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Sjelden manifestation af

2465

embryonalt rhabdomyosarkom
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Rhabdomyosarkom er en krafitype, som opstar i bindevaev
og muskelvaev. Svulsterne kan opsta hos bern og voksne i alle
aldre. Den primzere svulst kan sidde mange forskellige steder
pa kroppen, f.eks. i bleerevaeggen, ved testiklerne, i gjets
styremuskler, i lirmusklerne osv. Rhabdomyosarkom fore-
kommer sjeldent, men hyppigst hos bern. Den patologisk-
anatomiske diagnose er som regel rhabdomyosarkom af em-
bryonal type [1]. Hoved- og halsomradet er den hyppigste
anatomiske lokalisation og opgives i et materiale [2] til at ud-
gore 38% af tilfzeldene, heraf var 8,5% lokaliseret til eregang og
mellemore. Vi har ikke noget tal for, hvor mange nydiagno-
sticerede tilfzlde, der er i Danmark pr. r, men et materiale
[2] viste, at 7-10 bern i Sverige rammes hvert &r. Man ma for-
mode, at antallet i Danmark er noget mindre. Diagnosen stil-
les ofte pa et sent tidspunkt, da symptomerne ved lidelsen
svarer til dem, der ses ved banale sygdomme i ore-, nzese- og
halsomradet. Behandlingen er ofte en kombination af kirurgi,
strilebehandling og kemoterapi. I et stort materiale [3] opgi-
ves femarsoverlevelse til at veere ca. 80%.

Sygehistorie

En tre ar gammel dreng, enzgget tvilling, blev henvist pga. en
maned varende flad, smerter og intermitterende blodning fra
venstre oregang. Drengen var fodt som preematur, men ellers
sund og rask med blank ereanamnese. Ved den objektive un-
dersogelse fandtes en storre organiseret polyp, der promene-
rede ca. en halv cm ud af den bruskede oregang. Det var ikke
muligt visuelt at erkende trommehinden ej heller at foretage
en horeprove pga. manglende kooperation. Der var ingen re-
gional glandelsvulst som tegn pa metastaser.

En MR-skanning (Figur 1) viste en stor inhomogen proces
i meatus acusticus externus sin., edem i tuba auditiva sin., m.
pterygoideus medialis og lateralis sin. samt let edem i mellem-
oret.

Der blev foretaget biopsi af tumor i generel anzstesi. En
frysemikroskopi gav mistanke om embryonalt rhabdomyo-
sarkom, hvilket blev bekraftet ved den endelige mikroskopi.

Patienten blev henvist til Onkologisk Afdeling pa Rigsho-
spitalet til fortsat behandling, hvor der blev tilrettelagt primeer
strilebehandling evt. efterfolgende kemotereapi og kirurgisk
behandling.

Figur 1. En MR-skanning viser en stor inhomogen proces i venstre gregang,
tumoren er markeret med en pil.

Diskussion

Vores sygehistorie illustrerer, at polypper i eregangen med
flid hos bern uden tidligere erelidelser ber resultere i en
hurtig henvisning til erelaege eller til en ore-, naese- og hals-
afdeling med henblik p& en nrmere undersogelse. Pa denne
made sikrer man sig, at den relevante udredning og behand-
ling kan ivaerksattes og at doctor’s delay bliver kortest muligt.

Differentialdiagnostiske overvejelser bor ga i retning af; at
kolesteatom i mellemoret kan vare den tilgrundliggende
arsag til polypdannelse eller som i vores tilfzelde en malign
lidelse, selv om det sidste sjzldent er tilfeeldet.

I tilfzelde af kolesteatom, specielt hos bern, er operativ be-
handling pakrzvet inden for kort tid, ofte inden for to til tre
maneder, hvis man skal undga de sekundzre komplikationer
ved lidelsen i form af destruktion af de sma mellemereknogler
og deraf folgende betydelig konduktiv herenedszttelse. I vaer-
ste fald kan tilstanden medfere den frygtede komplikation
meningitis eller hjerneabsces. Endelig kan tilstanden medfere
devhed pa den afficerede side.

