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Eitilfrumuexli 1 briskirtli
sem orsok stiflugulu

Sjiikratilfelli

Agrip

Eitilfrumukrabbamein (lymphoma) upprunnid {
briskirtli er afar sjaldgeft krabbamein. Likt og kirtil-
krabbamein { briskirtilh6foi getur pad orsakad stiflu-
gulu og kvidverki. Horfur eitilfrumuexlanna eru hins
vegar miklu betri par sem pau svara yfirleitt vel meo-
ferd med frumudrepandi lyfjum og geislun. Lyst er
fyrsta tilfellinu sem greinst hefur hér 4 landi. Tilfellid
synir hversu mikilvegt er ad fa gott vefsyni fyrir rétta
greiningu.

Sjakratilfelli

71 érs gamall karlmadur var lagdur inn 4 handlaekn-
ingadeild Landspitala { juli 1999 vegna mdanadar
langrar sogu um gulu og versnandi kvidverki. Hann
var hraustur 40ur en hafdi haft hdprysting og vaegt
hakkada bloofitu.

Premur manudum fyrir innlogn var hann 4 ferda-
lagi 4 Spéni og veiktist pa af nidurgangi sem rakinn
var til matareitrunar og veikindin gengu yfir med
vokvamedferd. Hann leitadi einnig til leeknis tveimur
vikum fyrir innlogn vegna takverks, hita og kvio-
verkja. Vegna gruns um lungnabdlgu var hafin breid-
virk syklalyfjamedferd.

Viku sidar voru kvidverkir ordnir meira dberandi
auk pess sem 6gledi gerdi vart vi sig. Matarlyst hélst
b6 g60 og byngd var obreytt. Um svipad leyti ték
eiginkona hans eftir gulum hadlit og gulum augnhvit-
um. Sidar gerdu raudleit tutbrot 4 bol og ttlimum vart
vid sig sem fylgdi mikill klaodi. Hegdir urdu jafnframt
dberandi ljosar og fljétandi og pvag dokkleitt.

A bradaméttoku syndi skodun hraustlegan mann
iedlilegum holdum sem ekki var illa haldinn af verkj-
um eda medtekinn. Lifsmork voru edlileg en hiti
37,9°C. Hud og augnhvitur voru dberandi gular og
dreifd eymsli um ofanverdan kvid 4n teikna um lif-
himnubdlgu eda lifferastekkanir.

Blodrannséknir vid komu syndu edlilegan bloo-
hag og deilitalningu en C-reaktivt prétein (CRP) var
veegt hekkad (30). Lifrarpr6f syndu hekkun sem
samryndist stiflugulu auk pess sem badi amylasi og
lipasi voru verulega hakkadir.

Madurinn var lagdur inn til frekari rannsékna.
Vinnugreining var briskirtilbélga { kjolfar gallganga-
stiflu af voldum gallsteina. Gerd var 6mskodun af
gallvegum og briskirtli. Ekki var hagt ad sja gall-
steina en gallvegir reyndust dberandi vidir { lifur
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(mesta vidd 1,4 cm) og pétt fyrirferd sdst { briskirtils-
hofoi. Vio sneidmyndir af efri hluta kvidarhols kom {
1j6s 7,4 x 9,3 cm ®xli 1 brish6{0i med voxt umhverfis a.
mesenterica superior og prysti @xli0 4 skeifugérn
(myndir 1 og 2). Ekki sdust adrar liffeera- eda eitil-
steekkanir né teikn um meinvorp i kvidarholi.

Fyrirhuga var ad gera skeifugarnarspeglun til ad
meta orsok og stadsetja stiflu og 1étta um leid 4 gul-
unni med pvi ad koma 4 rennsli milli gallgangs og
skeifugarnar med stodlegg (stent) upp i gallgang
(endoscopic retrograde choledochography (ERC)).
Vegna prengingar { 60rum hluta skeifugarnar reynd-
ist ekki unnt a0 komast ad gallgangaopinu en { stad-
inn voru tekin syni gegnum skeifugarnarvegginn vid
fyrirferdina.

