan [2]. I de seneste 5-10 ar har begrebet
atraumatisk miltruptur (AMR) dog vundet frem, sa »spontan miltruptur« forbeholdes idiopatiske tilfzelde, hvor

ingen eetiologi kan fastlaegges [2, 3].

AMR er en sjaelden tilstand og udger 0,3-0,5% af samtlige miltrupturer [4]. Det er en potentielt dedelig tilstand,
der kan opstd som komplikation til en raekke underliggende sygdomme. Samlet set har AMR en mortalitet
omkring 12% [3]. AMR forekommer hyppigst som primeer klinisk praesentation af uerkendt, underliggende

sygdom [3, 5].

I de tilfeelde, hvor AMR opstér sekundeert til kendt sygdom, forsinkes diagnosen ofte, da der er et
symptomoverlap med den tilgrundliggende sygdom og/eller vage og uspecifikke symptomer. Dertil kommer
muligheden for, at AMR ikke indgér i de differentialdiagnostiske overvejelser, da det for nogle tiologier er

ekstremt sjeeldent [5].

Det er essentielt for overlevelsen, at AMR opdages tidligt, da der pa grund af bledning kan udvikles
hypovolemisk shock og risiko for ded [3, 6, 7].

ATIOLOGI

Arsagerne til AMR kan inddeles i seks primzere grupper: neoplastiske, infektigse, inflammatoriske, medicinske,
behandlingsrelaterede og mekaniske arsager. Hertil kommer en lille, idiopatisk gruppe, for hvem aetiologien
ikke kan fastleegges [3, 8].

En enkelt atiologisk faktor fastleegges i 84,1% af AMR-tilfeelde. De idiopatiske tilfeelde udger 7%, og 8,9% har
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mere end én aetiologisk faktor [3].

De hyppigste sygdomme, der forer til AMR, findes blandt de maligne, haematologiske lidelser (16,9%, for
eksempel akutte leukeemier eller non-Hodgkin-lymfom), de viralt infektiose sygdomme (14,8%, for eksempel
mononukleose og cytomegalovirusinfektion) og endelig de lokalt inflammatoriske sygdomme (10,9%, sasom

akut eller kronisk pankreatitis) [3].

Patienter med AMR og erkendt, underliggende sygdom udger ca. 20% af den samlede gruppe. Blandt yderligere
ca. 20% kan arsagen fastleegges i forbindelse med den initiale udredning forud for behandling. Hos de
resterende 60% fastlaegges eetiologien enten per- eller (primaert) postoperativt og for en lille andel af disse ved
obduktion [3].

PATOGENESE

Patogenesen for AMR er ikke fastlagt, multiple arsager er beskrevet, og hvorvidt disse har en fzelles patogenese,
eller der er tale om forskellige processer ledende til ruptur af milten, er uvist. Blandt de foreslaede mekanismer
er hyperplasi af parenkymatese celler som for eksempel ved ekstramedulleer heematopoiese eller invasion af
maligne celler. Hypotesen er, at begge kan lede til et aget mekanisk tryk pa miltens kapsel og deraf ruptur.
Derudover foreslés forandringer i miltens kargebet, sasom trombose, medferende parenkymatese forandringer
sekundeert til infarkt og endelig koagulopati, herunder seerlig trombocytopeni, praedisponerende til spontan
bledning [5, 9, 10].

DIAGNOSTIK

Patienter med AMR praesenterer sig med varierende grader af symptomatologi. De fleste har diffuse, abdominale
smerter, og lokalisationen er derfor ikke ngdvendigvis i venstre, gvre abdominalkvadrant. Smerter i venstre
skulder i liggende stilling grundet peritoneal irritation, ogsa kendt som Kehrs tegn, kan forekomme, men
symptomet er uspecifikt og relativt sjeeldent. Hyppige gvrige symptomer er varierende grader af hypotension,
febrilia og takykardi. Forekomsten af tegn pa kredslebssvigt varierer inden for de aetiologiske subgrupper, men

er samlet set til stede hos ca. 30% af patienterne ved initial klinisk undersegelse [5, 6, 11].

