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Tubergse mammae blev beskrevet forste gang i 1976
[1] og er en relativ sjaelden uni- eller bilateral brystmis-
dannelse, som manifesterer sig under brystudviklingen
i puberteten [2-6]. Tilstanden ses derfor primaert hos
unge kvinder, selvom enkelte tilfzelde ogsé er beskrevet
hos mend i forbindelse med gynakomasti [7, 8]. Tube-
rgse mammae er karakteriserede ved underudvikling af
de vertikale og horisontale dimensioner af brystet og
herniering af kirtelveev ud i areola [1, 3, 5, 9-13]. Det
er vigtigt, at diagnosen bliver stillet, s patienterne kan
viderevisiteres og behandles korrekt, idet tilstanden
kan have betydelige psykologiske konsekvenser [4-6, 9,
10, 12, 14]. I plastikkirurgisk regi oplever man, at pa-
tienter henvises sent og med forkert diagnose og der er
derfor fundet indikation for en statusartikel om emnet.

PRAVALENS 0G OBJEKTIVE FUND

Praevalensen af tubergse mammae er ikke sikkert etab-
leret, men er estimeret til at veere 6-7% [9, 15, 16]. Ob-
jektivt har patienterne en, flere eller samtlige af fgl-
gende fund: reduceret brystbasis, kranialt displaceret
inframammeer fure (IMF), hypoplasi af brystvavet,
ptose, herniering af brystvaev ud i og hypertrofi af are-
ola samt asymmetri [2, 3, 9, 11].

ATIOLOGI
Den eksakte tiologi til tubergs deformitet er uklar og
kontroversiel, men der er overvejende enighed om, at
e@tiologien er embryologisk [2, 3, 5, 10-12, 17]. Flere
teorier er fremfgrt, men to dominerer: konstriktorisk
ring-teori [5, 6, 10, 17-19] og svag peri-nipple-areola-
complex-teori [3, 11, 20].

Brystet udvikles fra det embryonale ektoderm med
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» Tilstanden tubergse mammae har
vaeret kendt siden 1976 og er karak-
teriseret ved reduceret brystbasis,
kranialt displaceret inframammeaer
fure (IMF), hypoplasi af brystvaevet,
ptose, areola hypertrofi, herniering af
brystvaev ud i areola og asymmetri.

» Der er beskrevet multiple kirurgiske
teknikker til korrektion af tilstanden,
og de indebaerer alle tilfgrsel af volu-
men til enten nedre pol eller hele bry-

stet, med enten ekspander, implantat,

»unfurling« eller fedttransplantation.
Kirurgisk korrektion medfgrer hgj pa-
tienttilfredshed og lave
komplikationsrater.

Tilstanden skal erkendes, eller mis-
tanken rejses, via egen leege, som
skal henvise til en plastikkirurgisk af-
deling til vurdering og behandling. En
national instruks kunne ensarte vur-
dering og behandling i Danmark.

dannelsen af brystfuren i uge fem. I 7.-8. uge tilbage-
dannes denne, fraset en lille del, som penetrerer det
underliggende mesenkym omkring uge 10-14.
Brystanlegget er feerdigdannet ved fgdslen og udvikles
ikke yderligere fgr praepuberteten, hvor kirtelveevet
vokser indtil 15-16-arsalderen, og brystet er feerdigud-
viklet. Kirtelveevet omgives af fascia superficialis, som
bestdr af to lag: det superficielle lag (anteriore fascia
superficialis, som deekker brystparenkymet) og det
dybe lag (posteriore fascia superficialis, som danner
den posteriore afgreensning af brystparenkymet mod
m. pectoralis og m. serratus anterior). Det superficielle
lag af fascia superficialis mangler under areola [3, 5,
10, 12].

