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Semundur J.
Oddsson'*

LAKNANEMI

Hoskuldur

Kristvinsson?
SKURPLAKNIR

Jon Gunnlaugur

J6nasson®*
MEINAFRAEDINGUR

Bjarni Torfason'*
HjArTA- OG
LUNGNASKURPLAKNIR

Témas

Gudbjartsson’*
HjArTA- OG
LUNGNASKURPLAKNIR

DHjarta- og lungnaskurddeild
Landspitala,?almenn skurd-
deild Landspitala, ¥rann-
s6knastofa HI i meinafradi 4
Landspitala, Vlzeknadeild Hi.

Fyrirspurnir og bréfaskipti:
Toémas Gudbjartsson,
hjarta- og lungnaskurddeild
Landspitala Hringbraut, 101
Reykjavik.
tomasgud@landspitali.is

Lykilord: desmoid-cexli,
brjostveggseexli, skurdadgero,
sjikratilfelli.

Sjakratilfelli

Agrip

Desmoid-&xli eru sjaldgef @xli sem eiga uppruna
sinn { mjukvefjum. Pau eru flokkud sem gé0kynja
®xli par sem pau sd sér ekki med meinvorpum.
Engu ad sidur geta pau vaxid ifarandi, likt og
sum illkynja mjikvefjazxli og valda pa oft svip-
udum stadbundnum einkennum. A0 auki er vefj-
afredilegt utlit desmoid-exla oft apekkt utliti
sumra sarkmeina og pvi erfitt ad greina par 4 milli
vid smasjarskodun. Hér er lyst sextugri konu sem
gengist hafdi undir brottndm 4 vinstra brjdsti
fjorum &drum 4a0ur vegna stadbundins brjosta-
krabbameins. Vi0 eftirlit preifadist fyrirferd vio
nedanvert hagra brjost. Fyrirferdin 6x hratt 4
nokkrum vikum og olli stadbundnum eymslum.
Upphaflega var talid ad um meinvarp fra fyrra
brjéstakrabbameini vaeri ad reda. Opin synistaka
leiddi {1 1j6s desmoid-axli. £xli0 var fjarlegt med
skurdadgerd par sem hluti hegri brjostveggjar
var fjarlegdur og gatinu lokad med Goretex®-bot.
Halfu 4ri frd adger0 er sjuklingur einkennalaus og
engin merki um endurtekinn @xlisvoxt.

Sjukratifelli

Sextug kona greindist med fyrirferd framan &
haegri hluta brjéstveggjar. Fjérum drum a0ur hafoi
hin gengist undir vinstra brjéstnam (mastectomy)

Mynd 1. T6lvusneiomynd synir fyrirferdina framan da

brjostveggnum heegra megin. Fyrirferdin er pétt og ncer ad
5. og 6. rifi og nedri hluta brjostbeins.

vegna brjostakrabbameins  (adenocarcinoma,
TNM-stig T2NOMO). Ad 60ru leyti var htin hraust.
I fyrstu var talid ad um meinvarp fra brjosta-
krabbameini vaeri a0 reeda, enda hafoi sjiklingurinn
tekio eftir umtalsverdri stekkun 4 @xlinu 4 tveggja
mdanada timabili. £xli0 preifadist greinilega vid
skodun og tolvusneidmynd syndi pétta fyrirferd i
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Desmoid tumor of chest wall - an important differential diagnosis to malignancies
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Desmoid tumors are rare solid tumors that arise from
musculoaponeurotic tissues. They are classified as
benign as they do not metastasise. Desmoid tumors
can, however, exhibit rapid local growth and clinically
they can mimic sarcomas. Their histological appearance
can also resemble some malignant neoplasms such as
low grade sarcomas, rendering the differential diagnosis
difficult. The present report describes a 60-year-old
woman with a history of left mastectomy, performed for
a lymph node negative adenocarcinoma. At follow-up 4
years later, a solid nodule was palpated below the right
breast. The tumor increased in size over several weeks

and caused local radiating chest pain. Clinically a breast
cancer metastasis was suspected. Open biopsy revealed
a desmoid tumor. The tumor was resected together with
a part of the anterior hemithorax, and the defect in the
chest wall covered with a Goretex® -patch. Six months
postoperatively, the patient is doing well with no signs of
locally recurrent disease.
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Mynd 2. /£xli0 vex inn { millirifjavoovann.