Det er sjzldent, hvis det overhovedet forekommer, at en
banal akut ensidig mellemeorebetendelse resulterer i en steno-
serende oregangspolyp med smerter og udflad.

Vores patient blev henvist af orelzegen efter en kortvarig
konservativ behandling. I det aktuelle tilfzelde varede det
nogle fa uger, for den endelige diagnose kunne stilles.

I flere arbejder har man vist [4, 5], at prognosen for overle-
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velse er atheengig af TNM-stadium, og en hurtig indsats i form
af diagnose og behandling forbedrer femarsoverlevelsen bety-
deligt.
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Emfysem er en folkesygdom karakteriseret ved langsom ned-
brydning af lungevaevet over mange ar som folge af rygning.
I de fleste tilfzelde stilles diagnosen ud fra oplysninger om
stort, langvarigt tobaksforbrug, luftvejsobstruktion vist ved
spirometri og tegn pa hyperinflation ved konventionel ront-
genundersogelse af thorax. Nedbrydning af lungevaevet kan
imidlertid bedst erkendes visuelt, og svaerhedsgraden kan
bedst vurderes med hejoplesning-CT (HRCT) [1]. Vi praesen-
terer et tilfzelde af emfysem, hvor HRCT’s anvendelighed til
at sikre diagnosen og vurdere sveerhedsgraden vises.

Sygehistorie

En 67-drig mand blev indlagt med sver dndened ved mindste
bevegelse, indenoden havde angiveligt veret af fa dages va-
righed. Ved ankomsten var han afebril, lidt dyspneisk med
normal iltmztning og normale infektionsparametre. Rontgen
af thorax viste lidt affladede diafragmakupler og oget luft bag
sternum. P4 baggrund af rentgenbeskrivelsen og oplysning
om rygeanamnese pa 50 pakkedr blev episoden tolket som
kronisk obstruktiv lungesygdom (KOL)-eksacerbation, og han
blev udskrevet med en prednisolonkur til opfelgning hos
egen lege.

Fem maneder senere blev patienten henvist med vedva-
rende funktionsdyspne. Han havde fiet budesonid, terbutalin
og tiotropiuminhalationer uden meerkbar forbedring. Lunge-
funktionen (LFU) var kun let obstruktiv med svzrt nedsat
diffusion (FEV; 2,11 (72%), FEV1/FVC 55%, total lungekapa-
citet (TLC) 6,3 1 (94%), residualvolumen (RV) 2,41 (96%) og
DLCO 1,2 mmol/min/kPa (13%)), der gav mistanke om lun-

geemboli. Ventilation-perfusions-scintigrafi viste tydelig
perfusionsdefekt i venstre overlap med bevaret ventilation
(Figur 1), hvilket er foreneligt med lungeembolus. Denne
usikkerhed i diagnosen sogtes afklaret ved HRCT, som viste
sveere udbredte emfysematiske forandringer, der er i overens-
stemmelse med centrilobulert og paraseptalt emfysem bila-
teralt (Figur 2).

Diskussion

De fleste emfysempatienter henvender sig med langsomt til-
tagende funktionsdyspne. Det kliniske billede afspejler dog
ikke altid sygdommens svaerhedsgrad, og udtalte emfysema-
tiske forandringer giver hos nogle patienter kun anledning til
fa eller ingen symptomer [2]. Selv om sygdommen udvikler
sig over 30-40 ar, ses akut symptomdebut hos nogle patienter.
Disse patienter omlaegger deres daglige aktiviteter i en ar-
rekke, inden de erkender eller opdager deres symptomer.
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Figur 1. Ventilation-perfusions-scintigrafi viser perfusionsdefekt i venstre overlap.
P: perfusionsscintigram, V: ventilationsscintigram.



