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Resume
Primært kutant mucinøst karcinom (PKMK) er en sjælden 
malign tumor, som udgår fra svedkirtlerne. Den fejldiagnosticeres 
ofte, da den præsenterer sig ukarakteristisk – og histologisk kan 
ligne en kutan metastase fra et mucinøst karcinom i brystet, 
gastrointestinalkanalen, lunger, ovarier og prostata. Recidivraten 
er høj, men mortaliteten er lav. Der blev foretaget litteratursøgning 
på MEDLINE for artikler, som omhandlede PKMK. I alt 228 cases 
blev identificeret, og de præsenteres her med tumorkarakteristika 
og kliniske oplysninger samt histopatologiske og immunhisto-
kemiske fund.

Primært kutant mucinøst karcinom (PKMK) er en sjælden 
malign tumor, som udgår fra svedkirtlerne eller deres kimcel-
ler [1, 2]. Det er stadig kontroversielt, om tumoren udgår fra 
de apokrine eller ekkrine svedkirtler [1, 3, 4]. PKMK, der også 
er kendt som mucinøst adenokarcinom eller kolloidt karci-
nom [3, 5, 6], blev først beskrevet af Lennox et al i 1952 [7], og 
senere gennemgået af Mendoza et al i 1971 [1]. Siden 1952 er 
der beskrevet i alt 228 tilfælde i verdenslitteraturen [1-40]. 
Tumoren er sjælden, med ca. et tilfælde ud af 150.000 konse-
kutive hudbiopsier fra et dermatopatologisk laboratorium [8].

Tumoren fejldiagnosticeres ofte både klinisk og histologisk 
– klinisk, fordi den er blød, afrundet og velafgrænset – og 
histologisk, fordi den kan ligne en kutan metastase fra en af de 

mere hyppigt forekommende mucinøse karcinomer i hen-
holdsvis brystet, gastrointestinalkanalen, lunger, ovarier og 
prostata [9, 10]. 

Immunhistokemisk farvning for organspecifikke markører 
kan ikke adskille PKMK fra en kutan metastase [11, 12], og 
den endelige diagnose stilles ofte efter, at tilstedeværelsen af 
en primærtumor i de respektive organer er blevet udelukket.

Kendskab til PKMK er væsentligt, da lidelsen udgør en 
differentialdiagnose til kutane metastaser fra et mucinøst 
adenokarcinom samt andre kutane læsioner med en mucinøs 
komponent.

Nedenfor præsenteres en systematisk gennemgang af den 
samlede verdenslitteratur for at belyse de kliniske og histo-
patologiske kendetegn for denne sjældne tumor.

Metode
Der blev gennemført en litteratursøgning på MEDLINE, som 
omfattede søgeordene primary mucinous carcinoma, mucinous 
carcinoma, mucinous adenocystic carcinoma, mucinous eccrine 
carcinoma, sweat gland carcinoma – alle i kombination med 
søgeordet skin. Relevante artikler, der var publiceret frem til 
december 2007, blev inkluderet, og samtlige litteraturlister 
blev gennemgået for yderligere tilfælde af PKMK.

Resultater
Indtil nu er der i litteraturen beskrevet i alt 228 tilfælde af 
PKMK [1-40], 108 mænd og 92 kvinder (Tabel 1). I de reste-
rende 28 tilfælde blev kønnet ikke oplyst. De kliniske karak-
teristika fremgår af Tabel 1. I alt 53% af patienterne var kauka-
side, 26% var asiatere og 21% var negroide. Race blev dog kun 
oplyst i 92 (40%) af tilfældene. Tumoren forekommer oftest i 
aldersgruppen 60-80 år. Den yngste patient var dog otte år på 
diagnosetidspunktet. 

I 219 tilfælde (92%) blev placeringen af tumoren angivet. 
Den hyppigste lokalisation var øjenlåg (35%), øvrige ansigt 
(21%) samt skalp, hals og retroaurikulært (21%). Tumoren er 
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også beskrevet svarende til huden over aksillen (7%), på 
truncus (6%), vulva (3%), ekstremiteter (2%) og på øret (2%). Tu-
moren var som regel mindre end 3-4 cm på diagnosetisds-
punktet. Der var stor variation i, hvor lang tid der gik, fra pa-
tienten bemærkede tumoren til ekscisionen (to uger til 60 år). 

Followup efter operation var kun beskrevet i 174 tilfælde 
(76%). Ca. 1/3 af disse (56 patienter) fik lokalrecidiv mellem to 
uger og ti år (gennemsnitligt 35 måneder) efter ekscisionen. 
Patienter med PKMK, der var lokaliseret til ekstremiteter 
(50%), skalp (36%), ansigt (29%), øjenlåg (29%) og aksillen (19%) 
fik hyppigst recidiv. Oplysninger om spredning på diagnose-
tidspunktet eller i followupperioden var tilgængelige hos 167 
patienter (73%). Fjorten tumorer (8%) metastaserede, heraf ti 
udelukkende til de regionale lymfeknuder [1, 3, 12-18], mens 
de sidste fire var ledsaget af fjernmetastaser [19-22]. Tumorer i 
aksillen metastaserede oftest (fire ud af 16), i modsætning til 
kun seks af de 43 tilfælde på skalpen eller halsen (14%). Knog-

leindvækst blev rapporteret i syv tilfælde [3, 13, 23-27]. Tre af 
disse udgik fra tumorer i ansigtet. Dødsfald som følge af meta-
staser blev rapporteret i tre tilfælde (< 2%) [3, 19, 22]. I alle tre 
tilfælde blev stråleterapi forsøgt som adjuverende behandling.