Smésjarskodun syndi ad ekki var um kirtilfrumu-
krabbamein a0 r&da heldur eitilfrumuaxli af Non-
Hodgkin (NHL) af stérfrumugerd og dreift vaxandi.

Yfirbordslegar eitlastekkanir preifudust ekki.
Stigun sjukdémsins med sneidmyndatoku af brjdst-
holssvadi og kvidarholi syndi ekki frekari meinsemd-
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Fig. 1. A CT-scan showing
a 7.4 *9.3 cm tumor in the
head of pancreas.
Surrounding structures
are; liver (L), distended
gallbladder (G) and
partially obstructed
duodendum (D).

Fig. 3. H.E. stain of a
transduodenal biopsy with
large bore needle. Large
cells, predominantly lymp-
hoid like tumor cells, are
most prominent. Adjacent
is atrofic duodenal mu-
cosa. No pancreatic tissue
is seen. Further staining
with antibodies against
cellular surface proteins
showed the tumor cells to
be B-type, Non-Hodgkin.

Fig. 5. A CT-scan at
parallel level as in fig. 1.
one year after diagnosis.
Only residual mass (scar

tissue) around the pancreas
head remains.
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ir. Beinmergur (aspirat) reyndist edlilegur ef fra er
skilin veg frumufjolgun 4 forstigsfrumum raudra
blédkorna og vaeg aukning 4 syruseknum frumum
(eosinophil) og eitilfrumum. Vefsyni dr beinmerg
(beinsyni) syndi ekki merki eitilfrumuzxlis.

Ax1i0 potti ekki skurdtaekt 4 pessu stigi. Til ad
1étta 4 gallstiflunni tokst ad koma fyrir stodlegg 1 gall-
pipu (choledochus) i gegnum stifluna med hjalp 6m-
styrOrar dstungu { gegnum kvidvegg. Pannig komst 4
gallfleoi fra lifur { skeifugérn (PTC, percutaneous
transhepatic colangiography).

Vid petta 1étti gallstiflunni og bilirubin og 6nnur
lifrarprof lekkudu umtalsvert 4 premur vikum og
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Fig. 2. An enlarged CT-scan of the tumor in fig. 1. The
tumor grows around the superior mesenteric artery,

distorting small bowel.
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Fig. 4. A cholangiogram showing placement of a stent in
the choledochus after PTC. Proximally the galltree is
distended and distally contrast and bile flow into the
duodenum. The proximal end of the catheter is closed.

héldu dfram ad lekka eftir ad lyfjamedferd var hafin.
Til ad byrja med voru gefnir stérir skammtar af ster-
um, (prednis6l6n). Stodleggurinn rann til baka pegar
stiflunni 1étti og um svipad leyti hofst medferd med
frumudrepandi lyfjum. Medferd samanst60 af cyklo-
fosfamidi, adriamycini, vincristini og prednis6loni
(CHOP-kir) og voru pessi lyf gefin { sex skipti { 20
med priggja vikna millibili. Pegar eftir prjd kira sast
4 sneidmyndum umtalsverd minnkun 4 @xlisvef og
eftir sex skipti var ndnast allt 2x1id horfio.

I framhaldi af lokinni lyfjamedferd, fimm manud-
um fré greiningu, var geislamedferd gefin stadbundid
4 kvid me0 samtals 30 G, 2 G 1 senn { alls 15 skipti 4
premur vikum. I dag eru rimlega tvo ar lidin fra
greiningu. A pessu stigi bendir ekkert til endurkomu
sjikdéms (mynd 5) og sjiklingurinn er vid géda
heilsu og fulla starfsgetu, blédhagur og lifrarprof
hafa lagast ad fullu.