Mandrekas et al har foreslaet, at en konstriktorisk
ring i periferien af nipple-areola-complex (NAC), pga.
en fortykkelse af den superficielle fascie, en mere kra-
nial sammenfgjning af de to fascielag eller en fortyk-
kelse af ophengsligamenterne forhindrer en normal
udvikling af brystet i horisontal retning og medfgrer
veekst i vertikal retning [5, 12]. Det er ogsé foresléet,
at det dybe lag af den superficielle fascie er fortykket
og danner adharenser mellem dermis og de dybere
muskellag, hvilket resulterer i en konstriktorisk ring
ved basis af brystet, hvilket igen hindrer en normal
vaevsekspansion [17]. Idet den superficielle fascie
mangler under areola, medfgrer vertikal vaekst af kir-
telvaevet en herniering ud i areola [5, 12].

Pacifico et al [11] stgtter ikke teorien om en kon-
striktorisk ring og mener, at tilstanden alene skyldes
herniering af kirtelveevet gennem NAC pga. en svaghed
iNAC’s fascie- og hudkvalitet. De baserer teorien pa de-
res observation, at alle tubergse mammae kan korrige-
res ved at reducere og stramme NAC-huden, og at man
kan »skabe« en tubergs deformitet, nar man udfgrer
brystreduktioner, og brystet samles til lukning. Her ses
en protrusion af kirtelveevet gennem den defekt, hvortil
NAC skal omplaceres inden indsyning [11].

Kun i f studier har man undersggt tubergst kirtel-
vaev mikroskopisk. Klinger et al [8] har mikroskoperet
brystveev fra 22 kvinder med tubergse mammae og
sammenlignet det med normalt kirtelvaev. De fandt en
signifikant forskel i kvantitet og disposition af kolla-
gene fibre, hvilket medfgrer generel fibrose, men ikke
en egentlig konstriktorisk ring [8]. Mandrekas &
Zambacos understgttede til gengeeld »ringteorien« med
deres studie fra 2010, hvor de mikroskoperede vav fra




to patienter med tubergse mammae og fandt en hgj
koncentration af kollagen og elastiske fibre, som var
longitudinelt arrangerede, hvilket de tolkede som en
ring af fortykket fascia superficialis [12].

KLASSIFIKATION

Idet graden af deformitet varierer fra mild hypoplasi af
den inferiore mediale kvadrant til sveer hypoplasi af
alle fire kvadranter med varierende grader af hernie-
ring og forstgrret areola, har flere kirurger fundet et
Kklassifikationssystem anvendeligt ift. behandlingsplan-
leegning. Flere klassifikationssystemer har veret fore-
slaet, og @ndringer og tilfgjelser diskuteres kontinuer-
ligt (Tabel 1 og Figur 1).

BEHANDLING

Ved Klar tubergs deformitet eller mistanke herom skal
patienten henvises til en plastikkirurgisk afdeling til
vurdering. Hvis patienten vurderes egnet til operation,
skal de forskellige muligheder for rekonstruktion gen-
nemgés med fokus pd en grundig forventningsafstem-
ning, hvor patienten ggres opmarksom pa de individu-
elle begraensninger og muligheder samt risikoen for
komplikationer. Opnéelse af et astetisk og symmetrisk
resultat atheenger af en korrekt vurdering af patientens
anatomiske begrensninger og en behandlingsplan, der
er tilpasset disse ift. grad af konstriktion, IMF-niveau,
hudmangel, volumen og areolamorfologi [13]. S&fremt
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tubergs deformitet ikke erkendes, kan en simpel aug-
mentation medfgre et suboptimalt resultat med kom-
plikationer som displacering af implantat, synlig og/el-
ler palpabel implantatkant, persisterende gammel IMF
og sekundare blgddelsdeformiteter som f.eks. »double
bubble« [9].