Mynd 3. Spélulaga frum-
ur med aflanga kjarna og
ogreinilegt umfrymi eru
einkennandi fyrir desmo-
id-cexli. Taldar vera eins
konar millistig milli band-
vefsmyndandi frumna og
sléttvoovafrumna.
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framanverOum brjdstveggnum sem teygoi sig inn {
nedanvert bringubein (mynd 1).

Ekki fundust onnur @xli vi0 myndrannséknir,
hvorki i brjéstholi né kvid. Akvedid var ad taka
finndlarsyni dr fyrirferdinni og vaknadi strax
grunur um desmoid-zxli vi0 smadsjarskodun.
Hins vegar var ekki haegt ad ttiloka illkynja voxt.
Pvi var framkvaemd opin synataka og greining 4
desmoid-zxli stadfest (myndir 2 og 3).

Zxlid var fjarlegt med opinni skurdadgerd
par sem hluti af premur rifjum og bringubeini auk
mjukvefja i kring voru fjarlegdir (mynd 4). £xlid
var dberandi hart vidkomu. Vid vefjarannsékn
var greint desmoid exli, einnig stundum nefnd
hrattvaxandi fibromatosis. Gati 4 brjostvegg var
sioan lokad med Goretex®-bo6t (mynd 5). Bati eftir
adger0 var gédur og var sjuklingurinn ttskrifadur

fimm dogum eftir adgerd. Sjuklingur er nu alveg
einkennalaus hélfu 4ri eftir adgerd og skurdur vel
gréinn (mynd 6).

Umrada

Desmoid-exli eru mjog sjaldgef og samkvamt
erlendum rannséknum greinast um tvo til fjogur
tilfelli drlega 4 hverja milljén ibda (1). Oftast eiga
desmoid-xli uppruna sinn ad rekja til vodva og
vodvafestinga en vefjafraedilega eru pau gerd tur
bandvefsmyndandi frumum (fibroblasts) sem
skipta sér ort (1,2). Desmoid-xli geta ordid mjog
stér en pau vaxa stadbundio og sa sér ekki til ann-
arra liffeera. Orsakir pessara @xla eru ekki pekktar
en lyst hefur verid haerri tioni af pristedu 4 litning-
um 8 og 20 auk annarra stokkbreytinga (3). Ekki
hefur tekist ad syna fram 4 erfdir sem sérstakan
dhaettupatt fyrir desmoid-exlum. Auk pess hefur
ekki enn tekist a0 skyra hvers vegna konur grein-
ast fimm sinnum oftar med pessi @xli en karlar (4).
Athyglisvert er ad 4-10% sjuiklinga med ®ttgengan
®xlissjikdom { ristli, svonefndan familial adeno-
matous polyposis (FAP), greinast med desmoid-
@xli og nefnist dstandid pa Gardner’s heilkenni
(5, 6). Desmoid-axli { mjikvefjum geta verid déan-
arorsok allt ad 11% sjuklinga me0 slikt heilkenni
(7), og pa vegna ifarandi vaxtar i nélag lifferi.

Desmoid-exlum er skipt { prja flokka eftir
stadsetningu; utan 4 kvidvegg, inni { kvid og utan
kvidar/kvidveggjar. TiOni @xla 4 kvidvegg og utan
kvidar er svipud en @xli inni { kvid eru eingdngu
um 10% tilfella. Af meinum sem greinast utan
kvidar eru exli i brjostvegg algengust (8, 9).
Einkenni desmoid-zxla eru afar breytileg eftir
stadsetningu og vaxtarhrada. Likt og { tilfellinu
sem hér er lyst veldur @xlid oft stadbundnum
verkjum. Fyrirferdin er oft hord vidkomu og getur
stekkad ort eins og sdst 1 ofangreindu tilfelli.
Voxtur pessara @xla getur pd verid hagari og oft
greinast pau sem fyrirferd 4n verkja, sérstaklega
utan kvidar. I slikum tilvikum geta pau valdid
osértzekum einkennum eins og hegdatregdu vegna
prystings 4 ristil (10, 11), p6 einnig séu deemi um
tilvik par sem desmoid-axli hafa rofid gat 4 gorn
og greinst pannig (12).

