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Myxom dr den vanligaste primérahjairttumoren, somidver 75
procent av fallen dr lokaliserad till vinster férmak [1-3]. Hos
ungefir var tredje patient med myxom i vinster férmak ar
forsta symtom sekundirt till embolisering, oftast transito-
risk ischemisk attack (TIA) eller stroke [3-7]. Hos patienter
med embolisering till cerebralakirl kan aneurysm uppsta och
innebér risk fér subaraknoidal blédning [8]. Myxom &r en
ovanlig orsak till stroke, men faststidllande av korrekt diagnos
dr viktig eftersom hjarttumoren kan avléigsnas radikalt.

Under aren 2004-2011 opererades 36 patienter fér myxom
pa Karolinska universitetssjukhuset i Solna. Hos 13 av dem
(36 procent) var debutsymtomen akut neurologiska - tio in-
sjuknade med TIA eller stroke, tva hade epileptiska anfall och
en synkope. Efter ekokardiografisk diagnos opererades samt-
liga. Inga recidiv har pavisats. Tre representativa fall beskrivs
nedan. De 13 fallen sammanfattas i Tabell I.

Tre representativa fall

Fall1roren tidigare frisk 47-arig man som sedan nagra mana-
der blivit mer andfadd vid anstringning. Han sokte akut for
overgaende dubbelseende, kiinselbortfall i ena benet och ar-
men och svarighet att koordinera rérelserna. Neurologisk un-
dersokning, datortomografi (DT) och magnetresonanstomo-
grafi (MRT) av hjirnan pavisade inget patologiskt. Vid aus-
kultation noterades ett diastoliskt blasljud. Han hade ingen
brostsmérta men latt férhojd troponinniva. Ekokardiografi
visade i vinster formak utgaende fran septumen 5 x 5 cm stor
tumor, som i diastole nastan oblitererade mitralostiet. Efter
operationen, da ett myxom exstirperades, aterhdmtade sig pa-
tienten helt.

Fall 2 ror en 64-arig kvinna som sokte efter tva episoder
med dvergaende hogersidig svaghet. DT visade ingen cerebral
infarkt eller blédning. Ekokardiografi visade en 2 x 2 cm stor
stjalkad struktur invid bakre mitralseglet. Vid operationen
kunde ett myxom som utgick vid mitralklaffens bas avlags-
nas. En hogersidig svaghet efter operationen var dvergaende.
DT visade tva firska lakunira infarkter i vinster hemisfir.
Vid uppfoljning kvarstod endast l4tta hogersidiga symtom.

Fall 3 ror en tidigare frisk 19-arig kvinna som sedan tre ar
haft episoder med 6vergdende medvetandeforlust och hoger-
sidig svaghet. Attackerna bedémdes priméart som krampan-
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Figur 1. Tredimensionell rotationsangiografi av hjarnans karl med
injektion i hoger a carotis interna. Pa bilden ses multipla fusiforma
karlvidgningar i perifera grenar av a cerebri media och anterior (pi-
lar).

fall med Todds pares, och behandling med levetiracetam
(Keppra) sattes in. MRT visade multipla oklara cerebrala for-
indringar och bilaterala kortikala infarkter med emboliskt
utseende. Angiografi pavisade ett stort antal avgrinsade fusi-
forma forédndringar »forenliga med mykotiska aneurysm«
(Figur1).

Inget infektionsfokus kunde pavisas, och vidare utredning
med ekokardiografi visade en 3,5 x 2 cm sldngande struktur
utgaende fran septum i vinster férmak. Tumoéren, som var ett
myxom, avligsnades radikalt. Ett halvt ar efter operationen
fick patienten en attack av 6vergdende medvetandeforlust och
hogersidig svaghet. Detta intraffade efter att hon slutat med
levetiracetam, som da aterinsattes.

Hjarttumaorer ar sillsynta

Hjarttumorer var tillfalliga obduktionsfynd fram till 1934, da
Barnes rapporterade om klinisk diagnostik av ett sarkom i
hjartat. Den andra lyckade hjidrtoperationen i virlden med
hjélp av hjart-lungmaskin utférdes 1954 vid Sabbatsbergs
sjukhus av professor Clarence Crafoord pa en kvinna med ett
formaksmyxom [3]. Efter det historiska ingreppet levde pa-
tienten utan recidiv fram till 2002.

