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Sjogrens syndrom hos moderen. Tilstanden kan ogsa
forekomme som led i komplekse medfgdte hjertefejl
eller opsta efter operation af medfgdte hjertefejl,
f.eks. lukning af en ventrikelseptumdefekt. Hos bgrn
uden strukturel hjertesygdom kan tredjegrads AV-
blok ses som komplikation til myokarditis, endokardi-
tis og hjertetumorer [3].

Symptomer pa tredjegrads AV-blok kan vere
treethed, irritabilitet og fysisk uudholdenhed, men
ogsa synkope, hjertestop og pludselig dgd. Diagnosen
stilles ved elektrokardiografi [3].

Hvis der er mistanke om, at patienten lider af
CTAVN, kan der udfgres kardiovaskuler magnetisk
resonans-skanning, hvormed man kan pévise stgrre
tumorer [4]. Findes tumoren premortalt, er der be-
skrevet fa, men vellykkede operative fjernelser af
denne. Behandlingen er vanskelig, og oftest har pa-
tienten efterfglgende brug for en permanent pacema-
ker [5].

Denne sygehistorie viser betydningen af en suffi-
cient obduktion med tilhgrende supplerende under-
spgelser. Mikroskopi af hjertets ledningsbundt var i
dette tilfeelde udslagsgivende for dgdsarsagsdiagno-
sen og kan anbefales ved klinisk mistanke om hjerte-
lidelse, ogsd i tilfzelde af et strukturelt normalt hjerte.
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Signetringscellekarcinom i galdeblaeren

Birthe Agergaard Thing', Anne Roslind? & Morten Wgjdemann'

KASUISTIK Cancer i galdeblaeren forekommer relativt sjeeldent,
1) Gastrokirurgisk med ca. 160 tilfeelde om aret i Danmark. Sygdommen
Afdeling, Herlev ses lidt hyppigere hos kvinder end hos mend [1]. Hi-
Hospital stologisk ses der oftest adenokarcinom, og kun meget
2) Patologisk Afdeling, sjeldent findes et klassisk signetringscellekarcinom,

Herlev Hospital som har et saerligt aggressivt forlgb [2].

SYGEHISTORIE
En 60-arig kvinde, der var tidligere rask, fraset at hun
havde hypertension og var ryger svarende til 20 pak-
keér, blev indlagt akut pga. nyopstaet ikterus, hud-
Klge, tiltagende traethed og et vaegttab pa fa kg over
fire uger. l manederne op til indleeggelsen havde hun
endvidere haft smerter i den gvre del af abdomen
samt kvalme og sure opstgd. Patienten var uden effekt
blevet behandlet af egen lazge med antiemetika og
protonpumpehaemmere. Biokemisk havde hun forhg-
jede lever- og galdetal med aspartat-aminotransferase
774 E/1 (referenceinterval: 10-70 E/1), basisk fosfa-
tase 384 E/I (referenceinterval: 35-105 E/I), bilirubin
65 mikromol/1 (referenceinterval: 4-22 mikromol/1)
og amylase 416 E/1 (reference < 120 E/1).
Computertomografi viste et hypodenst omrade i

pancreas. Desuden var hgjre ureter inddraget i en
proces, og der var hgjresidig hydronefrose, som blev
aflastet. Ultralydskanning viste normale forhold i
pancreas, og tumormarkgr CA19-9 var i normalom-
rédet. Gastroskopi viste normale forhold i ventriklen,
men stenose i duodenums andet stykke, hvilket ty-
dede pé ekstern kompression.

