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

Symptomer på tredjegrads AV-blok kan være 
træthed, irritabilitet og fysisk uudholdenhed, men 
også synkope, hjertestop og pludselig død. Diagnosen 
stilles ved elektrokardiografi [3]. 

Hvis der er mistanke om, at patienten lider af 
CTAVN, kan der udføres kardiovaskulær magnetisk 
resonans-skanning, hvormed man kan påvise større 
tumorer [4]. Findes tumoren præmortalt, er der be-
skrevet få, men vellykkede operative fjernelser af 
denne. Behandlingen er vanskelig, og oftest har pa-
tienten efterfølgende brug for en permanent pacema-
ker [5]. 

Denne sygehistorie viser betydningen af en suffi-
cient obduktion med tilhørende supplerende under-
søgelser. Mikroskopi af hjertets ledningsbundt var i 
dette tilfælde udslagsgivende for dødsårsagsdiagno-
sen og kan anbefales ved klinisk mistanke om hjerte-
lidelse, også i tilfælde af et strukturelt normalt hjerte.
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Signetringscellekarcinom i galdeblæren

Birthe Agergaard Thing1, Anne Roslind2 & Morten Wøjdemann1 

Cancer i galdeblæren forekommer relativt sjældent, 
med ca. 160 tilfælde om året i Danmark. Sygdommen 
ses lidt hyppigere hos kvinder end hos mænd [1]. Hi-
stologisk ses der oftest adenokarcinom, og kun meget 
sjældent findes et klassisk signetringscellekarcinom, 
som har et særligt aggressivt forløb [2]. 

SYGEHISTORIE 

En 60-årig kvinde, der var tidligere rask, fraset at hun 
havde hypertension og var ryger svarende til 20 pak-
keår, blev indlagt akut pga. nyopstået ikterus, hud-
kløe, tiltagende træthed og et vægttab på få kg over 
fire uger. I månederne op til indlæggelsen havde hun 
endvidere haft smerter i den øvre del af abdomen 
samt kvalme og sure opstød. Patienten var uden effekt 
blevet behandlet af egen læge med antiemetika og 
protonpumpehæmmere. Biokemisk havde hun forhø-
jede lever- og galdetal med aspartat-aminotrans ferase 
774 E/l (referenceinterval: 10-70 E/l), basisk fosfa-
tase 384 E/l (referenceinterval: 35-105 E/l),  bilirubin 
65 mikromol/l (referenceinterval: 4-22 mikromol/l) 
og amylase 416 E/l (reference < 120 E/l). 

Computertomografi viste et hypodenst område i 

pancreas. Desuden var højre ureter inddraget i en 
proces, og der var højresidig hydronefrose, som blev 
aflastet. Ultralydskanning viste normale forhold i 
pancreas, og tumormarkør CA19-9 var i normalom-
rådet. Gastroskopi viste normale forhold i ventriklen, 
men stenose i duodenums andet stykke, hvilket ty-
dede på ekstern kompression. 

For at komme diagnosen nærmere udførte man 
laparoskopisk ultralydskanning, og denne blev tolket 
som inflammation i galdeblæren, ligamentum hepa-
toduodenale og retroperitoneum. Der blev taget fry-
sebiopsier, som viste inflammation uden entydig 
diagnose. Der konverteredes herefter til åben opera-
tion, hvor man makroskopisk fandt tegn på inflam-
mation ved galdeblæren, pancreas, ligamentum he-
patoduodenale, duodenum, i retroperitoneum, høj-
residige nyrepelvis, omentum majus og mesocolon 
transversum. Nye frysebiopsier fra galdeblæren viste 
karcinom, og de øvrige frysebiopsier fra de nævnte 
områder viste inflammation og malignitetssuspekte 
celler. For at aflaste patienten valgte man at udføre 
pallierende kirurgi med kolecystektomi og gastro-en-
tero-anastomose. Makroskopisk fandt man en 3,5 × 
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6 cm stor galdeblære med en vægtykkelse på 3-9 mm. 
I lumen fandt man flere konkrementer, men der var 
ingen øget forekomst af slim. Histologisk var der dys-
plasi i epitelet i galdeblæren og diffus infiltration af 
tumorceller i galdeblærevæggen. Tumorcellerne var 
ordnet som små kirtelstrukturer og i små cellegrup-
per. Cellegrupperne forekom både i strenge og som 
enkeltceller, herunder signetringsceller. Signet rings-
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 primære 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 østrogenreceptor, tyroid transkrip-
tionsfaktor 1, Wilms tumor-protein 1 og paired box 
gene 8. Immunprofilen var således forenelig med en 
tumor med udgangspunkt i den øvre gastrointestinal-
kanal, mens metastase var mindre sandsynlig. Ba-
seret på konstateringerne af dysplasi i galdeblæreepi-
telet, udbredt forekomst af tumorvæv i galdeblære-
væggen, det karakteristiske udseende, vækstmønsteret 
og immunprofilen blev tumoren klassificeret som pri-
mær galdeblærecancer af typen signetringscellekarci-
nom. Det postoperative forløb var ukompliceret, og 
patienten fik kemoterapi, men efter få måneder af-
brød man behandlingen på grund af forværring i til-
standen. Patienten gik ad mortem knap et år efter før-
ste indlæggelse, og der blev ikke udført obduktion.

DISKUSSION 

I litteraturen er der kun rapporteret om få lignende 
tilfælde af signetringscellekarcinom i galdeblæren [2-
5]. Signetringscellekarcinomer i abdomen kan opstå i 
en række organer, men de forekommer hyppigst i 
ventrikel og colon. Tumorerne er ofte disseminerede 
på diagnosetidspunktet, og det kan være vanskeligt at 
bestemme det primære udgangspunkt. Signetrings-

cellekarcinomer kan, uanset primærtumorens lokali-
sation, give særlige diagnostiske problemer. Dette 
skyldes sandsynligvis signetringscellekarcinomernes 
særlige vækstmønster med diffus enkeltcelleinfiltra-
tion i vævet, hvilket både billeddiagnostisk og histolo-
gisk kan være vanskeligt at påvise.

Ovenstående sygehistorie illustrerer netop van-
skelighederne med at stille diagnosen signetringscel-
lekarcinom, idet den endelige diagnose først kunne 
stilles postoperativt ved nærmere histologisk under-
søgelse. Havde den endelige diagnose foreligget præ-
operativt, havde en mindre invasiv kirurgisk teknik 
været en mulighed.
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A. Enkeltcelleinfiltration af signetringscellekarcinom i galde-

blærevæggen (cytokeratinfarvning) (× 10). B. Signetringsceller 

(periodic acid-schiff-farvning) (× 60).
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