Umrada

Stiflugula (obstructive jaundice) er langoftast af
voldum gallsteina 1 gallpipu en kirtilkrabbamein i
briskirtilhofdi, @xli 1 gallgdbngum eda papilla Vateri
eru adrar vel pekktar orsakir (1-4, 6, 11). Blooru-
myndun { briskirtli og prengingar 4 nedri gallvegum
af voldum leknisfreedilegra inngripa eda medfeddir
gallar eru jafnframt vel pekktar orsakir stiflugulu,
sem og briskirtilbdlga (1, 2). Sjaldgzfari orsok eru
svokollud MALT-oma (mucosa associated lymphoid
tissue) sem eru eitilfrumuzexli upprunnin { slimhdd
meltingarvegar og pé oftast i slimhid magans (5).
Eitilfrumuexli upprunnin { sjalfum briskirtlinum eru
mjog sjaldséd orsok stiflugulu en pau geta einnig
valdid briskirtilbélgu og kvioverkjum (7-9). Eitil-
frumuaxlin geta bedi verid af Hodgkins gerd eda
NHL, en pau sidarnefndu greinast oftar 1 briskirtl-
inum (>90%) (7-9).

Eitilfrumuexli eru einungis 0,2% af illkynja axl-
um { briskirtli og ferri en 0,7% af 6llum NHL eitil-
frumuexlum (12). Allt a0 40% NHL eitilfrumuaxla
greinast { 0rum vefjum en eitilvef (extranodal),
langoftast 1 meltingarvegi. Til demis getur eitla-
steekkun { hilus lifrar valdid gulu og vel pekkt er ad
eitilfrumuaxli 1 ndgrenni briskirtils, til demis {
ampulla of Vater, vaxi yfir 4 briskirtil og adra nalega
vefi (11).

Vid leit 4 Medline fundust 38 sjukratilfelli af eitil-
frumuaxlum sem upprunnin eru { briskirtli, enda pott
{ nokkrum pessara tilfella leiki vafi 4 pvi hvort pau
séu { raun upprunnin { briskirtli eda nalegum eitilvef
(7-9, 12, 13).

Ef okkar tilfelli er talid med péd eru konur ivid
fleiri, eda 21, en 17 karlar. Medalaldur vid greiningu
er 65 ar (bil 27-78 4r) (7-9, 12).

Kvidverkir og stiflugula eru algengustu einkennin
en 6gledi og uppkost med eda dn megrunar og ef til
vill preifanleg fyrirferd { kvid eru einnig vel pekkt
klinisk einkenni (7-9, 12). Samanborid vi0 kirtil-
krabbamein, par sem einkenni hafa yfirleitt stadid {
a0 minnsta kosti fjéra manudi fyrir greiningu, pd hafa
flestir pessara sjuklinga haft einkenni skemur en sex
vikur fyrir greiningu (10). Einkenni eru pé6 svipud
nema hvad megrun og sérstaklega skinuholsvokvi
(ascites) sjast miklu oftar vid kirtilkrabbamein (7-10,
13, 14).

FEitilfrumuexli { briskirtli er erfitt ad greina klin-
iskt. Ner 6gjorningur er ad greina slik @xli med
skodun einni. Til ad adgreina stadbundid eitilfrumu-
&xli 1 briskirtilhofdi fra kirtilkrabbameini parf auk
myndgreiningarannsékna marktekt vefjasyni (15-
20). Stort @xli { brishofoi (>7 cm) sem ekki vex yfir {
a/v. mesenterica superior bendir p6 til eitilfrumuzexl-
is, sérstaklega ef milta er stort og engar eitlastekkan-
ir eru fyrir hendi annars stadar { kvidar- og/eda
brjostholi (15).