Multiple kirurgiske teknikker er beskrevet, og de
fleste indebaerer tilfgrsel af volumen til iseer den nedre
pol [10], men oftest ogsa til hele brystet. Dette kan gg-
res i et- eller tostadieprocedurer med ekspander, im-
plantat, lokale lapper, »unfurling« med redistribuering
af eksisterende kirtelvaev, fedttransplantation eller en
kombination af disse [9, 13]. Ved behov kan der sup-
pleres med mastopeksi/brystlgft og evt. modsidig sym-
metriskabende korrektion. Fglgende kirurgiske princip-
per skal man nasten altid udfgre for at opné et
tilfredsstillende kirurgisk resultat [9, 13, 17]: 1) friggre
den konstriktoriske brystbasis, 2) skabe en normal af-
stand mellem brystvorte og IMF, 3) udslette den gamle
IMF for at undgd »double bubble« fenomen, 4) bringe
hernieret vaev pa plads, 5) korrigere areolahypertrofi,
6) gendanne brystvolumen og 7) korrigere brystasym-
metri.

Adgang

De fleste kirurger beskriver en periareolaer adgang [2,
4,5,10, 12, 18, 19], men IMF-adgang er ogsé beskre-
vet [11, 14]. En ulempe ved IMF-adgang kan veere dis-

E TABEL 1

Klassifikation af tubergse mammae.

Von Heimburg et al, 1996 og

Type
0

Costagliola et al, 2013 [3]

Normal brystbasis med isoleret
areolakompleksherniering
Kan veere intermitterende

Insufficient inferior medial
del af brystbasis

Nedre pol-insufficiens

Insufficient brystbasis

IMF = inframammaer fure.

Meara et al, 2000 [13]

Minimal basiskonstriktion IMF
normal eller let eleveret medialt
Sufficient hud og volumen
Ingen ptose

Forstarret areola

Moderat basiskonstriktion
IMF eleveret isaer medialt
Insufficient hud inferiort
Moderat hypoplasi

Ingen eller let ptose

Areola normal eller hernieret
Svaer basiskonstriktion

IMF eleveret eller manglende
Insufficient hud overalt

Svaer hypoplasi

Sveer ptose

Sveert hernieret areola

Grolleau et al, 1999 [17]

Manglende udvikling af inferior medial del af
brystet medferende ind- og nedadroteret
areola

Manglende udvikling af begge nedre
kvadranter medferende nedadroteret areola
Det subareolaere kutane segment er kort

Manglende udvikling af alle 4 kvadranter
medfarende reduceret brystbasis og et
tubuleert udseende

Von Heimburg, 2000 [14, 21]

Hypoplasi af nedre mediale kvadrant

Hypoplasi af nedre mediale og laterale
kvadrant

Tilstraekkeligt med hud i den subareo-
leere region

Hypoplasi af nedre mediale og laterale
kvadrant

Utilstreekkeligt med hud i den subareolaere
region

Sveer brystkonstriktion med minimal
brystbasis




VIDENSKAB

g FIGUR 1

Tubersse mammae svarende til Grolleau type 1 (venstresidig) (A),
type 2 (B) og type 3 (C). Foto: Kirstine Saad og Trille Charlotte Bohl
Skjelborg.

placeret cikatrice, idet beliggenheden af den endelige
IMF kan veere sveer at forudsige inden volumentilfgrsel
[2]. Til gengaeld er det ved IMF-adgang lettere at til-
danne implantatlommen, og nogle taler for, at det er
lettere at markere den nye IMF [11]. Periareoler ad-
gang medfgrer minimal ardannelse og giver en naturlig
dissektion gennem det subareolare parenkym, med
lgsning af en evt. konstriktorisk fibrgs ring. Endelig kan
areolare problemer som asymmetri, hypertrofi og her-
niering lettere korrigeres ved en periareolaer adgang

[2].

