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Ependymale celler bekleeder overfladen pé hjernens
ventrikler og centralkanalen i medulla. Ependymomer
er sjeldne, langsomtvoksende tumorer, som normalt
findes i centralnervesystemet (CNS), hvor de udggr 6%
af de intrakraniale og 60% af de spinale tumorer [1].
Ependymomer er af neuroektodermal oprindelse og
antages at udgé fra de ependymale celler, selv om det
har vaeret foresldet, at de udgér fra mikrogliale celler
[1].

Ekstraspinale ependymomer er sjeeldent forekom-
mende, men myksopapilleere ependymomer (ME), som
nasten udelukkende forekommer i cauda equina-filum
terminale-regionen, kan ses sjeeldent subkutant i crena
ani, den sakrokokcygeale region eller praesakralt, for-
mentlig udgdende fra ektopisk ependymalt veev [2].
Disse sakaldte subkutane myksopapilleere ependymo-
mer (SME) har en god prognose og klassificeres efter
WHO-klassifikationen som grad 1-tumorer. Klassiske,
intrakraniale ependymomer klassificeres derimod som
grad 2-tumorer, og desuden findes der en anaplastisk
variant, som klassificeres som grad 3-tumor [2]. Vi
beskriver en sygehistorie med SME, som var lokalise-
ret i gvre del af crena ani og blev fjernet pd mistanke
om lipom.

SYGEHISTORIE

En tidligere rask 32-8rig mand havde gennem 3-4 r
haft en udbuling i den gvre del af crena ani. Knuden
voksede langsomt, men der var observeret lidt hurti-
gere vaekst gennem de seneste 4-5 maneder, hvor den
ogsa var begyndt at genere, nar patienten sad ned. Der
var ikke tegn til infektion eller sekretion. Der havde
ikke vaeret problemer med affgring eller vandladning,
ligesom han heller ikke havde haft neurologiske symp-
tomer. Objektivt sis en 3 X 3 cm stor, fast, rund og frit
forskydelig tumor i subcutis midt i crena ani. P& mis-
tanke om lipom foretog man resektion in toto i generel
anestesi i dagkirurgisk regi.

Mikroskopisk sds det, at tumoren var opbygget af
kubiske celler, der var ordnede i delvist konfluerende
trabekler og ger (Figur 1A), som var adskilt af et myk-
soidt bindevav (Figur 1B). Tumorcellerne havde ens-
artede kerner, og der blev ikke talt nogen mitoser pé ti
synsfelter. Ved immunhistokemi fandt man kraftig
positivitet for S100 (Figur 1C), gliafibrilleert surt pro-
tein (Figur 1D), vimentin (Figur 1E) og CD56, men ne-
gativitet for bredspektrede cytokeratiner, CD31 (Figur
1F), CD34, CD45, CD163, chromogranin A, epiteliel
membranantigen, HMB45, isocitratdehydrogenase 1,

g FIGUR 1

Mikroskopi og immunhistokemisk undersggelse af subkutant myksopapillaert ependymom. A. Tumorcellerne er anordnede i delvist konfluerende trabekler og ger,
stedvist ogsa papillzert (haamatoxylin- og eosinfarvning). B. Stromaet fremstar myksoidt (periodic acid-Schiff-farvning). Tumorcellerne er kraftigt positive ved im-
munhistokemi for $100 (C), gliafibrillaert surt protein (D) og vimentin (E). Karmarkegren CD31 ses negativ i tumorcellerne (F).

f«gz«:&*’}‘o,a* % R

e s
SRS

2 %‘4@'

= e

=

¥

N



melan A, oligodendrocyttranskriptionsfaktor 2, synap-
tofysin og karcinoembryonalt antigen. Det myksoide
stroma var svagt periodic acid-Schiff-positivt. Prolifera-
tionsmarkeren Ki67 var udtrykt i under 1%. P4 grund-
lag af disse fund blev diagnosen SME stillet.

P4 grund af histologisvarene blev der taget kontakt
til en neurokirurgisk afdeling, hvor man anbefalede at
foretage CT af cerebrum, thorax og abdomen samt MR-
skanning af neuroaksen. Skanningerne viste ingen tegn
til tumorer i CNS, lever eller lunger. Ved en etérig kon-
trol var patienten i velbefindende, og en MR-skanning
af CNS og crena ani var uden tegn til recidiv. Ved en
objektiv undersggelse fandt man normale forhold, og
der blev planlagt ny MR-skanningskontrol to r senere.

DISKUSSION

ME udger 9-13% af alle ependymomer [2]. ME er ofte
langsomtvoksende tumorer, som nesten udelukkende
forekommer i cauda equina-/filum terminale-regionen,
men som meget sjaldent ogsa kan forekomme subku-
tant i det sakrokokcygeale eller preesakrale omrade
oftest hos bgrn eller unge [2-4]. SME defineres som
lavmaligne WHO-klassificerede grad 1-tumorer. Eks-
traspinale ependymomer kan underinddeles i fire grup-
per: 1) en metastatisk ekstension fra en primaer CNS-
tumor, 2) en direkte forleengelse af ependymom i
rygmarven, filum terminale eller cauda equina, 3) en
primeer subkutan tumor uden forbindelse til spinalka-
nalen og 4) en primeer preesakral tumor, lokaliseret i
pelvis eller abdomen [3].

Forud for histologisk undersggelse bliver SME ofte
Kklinisk fejltolket som pilonidalcyste, absces, teratom,
kordom eller som i dette tilfeelde lipom, som séledes er
de vigtigste differentialdiagnoser [4]. SME adskiller sig
histologisk fra ordinaere ependymomer, ved at tumor-
cellerne er arrangerede papilleert omkring vaskularise-
rede myksoide bindevavsgrundstokke [2]. De er neer-
mest udelukkende lokaliseret til cauda equina-/filum
terminale-regionen. Ved de subkutane ependymomer
er kirurgisk fjernelse af tumor in toto tilstreekkelig
behandling [5].

Vi har beskrevet et tilfeelde af et SME, der var belig-
gende hgjt i crena ani og ved forundersggelse og ope-
ration blev tolket som et lipom. Ved patoanatomisk
undersggelse viste det sig at dreje sig om SME. Praeope-
rativ MR-skanning havde nappe @ndret behandlings-
strategien i dette tilfzelde, men anbefales ved stgrre
subkutane lipomer pa abdomen for at udelukke kom-
munikation i dybden.

Litteraturen er gennemgaet, og diagnosen ma be-
tegnes som meget sjelden. Der er ikke tidligere beskre-
vet danske tilfaelde af SME. Sygehistorien understreger
vigtigheden af at sende det kirurgisk fjernede materiale
til histopatologisk undersggelse pé trods af tilsynela-
dende &benlyse makroskopiske fund.
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Subcutaneous myxopapillary ependymoma is a very rare
entity, and to our knowledge this is the first published case
from Denmark. A previously healthy 32-year-old male pre-
sented with subcutaneous swelling and tenderness located
at the top of the intergluteal cleft. The circular soft tumour,
measuring 1.7 x 1.7 x 1.2 cm, was removed surgically. After
histopathological examination with several immunohisto-
chemical and special stainings, the diagnosis surprisingly
was subcutaneous myxopapillary ependymoma. The tumour
was removed with free margins and no metastases were
found on follow-up CT- and MRI scans.
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