Der er séledes tale om et diffust, klinisk billede domineret af smerter i abdomen og for en stor andel af
patienterne ogsd heemodynamisk instabilitet. P4 den baggrund kan man differentialdiagnostisk blive ledt imod
en raekke andre tilstande, der ud over at vaere vaesentlig hyppigere end AMR fordeler sig blandt bade de
kirurgiske og de medicinske tilstande og specialer. Dette medferer en sével diagnostisk som logistisk udfordring

i et fagsejleopdelt sundhedsveesen og pakraever derfor multidisciplineer handtering.

Afheengig af patientens heemodynamiske tilstand ber foretages akut, billeddannende undersogelse som
supplement til klinisk undersegelse - enten CT af abdomen eller abdominal bedside-UL-skanning. CT af
abdomen med kontrast er forstevalg og er mindre operaterathaengig end point of care UL-skanning (POCUS). CT
kan desuden i nogle tilfzelde bidrage til bestemmelse af den underliggende tiologi forud for valg af
interventionsstrategi [6]. POCUS anvendes mere eller mindre protokolleret til at afklare, om der eventuelt findes
fri veeske i abdomen forud for CT [6]. I tilfzelde, hvor patienten har symptomer pa kredslgbssvigt, der ikke
umiddelbart lader sig stabilisere under primeer stabilisering, stilles diagnosen peroperativt i forbindelse med

eksplorativ laparotomi [3].

Figur 1 viser en CT-oversigt over abdomen og thorax fra en heemodynamisk ustabil patient med mavesmerter,
hvor der fandtes fri veeske i abdomen samt AMR. Figur 2 viser den udtagne milt efter akut, eksplorativ

laparatomi fra samme patient.
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FIGUR 1 CT-billede i koronalsnit af en heemodynamisk ustabil
patient med mavesmerter. Red pil viser fri vaeske omkring
leveren med en Hounsfield unit-vaerdi svarende til bledning.

Gul pil viser milten med talrige hypodensiteter, som presopera-
tivt tolkes som af malign oprindelse. Hertil subkapsulaer milt-
haematom med kontrastekstravasation forenelig med miltruptur.
Billedet stammer fra en patientcase behandlet ved forfatterne
AKM, MD samt HT og er gengivet med patientens tilladelse.
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FIGUR 2 Milten udtaget fra patienten i Figur 1. | forbindelse med
eksplorativ laparatomi bemaerkedes massiv, parynkymatas
omdannelse af milten, og endelig diagnostik viste diffust, stor-
cellet B-cellelymfom. Patienten var uden recidiv og velbefindende
15 maneder efter afsluttet kemoterapi. Billedet er gengivet med
patientens tilladelse.

BEHANDLING

Da patienterne som udgangspunkt er diagnostisk uafklarede og forventeligt haemodynamisk ustabile, ma
vigtigheden af en stringent ABCDE-tilgang understreges. Her afklares den heemodynamiske status, og det
tidskritiske element identificeres tidligt, sa diagnostiske tiltag som CT af abdomen fremskyndes, mens

stabiliserende behandling iveerkseettes.

Internationalt findes der som tidligere naevnt ingen guideline for behandling af AMR. Teettest herpa er The

World Society of Emergency Surgery’s (WSES) guideline [1, 12], som opstiller en vejledende
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behandlingsalgoritme pa baggrund af The Organ Injury Scaling Chart (OIS) [13] og WSES’ egen organskadescore
bestdende af OIS og patientens heemodynamiske tilstand. Alternativt kan anvendes den aeldre American
Association for the Surgery of Trauma (AAST) Injury Score til at vurdere skaden pa milten og herunder ogsé

stotte valg af behandling.