Vegna bess hversu desmoid-&xli eru sjaldgaef
liggur rétt greining oft ekki fyrir 40ur en til
adgerOar kemur, eda 1 allt a0 50% tilfella sam-
kvaemt bandariskri rannsékn (13). Grunur leikur
gjarnan 4 a0 um illkynja @xli sé ad reeda, enda vaxa
®xlin ifarandi og geta steekkad hratt. Stundum er
erfitt a0 greina desmoid-axli frd vissum undirteg-
undum sarkmeina, sérstaklega trefjasarkmeini
(fibrosarcoma). Vefjafradileg adgreining faest med
ranns6kn & vefjasyni par sem frumur dr desmoid-



@xlum innihalda ferri frumuskiptingar auk pess
sem drep er sjaldgeft.

Mismunagreiningar vegna fyrirferdar 4 brjdst-
vegg eru margar. Algengastar eru ymiss konar
g60kynja fyrirferoir, til deemis fituvefsaxli (lipoma)
og brjosklikur ofvoxtur { beini (osteochondroma).
Helstu illkynja fyrirferdir sem koma til greina
eru fyrrnefnt trefjasarkmein (fibrosarcoma) og
brjéskexli (chondrosarcoma) (14).

Meoferd desmoid-zxla er f6lgin { skurdadgerd
en ekki hefur tekist ad syna fram 4 ad lyfjamed-
ferd gagnist vid medferd (15). Ahersla er 16gd 4
a0 na hreinum skurdbrinum vid brottndm axl-
isins. Melt hefur verid meod allt ad 2-4 cm frium
skurdbrinum par sem @xlin geta sent Ut fra sér
®xlisanga sem erfitt getur verid ad sja med berum
augum (13, 16). Ef skurdbrunir eru knappari er
talin heetta 4 ad &xlid taki sig upp aftur, en sliku
er lyst { allt ad helmingi tilfella séu skurdbrinir
ekki friar (16). Petta hefur ahrif 4 horfur sjiklinga
og hefur veri0 synt fram 4 a0 sjuklingar med end-
urtekio @xli hafa umtalsvert verri 10 dra lifshorfur
en peir sem ekki greinast med endurtekningu (17).
[ voldum tilvikum kemur til greina ad beita geisla-
medferd samhlida skurdadgerd (17). Slikt er p6
adeins gert { undantekningartilfellum, til demis
par sem erfitt er um vik ad fjarlegja ®xli0 med
skurdadgero.

Lokaord

Rétt greining desmoid-azxla er mikilveg 1 [josi pess
a0 meinid ma lekna med skurdadgerd. Petta &
einnig vid um desmoid-axli { brjéstvegg. Par hefur
hefobundin krabbameinslyfjamedferd litlu sem
engu hlutverki ad gegna 6fugt vid sum meinvorp
1 brjéstvegg sem oft geta svarad slikri medferd. Til
pess a0 stadfesta greininguna er mikilvegt ad na
syni fra @xlinu. Petta 4tti vid { ofangreindu sjikra-
tilfelli en &x1id var upphaflega talid vera meinvarp
fra brjoéstakrabbameini.
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sOknastofu Landspitala { meinafredi fyrir gerd
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Mynd 5. Til a0 loka gatinu var notast vio Goretex® - bot
(7x7 cm) og Prolene® - saum. Bétin styrkir briostvegginn
og kemur i veg fyrir ad lunga og hjarta skadist vegna niin-

ings vio rifjaendana.

Mynd 4. £xlio var fjar-
leegt dsamt hluta brjost-
veggjarins, par med talio
hluta af premur rifjum og
ndleegra millirifjavéova.
Nedsti hluti brjostbeins
var einnig fjarlegour.
Skurobrinir voru hafoar
ad minnsta kosti 2 cm frad
bersceju cexlinu.

