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Kona 4 midjum attreedisaldri med aralanga sdgu um gattatif,
kransaedasjukdom, fjolvodvagigt og sykursyki af gerd

tvo fannst medvitundarlitil 4 heimili sinu. Vid skodun a
bradamottoku Landspitala kom fram mattminnkun 1 vinstri

handlegg og malstol. Segulémun af heila syndi fjolda ferskra
blédpurrdardrepa (mynd 1). Pau voru talin stafa af segareki
fra hjarta en 6mskodun af hjarta hafoi ekki synt fram a
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blodsega. Vid tok fjogurra manada endurheefing a taugadeild
og Landakoti. Manudi eftir heimkomu var htin 16g0 inn 4
hjartadeild Landspitala med hjartabilun sokum heaegatakts.
Fékk htn igreeddan gangrad en bati st60 & sér. Var pvi stefnt ad
rafvendingu gattatifs og til undirbtinings gerd vélindadmun
sem syndi hreyfanlega fyrirferd vid ésedarloku (mynd 2).
Hver er liklegasta greiningin og hver er besta medferdin?

Mynd 1. Segulémun af heila par sem fjoldi blodpurrdardrepa sjdst { badum heilahvelum og litla-heila ¢ DWI (diffusion weighted imaging) og

ADC (apparent diffusion coefficient) myndum. Myndir/Landspitali.

Mynd 2. Vélindadmun af hjarta sem synir
1x1 cm fyrirferd vid 6sedarloku (gul o), sem
veldur iduflaedi d litadoppler (raud or).
Myndir/Landspitali.
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Mynd 3. A) Zxlid eftir brottndam; yfirbordid var oreglulegt og 100id og liktist aexlid litlum netapoka ofnum iir
hottleitum gronnum ongum. B) H & E vefjalitun synir totur iir frumusnaudu grunnefni, paktar flatri innpekju,
sem teygja sig upp frd sameiginlegum kjarna. Einnig sést heilbrigdur lokuvefur vid skurdbriin sem stadfestir hreinar
skurdbrinir. Myndir/Landspitali.

Svar vid tilfelli manadarins: Totutrefjafrumuaxli & ds@darloku

Hér reyndist um svokallad totutrefjafrumuaexli, eda papillary
fibroelastoma, & 6seedarloku ad reda. A vélindadmskodun
(mynd 2) sést vel hvernig aexlid vex 1t fra einu dsaedarloku-
bladinu, sem er deemigert fyrir pessi eexli. Heett var vid raf-
vendingu og & sameiginlegum hjartafundi var dkvedio ad
bj6da sjuklingnum upp 4 opna hjartaadgerd par sem aexlid
veeri fjarleegt. Adur var gerd kranseedapraeding sem syndi
edlilegar kranseedar. [ adgerdinni var sjuklingur tengdur vid
hjarta- og lungnavél, hjartad stodvad og 6saedarrdtin opn-
ud. Sast pa 1 x 1 cm stort eexli vaxid fra brun ,,non-coronary”
blodku dsaedarlokunnar. Fjarlegja vard hluta r dseedarbldd-
kunni neest festingu hennar vid dsedarvegginn og til ad
fyrirbyggja dseedarlokuleka var gerd vidgerd a henni med
neelonsaumi og teflonbot. Adgerdin gekk ad dskum og sést
axlid eftir brottndmid & mynd 3A, og vefjalitun 4 pvi & mynd
3B. Einnig var vinstra gattareyra fjarlaegt med AtriClip®-hefti
adur en téngin var fjarleegd og hjartanu komid aftur af stad.
Sjaklingurinn var sélarhring a gjorgeeslu og utskrifadist vid
g60a lidan heim til sin eftir endurhaefingu, & somu bl6d-
pynningarmedferd og fyrir adgerd (apixaban).

Nokkrar mismunagreiningar koma til 4lita 1 pessu tilfelli,
einkum slimvefjazexli (myxoma) sem langoftast greinast {
vinstri gétt,' en stundum peirri haegri.” Fyrirferd vio ds-
edarloku getur einnig verid bl6dsegi, sérstaklega ef um
stalgerviloku er a0 reeda hja sjuklingi med énaega warfarin-
medferd, en slikt atti ekki vio 1 pessu tilviki. Loks getur bl6d-
syking med hjartapelsbolgu (endocarditis) valdid lokuhradri
(vegetation) & 6saedarlokublodkum, en utlit 4 6mskodun var
ekki deemigert fyrir hjartapelsbdlgu. Auk pess reyndust bl6d-
reektanir neikveaedar og sjuklingur var hvorki med hita né énn-
ur sykingareinkenni.

Frumkomin aexli 1 hjarta eru afar sjaldgeef med algengi
i kringum 0,02% og eru langflest peirra (>75%) goédkynja.?
Slimvefjazexli, upprunnin i hjartavodvanum, eru algengust
(50%).* I islenskri rannsékn var aldursstadlad nygengi peirra
0,11/100.000 ibtia." Pau finnast hins vegar afar sjaldan &
6saedarloku.'? Neestalgengust (20%) frumkominna hjartacexla
eru fitueexli,* sem stundum finnast 4 hjartalokum,? og loks
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totutrefjafrumeexli (papillary-fibroelastoma) i 15% tilvika.*
Nylegar rannsoknir benda p6 til heerra algengis totutrefja-
frumueexla,® og eru flestir sjuklingar a sjotugsaldri.>® Algeng-
ast er a0 pau greinist a saedarloku,? en pau geta einnig greinst
i gattum og sleglum hjarta.®