Diskussion
I alt 54% af de 200 beskrevne tilfælde af PKMK, hvor kønnet 
var oplyst, var mandlige patienter. Der synes derfor ikke at 
være tale om en langt hyppigere forekomst blandt mænd, 
som tidligere rapporteret af både Mendoza et al og Wright et 
al. Den udtalte kønsforskel blandt patienterne i disse to 
studier kan formentlig tilskrives en skævhed i udvælgelsen af 
undersøgelsesgrupperne, idet størstedelen af patienterne blev 
udtaget fra arkivet på The Armed Forces Institute of Pathology 
(Washington), som primært omfatter mænd. 

Tumoren præsenterer sig oftest som en asymptomatisk, 
langsomt voksende nodulus, men den kan også vise sig som 
en cystisk proces eller et ulcus [1-40], Figur 1. Den er lokalise-
ret til dermis eller subcutis, og konsistensen er blød til fast. 
Den kan være rød, lyserød eller blålig, øm, kløende, lobuleret, 
gennemsigtig eller teleangiektatisk. Tumor er næsten altid 
solitær, men bilaterale tumorer på øjenlågene er blevet 
rapporteret [28, 29].

Differentialdiagnoserne er blandt andre epidermoid-
cyster, sebaceøst karcinom, cystisk basalcellekarcinom, 
planocellulært karcinom, neurom, tåresæktumor, pilomatrik-
som, chalazion, hordeolum, hæmangiom, pyogent granulom, 
kutan epitelial cyste, sebaceøs cyste, lipom, papillom, kerato-
akantom, melanom, Kaposis sarkom, adenoidt cystisk karci-
nom samt metastase fra adenokarcinom [11, 25, 30-33]. 

Histologisk beskrives PKMK oftest som en tumor bestå-
ende af øer af epitelceller, der er omgivet af ekstracellulært, 
periodic acid-schiff (PAS)-positivt og diastaseresistent mucin 
[30, 32], Figur 2. Epitelcellerne udviser en moderat grad af 
kernepleomorfi og har tendens til at danne glandulære struk-
turer. Dette veldifferentierede udseende af tumorcellerne og 
den kraftige mucinproduktion er begge tegn på et relativt 
benignt vækstmønster [1, 4], hvilket kan forklare den lave 
recidiv-  og metastaseringsfrekvens (Tabel 1). 

På grund af dens sjældne forekomst mistænkes PKMK ofte 
for at repræsentere en metastase fra en af de hyppigere fore-
kommende mucinøse karcinomer i andre organer. Mikrosko-
pisk kan de være særdeles vanskelige at skelne fra hinanden, 
og som eksempel kan nævnes, at både PKMK- og mamma-
karcinommetastaser kan indeholde PAS-positivt og diastase-
resistent sialomucin. Begge er ligeledes i stand til at udtrykke 
følgende [11, 12]: 1) lavmolekylære cytokeratiner (CK 7, CAM 
5,2), 2) karcinoembryonalt antigen (CEA), 3) epitelialt mem-
branantigen (EMA), 4) human mælkefaktor globuliner 
(HMFG I og II), 5) makroskopisk cystesygdom væskeprotein 
(GCDFP 15), 6) S-100 protein, 7) alfa- laktalbumin, 8) Trefoil 
faktor 1 (TFF1) og -3 (mucusassocierede peptider i trefoil-
faktorfamilien) og 9) østrogen-  og progesteronreceptorer.

Tabel 1. Kliniske karakteristika for patienter med primært kutant mucinøst 
karcinom.

Karakteristika  Antal tilfælde

Patienter i alta  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   228
Køn
Mænd  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   108
Kvinder . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    92

Alder på diagnosetidspunkt, år
8-20 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     1
21-40 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    10
41-60 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    57
61-80 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   117
81-92 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    10

Race
Kaukasid . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    51
Negroid . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    18
Asiat . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    23

Lokalisation
Øjenlåg . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    76
Ansigt inkl. temporalt og canthus . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    47
Skalp, hals og retroaurikulært  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    45
Aksiller  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    16
Trunkus . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    10
Vulva . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     7
Ekstremiteter . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     4
Øre . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     5

Recidiv
Jab  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    56
Nej . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   117

Regionale metastaser
Jac  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .    10
Nej . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   157

Fjernmetastaser
Jad  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     4
Nej . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   163

