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Sjukratilfelli

Fimmtiu og tveggja dra kona leitadi til leknis { jandar
1998 vegna hita og hdsta. Hun var talin vera med
lungnabdlgu og medhondlud med syklalyfjum. Ein-
kennin hurfu en 4 rontgenmynd af lungum sem tekin
var sem hluti af eftirliti sdst stakur hnttur { vinstra
lunga (mynd 1).

Tekin var tolvusneidmynd af brjostholi sem syndi
marga litla hnidta dreifda um badi lungu og voru peir
steerstu allt ad 1,5 sm ad sterd (mynd 2). Omskodun
af lifur, beinaskann, brjéstamyndataka og kvenskoo-
un leiddu ekki { lj6s neinar meinsemdir sem liktust
@xlum. Einn hnitanna { hegra lunga pétti liggja vel
vi0 4stungu gegnum brjdstvegg og var pad reynt tvi-
vegis n pess ad naegilegur vefur fengist til greiningar.

I heilsufarssogu sjiklings kemur fram vanstarf-
semi 4 skjaldkirtli og nyrnahettum og tekur sjukling-
ur ad stadaldri hormdnalyf til uppbdtar vegna pess.
Sjuklingur hefur einnig ségu um krampa sem ung-
lingur en ekki hefur borid 4 peim { yfir 30 ar. Arid
1982 greindist sjuklingur med @xli { munnvatnskirtli,
pad var fjarlegt og reyndist vera vel proskad slim-
pekjukrabbamein. Ekki hefur borid 4 endurvexti
&xlisins eda meinvorpum fram ad pessu. Leg kon-
unnar (en ekki eggjastokkar) var fjarlegt 1986 vegna
stekkunar. Vid vefjaskodun komu { 1j6s fjolmargir
sléttvéovahniitar.

Par sem sjuklingur hafoi sogu um heagt vaxandi
krabbamein { munnvatnskirtli og ttlit hndtanna potti
vera demigert fyrir meinvorp var talid liklegast ad
um siokomin meinvorp fra pvi krabbameini vari ad
raeda. 1 pvi skyni ad na vefjasyni til greiningar var
sjuklingur lagdur inn 4 Landspitalann { mars 1998.

Vid skodun var sjuklingur hraustlegur, ekki m6d-
ur og hudlitur edlilegur. Blodprystingur meldist
140/90 og puls var 80 4 minutu, reglulegur. Lungna-
hlustun var hrein og auka- eda 6hlj6d heyrdust ekki
vi0 hjartahlustun. Kvidskodun var edlileg. Almennar
blédrannsoknir voru edlilegar en gildi ur bldsturs-
profi (spirometry) voru vaegt skert.

Gerdur var hagri brjostholsskurdur og fjarlegdir
prir hnitar med fleygskurdi, einn tr efsta lungna-
bladi og tveir ur nedsta lungnabladi. Einn hnitanna
14 nokkud inni { lunganu, annar var vi0 yfirbord pess
en sd pridji tengdist lunganu adeins med 6rmjéum
stilk. S4 sidastnefndi var sterstur, eda 2,7 sm i mesta
pvermadl en hinir tveir voru 1 sm { pvermadl hvor.

Vid vefjaskodun kom 1 [j6s a0 allir hnudtarnir voru
gerdir Ur vel proskudum sléttvodvafrumum sem uxu
i sveipum og knippum og einnig var talsvert af kolla-
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geni stadbundid sem og 4 kirtilsvedum (myndir 3,4).
Hnutarnir voru vel afmarkadir en an hydis og deili-
skiptingar sdust ekki. Vid dn@misvefjarannsékn kom
fram jakved svorun axlisfrumna vid efnum sértek-
um fyrir voovafrumur og kirtilfrumur en einnig fyrir
progesteréni og i minna meli estrégeni (mynd 5). Ut-
litid potti demigert fyrir géokynja meinvarpandi
voOvazxli og samanburdur vid syni frd legi konunnar
frd 1986 syndi sams konar voxt { bAdum synunum.

Gangur eftir adgero var dfallalaus og engin frekari
medferd var veitt. Sex manudum eftir adgerd syndi
tolvusneidmynd enga stekkun eda fjolgun 4 hntitun-
um i lungum og konan var dfram einkennalaus.