Mynd 6. Sex mdnudum eftir adgero er skurdurinn fullgréinn og sjiiklingur einkennalaus
me0 fulla hreyfigetu.
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onnur gedlyf er ekki haegt ad utiloka mjog sjaldgeefar, alvarlegar gedraenar aukaverkanir. Krampar eru hugsanleg ahaetta vid notkun atomoxetins. Hefja skal atomoxetin medferd med vard hja sjuklingum med ségu um krampa. Ef engin 6nnur orsék finnst
skal ihuga st6dvun & atomoxetin gj6f hja sjuklingum sem fa krampa eda ef krampationin eykst. Strattera er ekki zetlad til medferdar a alvarlegum punglyndislotum og/eda kvida vegna nidurstadna ur kliniskum rannséknum sem framkveemdar voru & ful-
lordnum, sem syndu ekki fram & nein ahrif samanborid vid lyfleysu, og voru par af leidandi neikveed. Milliverkanir vid dnnur lyf og adrar milliverkan hrif annarra lyfja 4 atomoxetin: MAO hemlar: Ekki skal nota atomoxetin med MAO hemli. CYP2D6
hemlar (t.d. fluoxetin, paroxetin): Atomoxetin er adallega umbrotié af CYP2D6 i 4-hydroxyatomoxetin. Hj sjuklingum med mikla virkni CYP2D6 geta sérteekir hemlar & CYP2D6 aukid jafnveegis plasmapéttni atomoxetins 4lika mikid og sést hja peim sem
hafa litta CYP2D6 virkni. In vitro rannsoknir benda til ad samhlida gjof cytokrom P450 hemla hja sjaklingum med litla CYP2D6 virkni auki ekki plasmapéttni atomoxetins. Naudsynlegt getur verid ad haekka skammta haegar hja peim sjuklingum sem taka
einnig CYP2D6 hemla. Salbutamol: Gefa zetti atomoxetin med varud sjuklingum sem eru medhéndladir med haum skémmtum af salbutamoli i innuda, til inntdku eda | 226 (eda adra beta2 érva) vegna mégulegrar aukinnar verkunar salbitamdls 4 hjarta
og sedakerfid. Hugsanlega er aukin heetta 4 QT bils lengingu pegar atomoxetin er gefid med &drum lyfium sem valda QT lengingu (eins og sum gedrofslyf, lyf vid hjartslattartruflunum af flokki IA og IIl, moxifloxacin, erytromycin, metadén, mefloquin,
prihringlaga punglyndislyf, litium eda cisaprid), lyfjum sem valda blodsalta jafnvaegi (svo sem tiazid pvagreesilyf) og lyfjum sem hamla CYP2D6. Krampar eru hugsanleg ahzetta vid notkun atomoxetins. Geeta skal varidar pegar lyf sem vitad er ad leekka
krampapréskuld eru notud samhlida (svo sem punglyndislyf, gedrofslyf, mefloquin, buproprion og tramadol). Lyf sem hafa ahrif & blédprysting: Vegna hugsanlegra ahrifa & blédprysting skal nota atomoxetin varlega med 68rum lyfjum sem hafa ahrif &
blodprysting. Lyf sem hafa ahrif 4 noradrenalin: Lyf sem hafa ahrif 4 noradrenalin skal nota med varid pegar gefin med atomoxetini vegna hugsanlegra samlegdar eda samverkandi ahrifa a lyfhrif. Daemi um slik lyf eru punglyndislyf eins og imipramin,
venlafaxin og mirtazapin eda lyf sem draga ur slimmyndun eins og pseudoefedrin eda fenylefrin. Lyf sem hafa ahrif a syrustig i maga: Lyf sem haekka syrustig i maga (magnesium hydroxié/aluminum hydroxid, omeprazol) héfdu engin ahrif & adgengi ato-
moxetins. Lyf sem eru mikid proteinbundin i plasma: In vitro rannsoknir (drug-displacement studies) voru framkveemdar med atomoxetini og 8drum lyfjum sem eru mjég mikid proteinbundin i medferdarpéttni. Warfarin, acetylsalicylsyra, fenytoin eda diaz-
