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sentligt element i behandlingen af BCS, mens klap-
dannelse primert behandles med stentning af lever-
venen.

De hypervaskulere nodulis etiologi ved BCS er
ukendt, men skyldes formentligt perfusionsaendrin-
ger. Selvom benigne forandringer er seerligt karakte-
ristisk hos patienter med BCS, bgr den opfglgende
kontrol veere som ved andre cirrosepatienter, da HCC
ogsé kan forekomme hos patienter med BCS.
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Kaposiformt haemangioendoteliom i tyndtarmen

hos en trearig dreng

Helle Sand Odgaard, Marie Kirk Christensen & John Gade

Kaposiformt haamangioendoteliom (KH) er en sjal-
den, lokalt aggressiv, vaskulaer tumor, der oftest fore-
kommer i barndommen. Typisk ses den pa huden,
men den er ogsa fundet andre steder, hyppigst i retro-
peritoneum. KH er ofte associeret med Kasabach-
Merritts syndrom, som er karakteriseret af kraftig
trombocytopeni og livstruende blgdning. Tumoren
danner ikke metastaser, men den er borderline malign
pa grund af hurtig infiltrativ veekst [1, 2].

Siden 1993, hvor denne tumor fgrste gang blev
preecist afgreenset [3], er der i litteraturen rapporteret
om faerre end 160 tilfeelde [1].

Dette er det forst beskrevne tilfeelde af KH i
mave-tarm-kanalen.

SYGEHISTORIE
En tidligere rask tredrig dreng blev indlagt med
steerke turevise mavesmerter. Igennem de fem fore-
gdende dage havde han haft talrige opkastninger. Ab-
domen blev ved den objektive undersggelse bedgmt
som blgd med periumbilikal gmhed. Den var lettere
opdrevet og uden udfyldninger. Patienten var afebril
gennem hele forlgbet. Fraset let leukocytopeni var
alle blodprgver normale.

Patientens symptomer intensiveredes, og efter et
degns observation lavede man en rgntgenoversigt
over abdomen. Denne viste inkomplet tyndtarmsileus

med dilatation af tyndtarmen op til 3,3 cm. Herefter KASUISTIK
blev der suppleret med en undersggelse af tyndtarms-
passagen, hvorved der blev pavist kontraststop uden
paviselig arsag i den proksimale jejunum.

P4 mistanke om invagination blev patienten ope-
reret akut. Hgjt pd jejunum fandt man en invagina-
tion, der strakte sig over 25 cm og var forarsaget af en
tumor med gennemveekst af tarmveaggen. Desuden
var der udbredte glandler overalt i tyndtarmskrgset.
Det padgaldende tarmstykke blev reseceret, og der
blev udtaget enkelte glandler til undersggelse.

Ved yderligere undersggelser sas der ingen tegn
til metastaser, og den patologiske undersggelse af
preeparatet viste et kaposiformt heemangioendote-
liom uden spredning til lymfeknuderne (Figur 1).
Biokemien gav ikke holdepunkter for associeret
Kasabach-Merritts syndrom.

Patienten blev fulgt ambulant hver tredje méned
gennem de forste par &r med ultralydskanning (UL)
af abdomen og rontgenundersogelse af thorax. Efter
tre et halvt ar fik man mistanke om lokalt recidiv, da
man pé UL og magnetisk resonans-skanning af abdo-
men fandt et 4 cm stort segment pd den terminale
ileum med vagfortykkelse og forstgrrede glandler.
Derfor blev patienten endnu en gang opereret. Man
fandt dog ingen tarmpatologi, men udtog enkelte for-
stgrrede glandler til undersggelse. Disse var uden
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tegn til malignitet. P4 opgerelsestidspunktet, fire ar
efter den primeere operation, var patienten rask.

DISKUSSION

Den Kkliniske praesentation af KH er meget variabel,
afheengigt af tumorens lokalisation. I 75% af tilfeel-
dene ses den pa huden eller blgddelene pa ekstremi-
teterne og truncus efterfulgt af retroperitoneal affek-
tion, der udger 18% [1]. KH regredierer ikke spon-
tant, men udvikler sig heller ikke til metastaserende
sygdom [1, 2]. Dog er der set spredning til regionale
lymfeknuder. Tumorer i retroperitoneum er typisk
store og ofte ikke mulige at resecere radikalt, hvorfor
mortaliteten er stor ved denne tumorlokalisering.
Disse tumorer er hyppigt associerede med Kasabach-
Merritts syndrom, hvilket bidrager til den ggede dg-
delighed [4, 5].

Den mest effektive behandling er tumorresek-
tion, hvilket ofte er kurativt. Hvis resektion ikke er
mulig pga. tumorens placering, stgrrelse, infiltrative
vakst eller multifokale affektion, eller hvis patienten
samtidig lider af Kasabach-Merritts syndrom, forsg-

ges medicinsk behandling. En kombination af steroid,
interferon og/eller kemoterapi har i enkelte tilfeelde
medfgrt partiel remission [1, 2, 4]. Tidlig diagnosti-
cering og behandling af tumoren er af altafggrende
betydning for prognosen pga. tumorens infiltrative og
hurtige vaekst [4, 5]. Mortaliteten er relativt hgj; i
nogle studier er der rapporteret om op til 66% [5].

Der er i den dansk- og engelsksprogede litteratur
ikke fundet tidligere beskrevne tilfeelde af KH i mave-
tarm-kanalen. Det mé sdledes antages at veaere en
yderst sjeelden tyndtarmstumor hos bgrn, men den
kan altsé forekomme og give symptomer i form af
tyndtarmsileus.

Generelt er KH en differentialdiagnose iser hos
bern, hvor de mere hyppige vaskulere tumorer ikke
passer tilfredsstillende til den kliniske preesentation.
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