Priméra tumorer i hjartat dr sillsynta. Fran flera obduk-
tionsstudier har man beréknat prevalensen av priméra hjart-
tumorer till 0,2 per 100 000 fall [9]. Ungefir 75 procent av tu-
morerna ir godartade, varav hilften dr myxom [9]. Férutom
en nyligen publicerad rapport fran Island finns inga lands-
tiackande incidensstudier av myxom. Incidensen pa Island var
0,1 per 100000 invanare och ar [10].

Uppskattat fran uppgifter i Svenska hjartkirurgiregistret
opereras ca 30 myxom arligen, vilket ger en incidens i Sverige
pa 0,3 per 100000 «<www.ucr.uu.se/swedeheart/index.php/
arsrapporter. Over 75 procent av myxomen pavisas i vinster
férmak, 15 procentihéger formak och fiarre &n 5 procent i bag-

HSAMMANFATTAT

Myxom &r den vanligaste prima-
ra hjarttumoren, som i 6ver 75
procent av fallen dr lokaliserad
till vanster formak.

Hos en tredjedel av patienterna
ar debutsymtomen neurologiska
(oftast TIA eller stroke).

Cerebral embolisering kan orsa-
ka multipla aneurysm.
Myxomdiagnosen stills med
ekokardiografi.

Kirurgisk exstirpation innebar
lag risk for komplikationer och
fa recidiv.



KLINIK & VETENSKAP FALLBESKRIVNING

TABELL I. Neurologiska symtom hos 13 patienter som opererats for myxom i vanster formak aren 2004-2011.
DT-, MRT- eller

Nr Kon, alder Neurologiska symtom angiografifynd Myxomstorlek Resultat
1 Man, 47 ar TIA, 6vergaende dubbelseende, Normalt 5cm Helt aterstalld
kanselbortfall
2 Kvinna, 64 ar TIA, tva episoder med Gvergaende Lakundrinfarkti 2cm Overgdende hogersidig
svaghet vanster hemisfar pares
3 Kvinna, 19 ar Epileptiska episoder, 6vergdende Cerebrala aneurysm, 3,5¢cm Recidiverande anfall av
hogersidig pares och medvetande- kortikala infarkter medvetandeforlust och
paverkan hogersidig svaghet
Kvinna, 41 ar TIA, vanstersidig svaghet Normalt 1cm Helt &terstalld
5 Kvinna, 52 ar Stroke, huvudvark, yrsel, svaghet Multipla infarkter 2cm Kvarstaende l4tt svaghet
ivdnsterarm ivansterarm
6 Man, 60 ar TIA, domningar och synfaltsstorning Normalt 5cm Helt aterstalld
7 Man, 65 ar Stroke, dysartri, blickdeviation, Tre hemorragiska 3cm Diskret synpaverkan,
vanstersidig svaghet infarkter i ovrigt aterstalld
8 Kvinna, 63 ar TIA, vénstersidig svaghet Normalt 2,5cm Helt aterstalld
9 Man, 67 ar Synkopeattacker Normalt 2cm Helt aterstalld
10 Kvinna, 70 ar Stroke, yrsel Lillhjarnsinfarkt 4,5cm Helt aterstalld
11 Kvinna, 23 ar Stroke, expressiv dysfasi Vénstersidig temporo- 3cm Helt terstalld
parietal infarkt
12 Kvinna, 80 ar TIA, stroke, yrsel, synkope, svaghet Hogersidig infarkt 7 cm Helt aterstalld
ivansterarm
13 Kvinna, 83 ar Epilepsi, frdnvaroattacker Normalt 1,5cm Helt aterstalld

»Eftersom tumoren kan uppsta hos
savil unga som mycket gamla ska man
misstinka myxom oavsett alder.«

ge formaken eller i en av hjartkamrarna [1, 3]. Myxom tende-
rar att drabba fler kvinnor (60 procent) 4n min och diagnosti-
seras vanligen vid 30-60 ars alder med stor spridning (6-82
ar) [4]. Eftersom tumoéren kan uppsta hos savil unga som
mycket gamla ska man misstinka myxom oavsett alder. Majo-
riteten av myxomen ir sporadiska men hos 7 procent av pa-
tienterna ingar de i ett autosomal dominant nedirvt syn-
drom, sk Carney-komplex [1, 11, 12].