Totutrefjafrumuaexli i hjarta geta valdid 6sérteekum ein-
kennum eins og hita og bl6dflogufaed,” en algengari eru ein-
kenni vegna reks, einkum til heila.>” Blodpurrdarheiladrep er
fyrsta merki totutrefjafrumueexla i um 17% tilfella.® Liklegt ma
telja ad exlid hafi 1 okkar tilfelli verid orsok heilablodfallsins
niu manudum adur. Po er ekki heegt ad utiloka gattatif sem
mismunagreiningu. Godkynja aexli 1 hjarta geta einnig truflad
lokustarfsemi og steerri aexlin jafnvel valdid leka i lokunni eda
prengslum.? Loks geta totutrefjafrumuaexli stundum valdid
leidslutruflunum og taktbrenglunum.? Pé teljum vid oliklegt
ad pad hafi valdid haegatakti sem leiddi til gangradsisetningar
1 pessu tilfelli.

Skurdadgerd er helsta medferdin og er adallega gerd til
ad fyrirbyggja rek, sérstaklega til heila.5 [ tilfellinu sést
a0 totutrefjafrumueexlid var hreyfanlegt, sem eykur heettu
a blodsegareki og daudsfalli.® Langtimahorfur sjuklinga
eru mjog godar eftir adgerd,>® par sem innan vid 2% sjiuk-
linga fa heilablodfall i adgerd og 5 ara lifun er yfir 80%.
Endurkomutidni er 12% og 15,8% eftir 5 og 10 ar,>® sem synir
mikilveegi hreinna skurdbruna.

Petta tilfelli undirstrikar mikilveegi pess ad hafa aexli 1
huga vid uppvinnslu sjuklinga med grun um blédsegarek fra
hjarta. Okkur er ekki kunnugt um ad totutrefjafrumueexli &
dsaedarloku hafi 48ur verid lyst 4 fslandi og vekur pad spurn-
ingar um hvort pessi axli séu vangreind hér a landi. Er pad
von okkar ad petta tilfelli verdi til pess ad leeknar sem koma
ad greiningu og medferd sjuklinga med heilablodfall vegna
hugsanlegs reks fra hjarta, eda peirra sem greinast med fyrir-
ferd 1 seedarrét og hjarta, hafi totutrefjafrumueexli i huga.

Sjuklingur gaf skriflegt sampykki fyrir birtingu pessa
tilfellis.

Pakkir feer Sylvia Oddny Einarsdéttir meinafraedingur fyrir
vefjamyndir.



Heimildir
1. Sigurjonsson H, Andersen K, Gardarsdottir M, et. al. Cardiac myxoma in Iceland: a 6. Gowda RM, Khan IA, Nair CK, et. al. Cardiac papillary fibroelastoma: a
case series with an estimation of population incidence. APMIS. 2011; 119(9):611-617. comprehensive analysis of 725 cases. Am Heart J. 2003; 146(3):404-10.
2. Maleszewski JJ, Bois MC, Bois JP, et. al. Neoplasia and the Heart: Pathological Review 7. Elbardissi AW, Dearani JA, Daly RC, et. al. Embolic potential of cardiac tumors and
of Effects With Clinical and Radiological Correlation. ] Am Coll Cardiol. 201; 72(2):202- outcome after resection: a case-control study. Stroke. 2009; 40(1):156-62.
227. 8. Sorour AA, Kurmann RD, EI-Am EA, et. al. Recurrence of Pathologically Proven
3. Reynen K. Frequency of primary tumors of the heart. Am ] Cardiol. 1996 Jan Papillary Fibroelastoma. Ann Thorac Surg. 2022; 113(4):1208-1214.
1,77(1):107.
4. Shapiro LM. Cardiac tumours: diagnosis and management. Heart. 2001; 85(2):218-22.
5. Mazur P, Kurmann R, Klarich KW, et. al. Operative management of cardiac papillary

fibroelastomas. ] Thorac Cardiovasc Surg. 2024 Mar;167(3):1088-1097.e2.

ENGLISH SUMMARY

doi 10.17992/1bl.2025.04.836

Elderly woman with a history of stroke and a mass in the aortic root. Papillary fibroelastoma.

- Case report
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A woman in her mid-seventies with a history of chronic atrial fibrillation (AF), coronary artery
disease, polymyalgia rheumatica, and type 2 diabetes was found in a semi-comatose state in
her home. In the emergency room, she presented with left arm weakness and aphasia. Mag-
netic resonance imaging of the brain revealed multiple acute infarcts attributed to cardiac
emboli, although transthoracic echocardiography (TTE) did not detect cardiac thrombi. Fol-
lowing extensive rehabilitation, she was readmitted with chest pain and dyspnea, which were
thought to be related to a bradycardia-induced heart failure. She received a pacemaker, but
her clinical state did not improve. Therefore, cardioversion of her AF was planned; however,
prior to the procedure, transesophageal echocardiography (TEE) revealed a mass in the aor-
tic root. The mass, which was attached to the non-coronary aortic valve cusp, was surgically
removed via open-heart surgery, and the valve was repaired to prevent aortic insufficiency.
The patient fared well postoperatively. Histological analysis confirmed papillary fibroelasto-
ma, which is the third most common benign heart tumor after myxoma and lipoma. This case,
which is the first documented report of a papillary fibroelastoma of the aortic valve in Iceland,
demonstrates the importance of considering cardiac tumors in patients with embolic stroke.
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