epam hofdu ekki ahrif & bindingu atomoxetins vid mannaalbumin. A svipadan hatt hafdi atomoxetin ekki ahrif 4 bindingu pessara efna 4 mannaalbdmin. Ahrif atomoxetins & énnur lyf: Cytokrom P450 ensim: Atomoxetin olli ekki kliniskt markteekri hémlun
eda rvun cytokrom P450 ensima, par 4 medal CYP1A2, CYP3A, CYP2D6 og CYP2C9. Medganga og brjéstagjof: Engar kliniskar upplysingar eru til um notkun atomoxetins hja pungudum konum. Dyrarannsoknir hafa ekki leitt i ljos skadleg ahrif,
hvorki beint né obeint & pungun, proskun fosturvisis/fosturs, feedingu eda proska eftir faedingu. Atomoxetin & ekki ad gefa pungudum konum nema vaentanlegur avinningur réttleeti mogulega ahzettu fyrir fostrid. Atomoxetin og/eda umbrotsefni pess eru
skilin ut i mjolk hja rottum. EKkki er vitad hvort atomoxetin skilst at i brjostamjolk. Vegna skorts & upplysingum skal fordast ad gefa konum med barn & brjosti atomoxetin. Ahrif @ haefni til aksturs og notkunar véla: Engar rannsoknir hafa verié gerdar
til ad kanna ahrif lyfsins & heefni til aksturs eda stjornunar véla. Atomoxetin var tengt vid aukna tiéni preytu samanborid vid lyfleysu. Hja bérnum eingdngu, var atomoxetin tengt vié aukna tiéni svefndrunga samanborid vid lyfleysu. Sjuklingum skal radlagt
ad geeta vartdar pegar peir aka bil eda nota haettulegar vélar uns peir eru nokkud vissir um ad haefni peirra sé dskert vegna atomoxetins. Aukaverkanir: Born og unglingar: Kvidverkir og minnkud matarlyst eru algengustu aukaverkanir sem hafa verié
tengdar vid atomoxetin. Paer komu fram hja um 18% og 16% sjiklinga en leiddu sjaldan til pess ad lyfjagjéf veeri haett (um 0,3% heettu lyfjatéku vegna kvidverkja og 0,0% vegna minnkadrar matarlystar). Pessar aukaverkanir eru venjulega skammvinnar.
Sumir sjuklingar léttast snemma i medferdinni vegna minnkadrar matarlystar (ad medaltali um 0,5 kg) og voru ahrifin mest vid haestu skammtana. Vid langtima medferd pyngdust sjiklingar aftur eftir pyngdartap i upphafi. Vaxtarhradi (pyngd og heed) eftir
tveggja ara medferd er u.p.b. edlilegur. Ogledi (9%) eda uppkost (11%) geta att sér stad sérstaklega a fyrstu manudum medferdar. Pessi einkenni voru venjulega vaeg til midlungsalvarleg og skammvinn og ollu ekki marktaeku brottfalli ur medferd (brott-
fallstiéni 0,5%). Fullordnir: Aukaverkanir sem komu oftast fyrir hja fullorénum a atomoxetin medferd voru fra meltingarfeerum eda pvag- og kynfaerum. Kvartanir um pvagteppu eda pvagtregdu hja fullordnum etti ad athuga sem hugsanlega tengt atomox-
etini. Engar visbendingar komu fram um annad en ad lyfid s¢ 6ruggt medan a brada- eda langtima medferd stod. Handhafi markadsleyfis: Eli Lilly Danmark A/S Nybrovej 110 DK-2800 Lyngby. Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis/endurny-
junar markadsleyfis: 1. desember 2005. Verd skv. Lyfjaverdskra fra og med 1. gust 2006: Avisun lyfsins er bundin vid seriradmga i gedleekningum, barnalaekningum og barnagedlaekningum. Ekki hefur verid tekin akvérdun um greidslupatttoku

Tryggingastofnunar og er lyfid pvi ,0" merkt. Strattera 10 mg, 18 mg, 25 mg, 40 mg og 60 mg hylki, hérd 28 stk. 9.950 kr. D: 26. april 2006.
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