Ett spektrum av symtom

Det finns inga typiska kliniska tecken som ger diagnosen
myxom. Patienter med myxom kan ha emboliska (30-40 pro-
cent), allménna (30 procent) och kardiella symtom (60 pro-
cent) (Faktal)[1, 4].

Hos ungefir en tredjedel av fallen med myxom i vinster for-
mak dr forsta symtomet TIA eller stroke [1, 4, 5, 13]. Av 63 pa-
tienter opererade for myxom i Stockholm 1954-1996, da det
initialt varken fanns DT eller MRT, hade 22 procent neurolo-
giska symtom [3]. Myxom &r en ovanlig orsak till stroke mot
bakgrund av att 6ver 25000 fall arligen registreras i Riks-
Stroke «www.riks-stroke.orgs>. Ofta pavisas multipla hjarnin-
farkter orsakade av fragment fran tumoéren. Multipla sma em-
bolier kan ge en bild som vid vaskulit. Intracerebral blodning
kan uppsta, troligtvis pa grund av skador orsakade av tumor-
inlagringar i hjirnans mindre artérer, vilket leder till ned-
brytning av kirlviggen med péaféljande blodning in i hjirn-
vivnaden [13, 14]. Blodningen kan ocksa vara hemorragisk
transformation av en infarkt.

Cirka en tredjedel av patienterna med myxom har diffusa
symtom som illamaende, trétthet, viktnedgang, feber, led-
viark, myalgi och forhéjda inflammatoriska markorer [1]. Den
kliniska bilden vid myxom kan darfor likna infektioner, bind-
vivssjukdomar eller maligna tillstand. Myxom producerar
och frisatter interleukin-6 (IL-6) men dessutom kan en im-

B FAKTA 1
Symtom och kliniska fynd e Forhojda infektionspara-
rapporterade vid myxom metrar
® Synkope e Forhojda nivderav IL-6 och
e Neurologiskt bortfall antikroppar mot myokardiet
e Ischemi fran extremiteter e Vaskulit

ellerinre organ e Hjartsvikt orsakad av ob-
e Lungemboli struktion av hjdrtkavitet eller
o Trotthet, feber, viktnedgang klaffostium
* Hosta e Arytmier
e Led- och muskelvark e Hjartinfarkt
e Anemi, trombocytos, trombo-

cytopeni

munreaktion orsaka ovan nimnda symtom [1, 15]. Ett myxom
ivianster formak kan orsaka dyspné, synkope eller pl6tslig dod
néir tumoren helt eller delvis blockerar inflédet till vinster
kammare [1,17] (Faktal).

Cerebrala aneurysm kan bildas
Embolisering till hjairnartéirer kan leda till att aneurysm kan
bildas, rupturera och ge subaraknoidalblédning. Av okidnd or-
sak dr myxompatienter som utvecklat cerebrala aneurysm i
genomsnitt yngre én 6vriga patienter med hjartmyxom [5, 15].
Aneurysmen ir ofta multipla och uppstar i det intrakraniella
karltriadets perifera grenar, somiett avvararapporterade fall.
Aneurysmen ir i de flesta fall fusiforma i arteria cerebri me-
dia och dess grenar (74 procent) [12, 14-16]. Aneurysm utanfor
hjarnan dr mycket sdllsynta i samband med myxom [11].
Patogenesen bakom aneurysmen ir inte klarlagd. En hypo-
tes dr att emboliskt material fran tumoren infiltrerar kirlvig-
gen och leder till endotelskada och &rrbildning med férsvag-
ning av kérlviggen [13, 15]. En annan hypotes ir att myxom-
vivnad emboliserar till kirlens vasa vasorum. Tumorvévnad i
kirlviggen leder direfter till férsvagning av subintimal vév-
nad (lamina elastica interna), vilket far till f61jd att aneurysm
bildas [8, 14, 15]. Mikroskopi visar att den subintimala vivna-
den fragmenteras avintraluminal myxomatos viavnad [16]. En
inflammatorisk reaktion med produktion av IL-6 i embolise-
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rat material kan ockséa spela roll i uppkomsten av aneurysm.
Da myxomvivnad vixer sakta ses ofta ett langt tidsintervall
mellan embolisering och aneurysmbildning [13].