Da der er tale om guidelines til hdndtering af TMR, tager de ikke hgjde for andre aetiologier end de traumatiske,
og da AMR eetiologisk udger en heterogen gruppe, ber atiologisk arsag, i de tilfaelde hvor viden om denne er
opnaelig, indga i en vurdering i valget af behandlingsmodalitet. Dette bar veere i samspil med blandt andet

kendte risikofaktorer for outcome, men behandlingsmodaliteterne til AMR er dog de samme som ved TMR [3].
Konservativ behandling

Ved milde laesioner anbefales konservativ behandling.

Embolisering

Ved moderate laesioner anbefales angiografi og endovaskulaer embolisering, hvis dette er muligt. Endovaskulaer
embolisering synes ved TMR at give gode patient-outcomes med faerre indlaeggelsesdage, kortere tid pa
intensivafdeling og et mindre behov for blodtransfusion. Denne behandlingsmodalitet er dog ikke risikofri, og
en del patienter vil efterfolgende fa komplikationer i form af rebledning, absces- eller pseudocystedannelse
omkring milten [14]. Dannelse af pseudoaneurismer i a. splenica, hvilket opstar for ca. 10% af tilfeeldene, hvor
nonoperativ behandling vaelges, ses ikke i samme grad blandt patienter med AMR og er kun kasuistisk beskrevet
ilitteraturen [15, 16].

Kirurgi

Primeer kirurgisk behandling anbefales ved svere laesioner (svarende til AAST Injury Score 4 eller 5 og

intraperitoneal blgdning) [1, 12, 17].

Postoperativ observation er ikke indeholdt af guidelines og méa saledes bero pa vanlig praksis efter storre, akut
abdominalkirurgi under saerlig hensyntagen til heemodynamik. Ligeledes ma vurderes, om efterforlgbet skal

foregd pd intensivafdeling inden udskrivelse til stamafdeling og videre behandling for udlesende arsag til AMR.

Organbevarende behandling udger i stigende grad forstevalget til stabile patienter med TMR, men er ikke en
tendens, der (endnu) har bredt sig til AMR [9].

Mortalitet

Den samlede mortalitet for patienter med AMR er ca. 12%. Den hyppigste behandlingsmodalitet er kirurgisk
behandling, der udferes i 85,3% af tilfaeldene med en mortalitet pd 7,4%. Naesten alle tilfeelde af kirurgisk
behandling udferes som laparotomi med total splenektomi (98,5%), og organbevarende kirurgi udger blot en
mindre andel [3]. Konservativ behandling udger 14,7% af patienter med AMR med en mortalitet omkring 4,4%,
og endelig undergar < 1% endovaskuleer embolisering med en mortalitet pa 0%. Det skal dog bemaerkes, at der er

tale et ganske lille antal (syv cases) [3].

I Tabel 1 ses risikofaktorer for ded i forbindelse med AMR identificeret pa baggrund af 845 cases 11980-2008. Det
ses, at iseer maend > 40 ar, som er kirurgisk behandlet for AMR pa baggrund af multiple arsager, postoperativt
bor observeres taet [3]. I Tabel 2 ses risiko for ded i forbindelse med AMR fordelt pé aetiologi [3].
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TABEL 1 Risikofaktorer for ded i forbindelse med atraumatisk
miltruptur. Oversat fra [3].

Riskofaktor Oddsratio (95% KI) p-veerdi
Alder > 40 &r 1,94 (1,20-3,13) 0,007
Mandligt ken 0,77 (0,49-1,19) 0,239
Primeert kirurgisk behandling 1,85 (0,72-4,76) 0,199
Splenomegali 2,34 (1,04-5,26) 0,040
> 1 setiologisk arsag 1,12 (0,42-3,01) 0,820

Kl = konfidensinterval.

TABEL 2 Risiko for ded i forbindelse med atraumatisk miltruptur
(AMR) fordelt pa grundlaeggende setiologi. Oversat fra [3].