Unfurling og volumentilfarsel

Neasten alle beskrevne metoder inkluderer en grad af
»unfurling« eller redistribuering af kirtelvaevet [5, 10,
14]. Multiple metoder er beskrevet og indebeerer incisi-
oner i parenkymet, idet der tildannes parenkymsgjler,
som kan forleenges med f.eks. en L-formet incision [5,
10, 12, 18]. Nogle anbefaler, at det konstriktoriske
band lgsnes, ved at man dissekerer radizert gennem kir-
telvaevet [1, 2]. Ved hypoplasi anbefales augmentation
med implantat enten som etstadieoperation med bli-
vende implantat eller som tostadieoperation med eks-
pander, som senere udskiftes til blivende implantat.
Alle typer proteser er beskrevet anvendt: runde [2, 4, 5,
11, 12], anatomiske proteser [9-11, 18], silikone prote-
ser [2, 5, 9-12] og saltvandsproteser [2] uden vasent-
lig forskel i det kosmetiske resultat [11]. Badde subglan-
duleer [4, 5, 10-12] og submuskuler placering er

beskrevet [2, 4, 10, 12] og velges ud fra den enkelte
patients udgangspunkt. Ved asymmetri, hvor der er be-
hov for bilateral korrektion eller augmentation, kan
asymmetrien korrigeres ved: at anvende forskellige
stgrrelser implantater, at fjerne kirtelveev fra det stgrste
bryst [2] eller at anvende intraoperativt volumenkorri-
gerbare implantater [4].

Generelt er patienternes tilfredshed efter korrektion
hgj og komplikationsraten lav. Efter en followupperi-
ode pé 2-120 méneder [2, 4, 5, 10-12, 14, 18] angiver
93-100%, at de er tilfredse eller meget tilfredse med re-
sultatet [2, 5, 10-12, 18]. Afthaengigt af metode er der
neesten altid havelse og misfarvning [12], men sjal-
dent komplikationer som haamatom (0-2,5%) [2, 5, 10-
12, 18], infektion (0%) [2, 5, 10-12, 18], serom (0%)
[2, 10, 11, 18], kapselkontraktur (0-3,9%) [2, 5, 10-12,
18] eller displaceret implantat (0-3,9%) [2, 11, 12, 18]
(Figur 2 og Figur 3).

Endelig er der over det seneste arti tilkommet mu-
lighed for lipografting, som giver en mere naturlig an-
dring af brystets facon. Fedt kan hgstes fra enten mave,
hofter eller 1ar; de fleste patienter foretrackker, at det
bliver hgstet fra maven, hvilket er fordelagtigt, idet le-
jeskifte under operationen undgés. Fasciotomi for at
nedbryde det fibrgse veev efterfglges af lipografting [6],
f.eks. ved Colemans teknik, hvor fedt hgstes, centrifuge-
res, oprenses og injiceres med stumpe kanyler gennem
sma incisioner i multiple niveauer i m. pectoralis major,
subkutant og i kirtelvaevet [22]. Indgrebet kan genta-
ges, indtil det gnskede resultat er opndet, men oftest er
der kun behov for en til to operationer [6]. Fordelene
ved lipografting er mange: Der er ingen ar, det postope-
rative bryst har et naturligt udseende og foles naturligt
ved bergring, patienterne undgér senere udskiftning af
implantater, indgrebet har relativt lave omkostninger,
det er let at opné symmetri med det modsidige bryst,
patienterne oplever en sekunder gevinst pga. fedtsug-
ning fra andre regioner, og endelig har lipografting mu-
ligvis en antifibrgs effekt, som bidrager til de gode re-
sultater [6]. Patienttilfredsheden er hgj (100%) og
komplikationsraten lav (0), men indgrebet kreever na-
turligvis, at patienten har fedtdepoter, hvorfra der kan
hgstes fedt [6]. Selvom behandling med lipografting til
tubergse mammae synes lovende, skal det pointeres, at
der fortsat mangler valide data for langtidsresultaterne
(Figur 4).