Nalardstunga med hjilp sneidmynda og/eda om-
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skoOunar er ein leid til ad greina pessi @xli og kemur
til greina ef grunur um eitilfrumuaxli vaknar vid
myndrannséknir (18, 19). Eitilfrumuexli getur pé
verid erfitt ad greina i litlum vefjasynum (20) og oft
feest greiningin ekki fyrr en vid holskurd (laparo-
tomy) (21-23, 37). I pessu tilfelli var tekid vefjasyni
vi0 skeifugarnarspeglun. Eitilfrumuaaxli { briskirtli
hefur 40ur verid greint med pessum hatti en morg
demi eru par sem skeifugarnarspeglun med gallvega-
praedingu (ERC) hefur ekki verid framkvamanleg {
pessum hopi sjiklinga eda finndlarsyni hafi verid
rangt tilkad (falskt neikvett eda ekki einkennandi)
(20-23, 31). Kostur vio ERC er ad hagt er ad létta 4
gulunni med pvi ad koma fyrir stodlegg { gallpipu
(40-42). 1 pessu tilfelli tokst pad ekki par sem ekki var
hzegt ad koma holsjanni ad papilla Vateri. I stadinn
var stodlegg komid fyrir { gallvegum med astungu {
gegnum kvidvegg og lifur (PTC) (42). Pannig var 1étt
4 gulunni 4n pess a0 gripa til skurdadgerdar og haegt
var ad byrja medferd med frumudrepandi lyfjum
skommu sidar. Sterarnir minnkudu @xlid med pvi ad
sld 4 bolgu og attu patt { pvi ad leggurinn rann ut eftir
prjar vikur.

Krabbameinslyf eru uppistadan i medferd eitil-
frumukrabbameins (24) en { voldum tilvikum er beett
vi0 geislamedferd 4 @xlid, einkum ef pad er stort
(25). CHOP-ktir (sja 40ur) er hefobundin medferd
(24) og ma gera rao fyrir ad meirihluti svari medfero-
inni og ad midtala lifunar sé¢ ad minnsta kosti tvo ar
(24-26). Par sem toluverdur hluti sjiklinga me eitil-
frumuaxli { briskirtli svarar illa lyfjamedferd telja
sumir ad fjarlegja eigi sem mest af @xlinu med skurd-
adgerd (32, 33, 38). Um betta eru p6 skiptar skodanir
og margir telja skurdadgerd Oparfa (27). Axlid i
okkar tilfelli var talid 6skurdtekt { byrjun vegna
hugsanlegs ®xlisvaxtar { vena portae og i kringum
upptok art. mesenterica superior. Pad svaradi hins
vegar mjog vel steragjof og krabbameinlyfjamedferd
og pvi var ekki talin dsteda til skurdmedferdar pott
brottndm 4 briskirtlinum (til demis afbrigdi af
Whipple-adgerd, sja sidar) hefoi sennilega verid haegt
ad framkvaema eftir lyfjagjofina (39). I pessu sam-
bandi verdur ad hafa { huga a0 erfitt er a0 leggja mat
4 drangur medferdar viod eitilfrumukrabbamein { brisi
par sem svo faum tilfellum hefur verid lyst 40ur.

Lifshorfur eitilfrumuzxla { briskirtli eru p6 mun
betri en kirtilfrumukrabbameina. Par eru einungis
10-15% sjuklinga skurdtekir og ma gera rad fyrir ad
i mesta lagi 10% sjiklinga séu 4 lifi 5 drum eftir bris-
kirtilbrottnam (Whipples-adgerd) (32-36, 44) sem er
vidamikil skurdadgerd med allt ad 2-10% skuro-
dauda og oft alvarlega fylgikvilla (33-37, 43).

Lokaord

Petta tilfelli synir vel a0 pad sem i fyrstu virtist 6laekn-
andi sjikdémur eins og myndgreiningarrannsoknir
bentu til getur pratt fyrir allt veri0 leknanlegt, jafnvel

BRISI
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4n pess ad til vidamikillar skurdadgerdar purfi ad
koma. I sumum tilvikum, par sem fyrirferd { briskirtli
er 4n meinsemda annars stadar, er mikilvaegt ad na
g60u vefsyni fyrir frekara mat, rétta greiningu og
medferdardetlun.
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