Ekokardiografi ger diagnosen

For nagra artionden sedan markerade intrakardiella tumorer
forst sin ndrvaro genom embolisering eller intrakardiell ob-
struktion. Ekokardiografi har revolutionerat diagnostiken av
intrakardiella tumorer [4, 6, 7]. Ekokardiografi av hjartat kan
identifiera inte bara myxom utan ockséa andra orsaker till em-
boli och dr rutinundersékning vid stroke, speciellt vid multip-
lahjirninfarkter. Falskt negativa fall har rapporterats da sma
tumorer ir svara att detektera [6].

Vid embolimisstanke bor transesofageal ekokardiografi ut-
foras. DT och MRT kan komplettera diagnostiken och péavisa
tumorovervixt i hjartviaggar och eventuell forekomst av tu-
mor pa annan plats i torax eller lever. MRT ger bittre karakte-
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ristik av mjukviavnader 4n DT. MRT av hjértat dr en sérskilt
anvindbar metod hos 6verviktiga och hos patienter med kro-
niskt obstruktiv lungsjukdom, dar ekokardiografi &r mindre
tillforlitlig.

Operation utan fordrojning

Operation ska utforas sa snart som mojligt fér att minimera
risken for embolisering [1]. Myxom utgar vanligen fran en fib-
rovaskulér stjilk eller ett begrinsat endokardomrade i vins-
ter formaks septumvigg. Det ir en oregelbundet rundad bla-
rod tumor med gldnsande yta med gelatinds sonderfallande
konsistens (Figur 2). Nar diagnosen stélls har myxomet ofta
en diameter pa 3-8 cm. Det celluliira ursprunget till myxom
anses vara differentiering fran mesenkymala celler eller en-
dotel. Vid mikroskopi ses rikligt med myxoid stroma och
spridda spolformade celler utan atypier. Kirurgi vid férmaks-
myxom ir botande och innebir 1ag risk for komplikationer.
Eftersom endokardietivinster férmak delvis tagits bortinom
en liten yta vid operationen bor patienten behandlas upp till
tvd manader med acetylsalicylsyra 75-160 mg x 1. Vid for-
maksarytmier ska antikoagulation 6vervégas.

Opererade patienter ska foljas

Efter det att ett myxom avléigsnats ska ekokardiografisk kon-
troll utforas, initialt med nagot ars intervall och senare cirka
vart femte ar for att utesluta recidiv. Recidiv har rapporterats
i omkring 5 procent av fallen, speciellt hos personer med fa-
miljar férekomst av myxom [2, 5, 7]. Med dagens teknik, da
dven en del avendokardiet avligsnas under 6gats kontroll, tor-
de recidiv vara ovanliga. Bland patienter som tidigare opere-
rats i Stockholm for myxom upptridde enbart ett recidiv un-
der totalt 790 observerade patientar efter operationen [3].

B Potentiella bindningar eller jivsforhallanden: Inga uppgivna.

H SUMMARY. Cardiac myxomas often debute as TIA or
stroke

Cardiac myxomas are the most common primary cardiac tumor in
adults. Myxomas occur most frequently in the third to the sixth deca-
des of life with a female predominance. More than 75% of myxomas
are located in the left atrium and can be diagnosed with echocar-
diography. One third of patients with a myxoma in the left atrium
present with neurologic symptoms most often TIA or stroke. Multiple,
peripheral cerebral aneurysm are an uncommon but well recognized
complication of cardiac myxomas. Surgical resection is curative and
the recurrence rate is low. During 2004-2011, 36 patients were ope-
rated on for a cardiac myxoma at the Karolinska University Hospital
in Stockholm, Sweden. The thirteen patients who presented with
neurologic symptoms are reported.

Olafur Sveinsson, Lars Herrman, Torbjérn Ivert
Correspondence: Olafur Sveinsson, Neurologiska kliniken, Karolinska

Universitetssjukhuset Solna, , SE-171 76 Stockholm, Sweden
olafur.sveinsson@karolinska.se