DISKUSSION

Diagnosen tubergse mammae bgr efter gennemlaesning
af ovenstdende ikke vaere sver at stille. Hvor sveere til-
feelde let erkendes klinisk, er mildere former dog svae-
rere at erkende, men diagnosen mé haves in mente, nér
en patient henvender sig pga. manglende volumen,
asymmetri eller utilfredshed med brystets form. Ved
tvivl skal patienten henvises til en plastikkirurgisk afde-




g FIGUR 2

Unfurling uden augmentation samt modsidig mastopeksi (ven-
stresidig Grolleau type 1). Foto: Kirstine Saad og Trille Charlotte
Bohl Skjelborg.
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Unfurling og implantat (bilateral Grolleau type 2). Foto: Kirstine
Saad og Trille Charlotte Bohl Skjelborg.
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g FIGUR 4

Lipofilling (tidligere reduktion pa hgjre side) (Grolleau type 1).
Foto: Kirstine Saad og Trille Charlotte Bohl Skjelborg.
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ling til vurdering. Der findes ingen guidelines for, ved
hvilke grader af tubergs deformitet man skal tilbyde be-
handling i det offentlige, og i gjeblikket behandles pa-
tienter béde i privat og offentligt regi. Vurderingen af
operabilitet og planleegning af behandlingen afheenger
ihgj grad af den enkelte operatgr og dennes erfaring.
Udarbejdelse af en national instruks kunne fremme en
mere ensartet vurdering og behandling af patienter
med tubergse mammae.

Praevalensen er ukendt og sveer at bestemme, idet
mildere former af tubergs deformitet ofte ikke er er-
kendt, og tilstanden dermed forventeligt er underdiag-
nosticeret. Der er, sd vidt vides, aldrig lavet en preeva-
lensopggrelse hos baggrundsbefolkningen.

Ztiologien er fortsat uafklaret, selvom der er frem-
fgrt mange teorier. Et veesentligt problem med alle teo-

rierne er, at de ikke er bevist hverken makroskopisk el-
ler mikroskopisk, og for svag peri-NAC-teoriens
vedkommende er problemet, at ikke alle patienter med
diagnosen har herniering.

Patienternes psykologiske og emotionelle gener ved
tilstanden samt den hgje tilfredshed og lave komplika-
tionsrate ved kirurgi fordrer kirurgisk behandling af til-
standen.

KONKLUSION

Tilstanden tubergse mammae skal erkendes, og patien-
terne skal henvises til plastikkirurgisk vurdering. Egen
leege skal have diagnosen in mente, nér en patient hen-
vender sig pga. manglende volumen, asymmetri eller
utilfredshed med brystets form. Diagnosen stilles ved
fund af reduceret brystbasis, kranialt displaceret IMF,
hypoplasi af brystveevet, ptose, areolahypertrofi, her-
niering af brystvaev ud i areola og asymmetri eller ved
anvendelse af klassifikationssystemerne. Der er gode
kirurgiske behandlingsmuligheder af tilstanden med
enten implantat, »unfurling« med redistribuering af ek-
sisterende kirtelveev, fedttransplantation eller en kom-
bination af disse. Kirurgisk rekonstruktion medfgrer
hgj patienttilfredshed og lave komplikationsrater.

SUMMARY
Lea Juul Nielsen & Lisa Toft Jensen:

Diagnosing and treating tuberous breast deformity
Ugeskr Leeger 2016;178:V07160472

Tuberous breast deformity is a relatively rare breast
anomaly, manifesting during puberty. Patients usually
complain of small breasts, asymmetry or dissatisfaction
with the shape of the breast. Objectively patients present
with reduced breast base, displaced inframammary fold,
hypoplasia, asymmetry, ptosis and areola herniation. The
surgical options are multiple and either one- or two-stage
procedures can be planned, using expanders, implants,
"unfurling”, lipografting or a combination of these. Surgical
treatment leads to a high degree of patient satisfaction and
low complication rates.
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