Umrada

Go60kynja meinvarpandi sléttvodvazxli er fyrst lyst
1939 og adeins hefur verid lyst um 30 stadfestum til-
fellum af pessum sjikdémi { heiminum (1). Tilfellin
hafa verio hjd konum 4 aldrinum 36-44 dra. Um er ad
rada eitt eda fleiri @xli med sléttvodvadtliti sem eru
talin meinvorp fréa sléttvodvahndtum 1 legi. Pad er
sammerkt peim konum sem greinst hafa med sjuk-
déminn ad vodvahnutar hafa verid til stadar 1 legi
peirra vio greiningu eda legid hefur pegar verio fjar-
laegt vegna hnita. Meinvorpin eru langoftast stadsett
i lungum eins og reyndin er { tilfellinu sem hér er lyst.
Einnig eru til demi um meinvorp { eitlum { grind og
aftanskinu (retroperitoneal), i netju (omentum),
nedri holad, haegri gatt og rakéttum vovum { utlim-
um (1). Vefjafredilegt utlit @xlanna er godkynja og
deiliskiptingar faar sem engar, enda vaxa pau oftast
mjog haegt, pott stundum sé sjikdémsgangurinn
mjog hradur. I tilfellinu sem hér er greint fra lidu 12
ar fré brottnami legs par til @xlin greindust.

Leitt hefur verid likum ad pvi a0 um sé ad reda
sléttvoovasarkmein af ldgri gradu og nafngiftin sé pvi
rong par sem um illkynja sjikdom sé klarlega ad
reda (1).

Axlin eru venjulega nem fyrir estrégeni eins og
sléttvoovahnitar i legi eru jafnan og vaxa pvi oft haeg-
ar eftir tidahvorf. Einnig hefur verid lyst minnkun
exla 4 medgongu (2).

Oftast greinast @xlin fyrir tilviljun pegar rontgen-
mynd er tekin { eftirlitsskyni eda pau valda vegum
einkennum, svo sem madi og ertingarhdsta.

Vegna pess hve sjukdomurinn er sjaldgefur er litil
reynsla til stadar vardandi medferd hans. Paer med-
ferdarleidir sem best hafa gefist eru eftirfarandi:



Mynd 1. Rontgenmynd sem synir daufan hniit { vinstra

lunga.

1.

Brottndm @xla tr lungum. Pratt fyrir ad exlin hafi
verid morg og { badum lungum hefur tekist ad
lekna konur med brjdstholsskurdi (oft endur-
teknum adgeroum) par sem hnttarnir eru skornir
burtu, enda liggja peir oftast utarlega { lungunum

3).

. Brottnam legs og eggjastokka. Petta pjénar tvenn-

um tilgangi. I fyrsta lagi er uppspretta meinvarp-
anna fjarlegd og 1 60ru lagi stodvast framleidsla
kvenhormodna sem Orva voxt meinvarpanna (4).

. Horménamedferd. Godur drangur hefur nddst

med hliostzdur gulbisvakalosandi horméns (lut-
einizing hormone releasing hormone analogs =
LHRH analogs) sem gera heiladingulinn 6nzman
tyrir gulbisvakalosandi horméni og valda pannig
kvenhorménapurro (5).

. Hefobundin krabbameinslyfjameoferd. Tamoxi-

fen pykir venlegur kostur par sem pad hindrar
verkun estrégens { vefjum. Onnur krabbameins-
lyfjamedferd virdist ekki ber drangur vid pessum
sjukdémi (1).

Hér 4 undan hefur verid Iyst fyrsta pekkta tilfell-

inu 4 [slandi af mjog sjaldgzfum sjikdémi sem teng-
ist algengum og oftast saklausum sjikdémi hja mio-
aldra og eldri konum. P6 ad sjikdémurinn sé { e0li
sinu illkynja eru batahorfurnar tiltolulega godar.
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Mynd 2. Tolvusneiomynd,
tveir hniitar { heegra lunga

(orvar).

Mynd 3. ZExlishniitur (til
heegri) afmarkast vel fra
adlegum lungnavef
(hemotoxylin-eosin x40).

Mynd 4. Sveipir og
knippir tiltolulega eins-
leitra, sléttra véovafrumna
(hemotoxylin-eosin x100).

Mynd 5. Jakveo svorun i
kjornum cexlisfrumna fyrir
progesteronviotokum,
heegra megin d mynd og
fyrir mioju, en kirtilfrumur
efst til vinstri og efst a
miori mynd eru neikveoar
(6neemisvefjalitun fyrir
einstofna progesteronvio-
tokum x100).
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