For at komme diagnosen nermere udfgrte man
laparoskopisk ultralydskanning, og denne blev tolket
som inflammation i galdeblaeren, ligamentum hepa-
toduodenale og retroperitoneum. Der blev taget fry-
sebiopsier, som viste inflammation uden entydig
diagnose. Der konverteredes herefter til ben opera-
tion, hvor man makroskopisk fandt tegn pé inflam-
mation ved galdeblaren, pancreas, ligamentum he-
patoduodenale, duodenum, i retroperitoneum, hgj-
residige nyrepelvis, omentum majus og mesocolon
transversum. Nye frysebiopsier fra galdebleren viste
karcinom, og de gvrige frysebiopsier fra de naevnte
omrader viste inflammation og malignitetssuspekte
celler. For at aflaste patienten valgte man at udfere
pallierende kirurgi med kolecystektomi og gastro-en-
tero-anastomose. Makroskopisk fandt man en 3,5 x
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A. Enkeltcelleinfiltration af signetringscellekarcinom i galde-
blaerevaeggen (cytokeratinfarvning) (x 10). B. Signetringsceller
(periodic acid-schiff-farvning) (x 60).

6 cm stor galdebleaere med en vaegtykkelse pa 3-9 mm.
I lumen fandt man flere konkrementer, men der var
ingen gget forekomst af slim. Histologisk var der dys-
plasi i epitelet i galdeblaeren og diffus infiltration af
tumorceller i galdebleerevaeggen. Tumorcellerne var
ordnet som sma kirtelstrukturer og i smé cellegrup-
per. Cellegrupperne forekom bade i strenge og som
enkeltceller, herunder signetringsceller. Signetrings-
celler indeholder mucin, hvorved cellekernerne dis-
placeres perifert i cellerne, og giver det karakteristi-
ske udseende som vist i Figur 1A+B. Der blev fore-
taget immunhistokemiske farvninger for at belyse
tumorens primere udgangspunkt. Tumorcellerne var
positive i slimfarvning (periodic acid-schiff) samt cau-
dal related homeobox gene 2, cytokeratin 7, cytokera-
tin 20, mucinglykoprotein 2 og mucinglykoprotein

5 og negative i gstrogenreceptor, tyroid transkrip-
tionsfaktor 1, Wilms tumor-protein 1 og paired box
gene 8. Immunprofilen var siledes forenelig med en
tumor med udgangspunkt i den gvre gastrointestinal-
kanal, mens metastase var mindre sandsynlig. Ba-
seret pa konstateringerne af dysplasi i galdebleereepi-
telet, udbredt forekomst af tumorvev i galdebleere-
vaggen, det karakteristiske udseende, vaekstmgnsteret
og immunprofilen blev tumoren klassificeret som pri-
meer galdeblerecancer af typen signetringscellekarci-
nom. Det postoperative forlgb var ukompliceret, og
patienten fik kemoterapi, men efter fi méneder af-
brgd man behandlingen pa grund af forveerring i til-
standen. Patienten gik ad mortem knap et ar efter for-
ste indleeggelse, og der blev ikke udfert obduktion.

DISKUSSION

Ilitteraturen er der kun rapporteret om fa lignende
tilfeelde af signetringscellekarcinom i galdeblaeren [2-
5]. Signetringscellekarcinomer i abdomen kan opsta i
en rekke organer, men de forekommer hyppigst i
ventrikel og colon. Tumorerne er ofte disseminerede
pa diagnosetidspunktet, og det kan veere vanskeligt at
bestemme det primaere udgangspunkt. Signetrings-

cellekarcinomer kan, uanset primertumorens lokali-
sation, give saerlige diagnostiske problemer. Dette
skyldes sandsynligvis signetringscellekarcinomernes
serlige veekstmgnster med diffus enkeltcelleinfiltra-
tion i vaevet, hvilket bade billeddiagnostisk og histolo-
gisk kan vaere vanskeligt at pavise.

Ovenstdende sygehistorie illustrerer netop van-
skelighederne med at stille diagnosen signetringscel-
lekarcinom, idet den endelige diagnose fgrst kunne
stilles postoperativt ved naermere histologisk under-
spgelse. Havde den endelige diagnose foreligget pree-
operativt, havde en mindre invasiv kirurgisk teknik
veeret en mulighed.
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