Knogleindvækst
Jae  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .     7
Nej . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .   160

a) Data var ikke tilgængelige for alle rapporterede tilfælde. b) Øjenlåg: 22, 
ansigt: 14, skalp: 15, aksiller: 3, ekstremiteter: 2. c) Skalp: 3, aksiller: 2, 
øjenlåg, trunkus, ekstremiteter: 1. d) Aksiller: 2, skalp, ekstremiteter: 1.
e) Ansigt: 3, øjenlåg: 2, skalp: 1.
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Såfremt der kan identificeres en in situ komponent i 
tumor, der er kendetegnet ved tilstedeværelsen af myoepite-
liale celler, kan dette være en hjælp til at etablere diagnosen, 
men denne mangler ofte. Kutane metastaser fra mucinprodu-
cerende tumorer stammer oftest fra mamma eller colon [34]. 
Det histopatologiske fingerpeg om, at tumor udspringer fra 
colon, er kombinationen af uren nekrose og tilstedeværelsen 
af epitelceller med absorptiv/goblet celleuddifferentiering 
[29]. Idet de fleste kolorektale karcinomer udtrykker markø-
ren cytokeratin (CK) 20, kan fraværet af denne bidrage til at 
ekskludere diagnosen [35-37].

Selvom ovennævnte faktorer kan bidrage til at identificere 
primærtumor, bør en endelig diagnose kun stilles efter, at 
patienten er blevet grundigt udredt, og man har udelukket 
metastase fra de mere hyppigt forekommende mucinøse kar-
cinomer i mamma, lunge, gastrointestinalkanal, galdeblære, 
prostata eller ovarie. Udredningen bør omfatte computer-
tomografi (CT), mammografi og koloskopi. Positronemis-
sionstomografi (PET) derimod har vist sig at have relativt lav 
sensitivitet for mucinøse tumorer pga. deres hypocellulære 
struktur og er derfor ofte falsk negativ ved metastaser fra 
PKMK [22]. 

PKMK vokser oftest langsomt med en tendens til pludselig 
vækstspurt [22]. I gennemsnit havde patienterne bemærket 
tumor i fire år (to uger til 60 år) inden ekscisionen. Traume 
som en prædisponerende faktor er blevet foreslået af enkelte 
forfattere [1], men tumor har også en tendens til at opstå i 
områder med soleksponeret hud, hvor der samtidig er en høj 
koncentration af svedkirtler [2, 38]. Idet 80% af PKMK er loka-
liseret på halsen og opefter, er det således sandsynligt, at sol 
spiller en rolle i patogenesen. 

Finnålsaspirat er beskrevet som anvendeligt ved præope-
rativ diagnostik, men regelret ekcisionsbiopsi er den hyppigst 
anvendte diagnostiske metode [39, 40]. 

I Danmark anvendes en ekscisionsafstand på en centimeter 

i dybden til fascie. Der er ikke konsensus vedrørende sentinel 
node-diagnostik [40]. Hvis sentinel node er positiv, skal der 
foretages regional lymfeknudedissektion [30]. For at fore-
bygge lokalrecidiv har flere forfattere foreslået adjuverende 
hormonbehandling med antiøstrogener som f.eks. tamoxifen 
til patienter med østrogenreceptorpositive tumorer [12]. 
Denne behandling anvendes dog ikke rutinemæssigt i Dan-
mark. 

Indtil videre har recidiverende PKMK ikke responderet på 
strålebehandling eller kemoterapi [3, 20]. Derfor er det af 
afgørende betydning, at tumor primært ekscideres radikalt. 

Figur 2. Tumor bestående af øer af epitelceller omgivet af ekstracellulært, peri-
odic acid-schiff-positivt, diastaseresistent mucin.

Figur 1. Recidiv af primært mucinøst karcinom. 

-  Primært kutant mucinøst karcinom er en sjælden 
 malign adnekstumor.
-  Der er beskrevet i alt 228 tilfælde i verdenslittera-
 turen.
-  Tumoren præsenterer sig oftest som en asymptomatisk,  
 langsomtvoksende nodulus.
-  Histologisk kan den ligne en kutan metastase fra 
 brystet, gastrointestinalkanalen, lunger, ovarier og 
 prostata.
-  Diagnosen stilles hyppigst i aldersgruppen 60-80 år.
-  Den hyppigste lokalisation er øjenlåg (35%), øvrige 
 ansigt (21%) samt skalp, hals og retroaurikulært  
 (21%). 
-  Behandlingen er ekscision i en centimeters afstand til  
 fascie. Eventuelt suppleret med sentinel node og 
 eksairese. 

Ca. 1/3 fik lokalrecidiv. Otte procent metastaserede, 1/3 af 
disse med fjernmetastaser. Dødsfald er rapporteret i tre 
tilfælde (< 2%).
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Mange af de rapporterede tilfælde har kun en followuppe-
riode på et par år (gennemsnitligt 39 måneder, fra 0-15 år), 
men det anbefales at kontrollere patienterne som minimum 
en gang årligt i fem år – dels på grund af risikoen for recidiv, 
og dels fordi der trods alt stadig resterer en mulighed for, at 
tumor repræsenterer en metastase. 
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