UGESKR LAGER 167/18 | 2. MAJ 2005

VIDENSKAB OG PRAKSIS | KASUISTIK

Diskussion

Systemisk steroid er den hyppigst anvendte behandling til
PG, men der anvendes ogsa intralesionel steroid, forskellige
immunmodulatorer, antibiotika, 5-aminosalicylater og kirurgi
[3]. Kirurgi er ikke effektivt, da PG ofte gendannes pa stedet
for det kirurgiske traume. Medicinsk behandling er effektivt i
de fleste tilfzelde (70%), men kraever ofte systemisk steroidbe-
handling, og helingen er langsom (i gennemsnit 11,4 méneder
i en serie pa 20 patienter) [4].

Infliximab er et chimer (mus-human) monoklonalt anti-
stof, som neutraliserer tumor-nekrose-faktor a (anti TNFa).
Det er godkendt til behandling af sveer Crohns sygdom,
fistulerende Crohns sygdom og til reumatoid artritis. I flere
kasuistikker om behandling af PG med infliximab meddeles
der om god effekt pa sirheling og smerter [5, 6]. I et enkelt
retrospektivt studie med 13 patienter fik alle komplet heling
af ulcerationerne [7]. Kun i to kasuistikker beskrives der
behandling af peristomal PG med infliximab. En, hvor et
12-arigt barns ulceration helede i lobet af to uger efter be-
handling med infliximab 5 mg/kg [8], og en med tre patienter,
hvoraf to fik komplet heling og en partiel heling af peristo-
mal PG ved behandling med infliximab 5 mg pr. kg i uge
0,2,4,819].

Infliximabbehandling ber overvejes til patienter med
inflammatorisk tarmsygdom og peristomal pyoderma gangre-
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nosum, som ikke responderer pa konventionel behandling
med steroid.
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Follikulzert dendritcellesarkom
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Follikulere dendritiske celler (FDC) er ikkelymfoide celler,
som er essentielle for antigenpraesentation i lymfefollikler. Tu-
morer udgdet fra FDC er sjzldne, der er publiceret beretning
om et begrenset antal tilfzlde [1, 2]. Diagnosen stilles pa basis
af morfologi og immunhistokemiske fund [3], evt. pd basis af
elektronmikroskopisk undersegelse. Da denne type cancer al-
drig tidligere er beskrevet pa dansk, omtales her et tilfzelde, og
de klinisk-patologiske karakteristika og udfordringerne ved
diagnose og behandling diskuteres.

Sygehistorie

En 30-drig mand blev indlagt med diagnosen tumor intraab-
dominalis. Ved magnetisk resonans (MR)-skanning og com-
putertomografi (CT) fandt man en 10%13 %20 cm stor tumor i
hejre side af abdomen, sandsynligvis udgaet fra venstre lever-
lap og med metastasesuspekte forandringer i leveren. Ultralyd
(UL)-vejledt biopsi viste en ikkeklassificerbar tumor. Ved en
operation flernedes en 1,6 kg tung, stilket tumor, der var rela-
teret til caput pancreatis. 2-3 metastatiske foci genfandtes i
hojre leverlap, men kunne ikke fjernes med hemihepatektomi
pga. en atrofisk venstre leverlap. Ved mikroskopi blev der fun-
det en solid, cellerig tumor med tumultarisk cellearrangement,
fokalt med et vist fascikuleert preeg, bestaende af en storcellet,
udtalt polymorf cellepopulation med mange bizarre keempe-
celler iblandet lymfocytter og plasmaceller (Figur 1). Celle-
kernerne var vesikuleere med prominerende nukleoler. Mito-
setallet var hejt. Immunhistokemisk var tumorcellerne CD21
og CD23 positive. Ved ektronmikroskopi pavistes interdigi-
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Figur 1. P& snit fra en tumor ses dels de store, hgjst atypiske tumorceller, dels
komponenten af lymfocytter og plasmaceller. H&E-farvning. xca. 225.

terende cytoplasmatiske udlebere med desmosomer. Diagno-
sen var follikuleert dendritcellesarkom. En fornyet CT viste
multiple levermetastaser og ingen ekstrahepatiske tumorer.
Patienten fik kemoterapi med epirubicin i maksimal dosis; der
var behandlingsrepons, men en efterfolgende positronemis-
sionstomografi (PET) afslorede fire smi levermetastaser, som
blev ekscideret. Ved treméanederskontrol var patienten tumor-
fri, men efter seks maneder blev der fundet recidiv, og syv
metastaser blev behandlet med radiofrekvensablation. Ved ni-
manederskontrol blev der fundet nyt recidiv i leveren med in-
volvering af alle segmenter, men der var stadig ingen tumor-
processer ekstrahepatisk. P4 dette tidspunkt, to ar efter pri-
meroperationen, var alle behandlingsmuligheder, fraset
levertransplantation udtemte. Trods en malign diagnose og
trods at erfaring for levertransplantation ved denne sygdom
savnedes, fik patienten tilbud om og accepterede en lever-
transplantation. Det postoperative forlabet var ukompliceret,
og patienten blev fuldt restitueret, tilbage i arbejde og uden
tegn pa recidiv.

Diskussion
FDC-sarkom er et sjzldent neoplasme, der forst blev beskre-
vet af Monda et al11986 [4]. Hidtil er der rapporteret om
ca. 70 tilfzelde. FDC-sarkom opstér oftest i lymfeknuder, men
ca. en tredjedel er ekstranodale; lokaliseret i milt, lever, pan-
creas, tyndtarm, tonsiller, mundhule, hud, bleddelsvaev eller
mamma [2, 5]. Metastaser findes hyppigst i lymfeknuder, lever
og lunger [3]. Selv om sarkomet kan optraede hos personer
pa alle alderstrin, rammes flest unge voksne [1], kensfordelin-
gen er ligelig. Eneste formodede pradisponerende faktor er
Castlemans disease; 10-20% er relateret hertil, og seedvanligvis
til den hyaline vaskulaere type.

Diagnosen er vanskelig at stille, den hviler pA morfologi,
immunhistokemisk undersogelse med CD21-, CD23- eller
CD35-positivitet og evt. pd elektromikroskopi med pavisning
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af lange cytoplasmatiske processer med mature desmosomer.
Verdien af finnalsbiopsi er uafklaret [3]. Recidivraten er fun-
det at vaere >43%, metastaseraten >24% [3]. Differentialdiag-
nosen athznger af lokalisationen og kan inkludere tymom,
storcellet lymfom, lelomyomates tumor, malignt melanom,
gastrointestinal stromal tumor, meningeom, histiocytert sar-
kom, Langerhans cellehistiocytose og spindlecellekarcinom
[1]. Behandlingen er kontroversiel, generelt er resektion med
bred margin anbefalet. Hvilken verdi kemoterapi eller strile-
behandling har, er ikke klarlagt. Ved aggressiv sygdom ber
stralebehandling overvejes. Adjuverende kemoterapi, inkl.
cyclophosphamid, doxorubicin, vincristin, prednisolon
(CHOP), carboplatin eller adriamycin anbefales af flere [5].
Erkendelse af og rapportering om nye tilfzelde er nedvendig
for at kunne definere tumorens udvikling mere nejagtigt.
Behandlingen af den her omtalte patient med levertransplan-
tation var teoretisk svagt underbygget, men var sidste mulig-
hed og begrundet dels i manglende sikre oplysninger om
darlig prognose, dels i det lange forleb uden ekstrahepatisk
manifestation.
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