Atiologi Oddsratio (95% Kl) p-vaerdi
Neoplastiske tilstande 2,63 (1,76-3,94) 0,008
Infektiese tilstande 1,74 (0,85-3,16) 0,092
Inflamatoriske, ikkeinfektigse 0,58 (0,32-1,04) 0,065
tilstande

Medicin, og behandlings- 0,96 (0,48-1,92) 0,52
relaterede tilstande

Mekaniske arsager? 1,42 (0,70-2,89) 0,235
Normal milt/uerkendelig arsag 0,11 (0,02-0,81) 0,03

Kl = konfidensinterval.
a) AMR i forbindelse med f.eks. koloskopi, vaginal fedsel o.l.

DISKUSSION
Tre grundlaeggende faser

Varetagelsen af patienter med AMR forlgber, som vi ser det, i tre grundleeggende faser, der hver iser

preesenterer forskellige udfordringer.
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Initialt er diagnosen vanskeligt at stille, slet og ret fordi AMR er en sjaelden tilstand, og symptomerne er diffuse
og uspecifikke. Er der tale om en kendt arsag, eller tillader den kliniske tilstand, at yderligere udredning kan

sandsynliggare eller fastlaegge en aetiologi, kan dette stotte valg af behandling.

AMR er fundamentalt forskellig fra TMR, og det er derfor ikke sikkert, at principperne fra TMR kan
ekstrapoleres til AMR. Formentlig vil den ustabile patient med AMR dog profitere af primeer kirurgisk
intervention. For den stabile gruppe ser vi viden om aetiologi som essentiel for en individualiseret
behandlingsstrategi. Som eksempel herpéa kunne organbevarende behandling veere mere relevant hos patienter
med AMR pa baggrund af infektigs eller lokal inflammatorisk stiologi (25%) end hos patienter med en malignt

infiltreret milt. Udfordringen er dog at pavise en @tiologi forud for kirurgi.

Endelig folger et differentieret efterforlgb afthaengig af behandlingsmodalitet. Vaelges konservativ behandling,
skal den underliggende sygdom yderligere udredes, behandles og monitoreres. Komplikationer kan dog tilstede,
sdsom reblgdning, hvorved behandlingsstrategi ma genovervejes. Er patienten emboliseret, er der samme
risiko, men mere eetiologispecifikke komplikationer kan ogsa opsta. For eksempel tumorlysesyndrom hos
patienter med malignt infiltreret milt eller glykolyse af samme arsag [18]. Dertil kommer behandling af den
underliggende sygdom. Desuden er der for de kirurgisk behandlede patienter risiko for postoperative
komplikationer i form af bledning, men mere sjeeldent kan ses laesion af cauda pancreatis eller dannelse af
lienalisfistel. Hertil kommer en grad af immunologisk kompromis medferende forhgjet infektionsrisiko, som

ber imgdegas med pneumokok- og meningitisvaccination [19].
En guidelines anvendelighed

Anvendeligheden af en egentlig guideline for AMR kan vere tvivlsom, da der er tale om en ekstremt heterogen
gruppe, for hvem hver underliggende eetiologi rejser problemstillinger. Disse hdndteres formentlig bedst med en
individualiseret behandlingsstrategi, der ma tilpasses de behandlingsmuligheder, som det enkelte sygehus kan

tilbyde i kombination med muligheden for at overflytte patienten.
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SUMMARY
Atraumatic splenic rupture

Atraumatic splenic rupture (AMR) is a life-threatening condition with a wide range of aetiologies, and it may
present with a vague symptomatology. Therefore, AMR can be diagnostically challenging. In this review, we
wish to focus on the fact that guidelines only exist for traumatic splenic rupture although they may be applicable
for AMR too. In addition, a stringent ABCDE approach for clinical examination may early and reliable diagnose

the patients and guide further imaging examination and treatment.
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