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Den vanligaste genesen till kardiell embolisering torde vara
trombbildning till f6ljd av formaksflimmer eller hjartinfarkt.
Betydligt mer ovanliga orsaker dr benigna tumorer i hjartat.
Artikeln beskriver en 51-arig tidigare frisk man som drabba-
des av en lindrig (minor) stroke. En akut ultraljudsundersok-
ning av hjartat visade en 2 cm stor féréandring pa aortaklaffen,
sannolikt ett papillirt fibroelastom (PFE), som bedémdes ut-
gora embolikéllan. Patienten gavs intravendst heparin infor
skyndsam kirurgi men utvecklade tyvérr en massiv hjrn-
blodning med behov av neurokirurgisk intervention och kom-
plicerad eftervard. Nir patienten efter 4 manader aterhdmtat
sig kunde han genomgé exstirpation av tumoren, och dirmed
bekriftades diagnosen.

FALLBESKRIVNING

Patienten var en tidigare visentligen frisk 51-arig man som in-
sjuknade akut med litt svaghet i vinster hand och apraxi diar
en initial datortomografi (DT) av hjirnan inte visade nagra
tecken tillinfarkt eller blédning. Patienten lades in pa sjukhus
under diagnosen lindrig stroke. Ekokardiografi visade en
slingande fordndring pa aortaklaffen som utseendemaissigt
gav intryck av en tumor, ndrmast ett papillart fibroelastom.
Detta bedomdes vara den troliga embolikillan, och kontakt
togs direkt med toraxkirurgisk klinik for skyndsam opera-
tion. I avvaktan pa operation fick patienten intravends be-
handling med heparin, férst som bolusdos och sedan som kon-
tinuerlig infusion. Efter cirka 10 timmar utvecklade han dock
tilltagande neurologiska symtom, och en ny DT av hjarnan vi-
sade en stor hogersidig parietooccipital blédning. Patienten
6verfordes da akut till neurokirurgisk klinik dar han operera-
des med utrymning av hematomet. Det postoperativa forlop-
pet var komplicerat med flera veckors intensivvard, respira-
torbehov, ventrikeldrdnage, meningit, pneumoni och Clostri-
dium-infektion i tarmen. Patienten kunde O6verforas till
neurokirurgisk vardavdelning med trakealkanyl och kvarsta-
ende vinstersidig hemipares.

Operationsindikation fér avligsnande av tuméren pa aor-
taklaffen fanns fran férstaborjan och bedémdes kvarsta, men
tidpunkten for ingreppet diskuterades flera ganger under
vardforloppet. Patienten hade ju tumdren och dirmed em-
bolirisken kvar men ansags initialt inte vara i kondition att
klara en hjirtoperation. Dessutom bedomdes det som alltfor
farligt att fullheparinisera honom i samband med hjirtin-
greppet med tanke pa den nyligen opererade hjarnblédning-
en. En manad efter insjuknandet kunde patienten 6verféras
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till neurologisk rehabilitering diar han successivt forbatt-
rades. Han fungerade helt adekvatikontakten och hade intakt
talférméaga, men var fortsatt paretisk pa vinster sida och hade
behov av rullstol. Patienten var &ven undernird med ett BMI
kring16-17, och det bedomdes rimligt att vinta ytterligare ett
par manader med hjartoperationen. Under vantetiden férbat-
trades patienten &n mer och aterfick sin normalavikt. Han be-
handlades med injektion av Fragmin 2500 E subkutant tva
ganger dagligen som trombemboliprofylax, och han utveck-
lade inga nya neurologiska symtom.

Fornyad ekokardiografi bekriaftade att tumoren satt kvar
pa aortaklaffen. Den beskrevs som lobulerad, stjdlkad, rela-
tivt mobil och med en storlek pa 17x12 mm. Ingen aorta-
insufficiens kunde pavisas, och vianster och héger kammares
systoliska funktion beddmdes som normal. Behovet av pre-
operativ koronarangiografi diskuterades, men eftersom pati-
enten inte hade nagra tecken till ischemisk hjartsjukdom
bedémdes riskerna med manipulering av en kateter i niarhe-
ten av tumoren Overstiga vinsten med en angiografi. En kon-
troll-DT av hjarnan tre manader efter insjuknandet visade re-
sorption av det intracerebrala hematomet med viss kvar-
staende substansdefekt.

Patienten opererades via en median sternotomi med extra-
korporeal cirkulation (hjart-lungmaskin) och kardioplegi.
Tumoren bekraftades med intraoperativ transesofageal eko-
kardiografi (TEE) (Figur 1) och kunde latt identifieras efter
incision i aortaroten (Figur 2). Den befanns vara gelatings,
stjilkad och utgaende fran den non-koronara kuspen pa aor-
taklaffen. Stjalken kunde enkelt delas med kniv intill den fria
randen pa kuspen utan att skada 6vrig klaffvivnad, varefter
tumoren togs ut med makroskopisk radikalitet (Figur 3). Aor-
taklaffen befanns i 6vrigt vara strukturellt normal och var
helt kompetent vid TEE postoperativt. Det hjartkirurgiska
efterforloppet var okomplicerat utan tillkomst av nya neuro-
logiska symtom, och patienten kunde skrivas ut efter 8 dagar
for fortsatt rehabilitering. PAD pa tumoren visade benignt pa-
pillart fibroelastom (Figur 4). Ny transtorakal ekokardiografi
sex ménader efter ingreppet visade ingen aortainsufficiens.

DISKUSSION

Kardiell embolism ar en viktig orsak till stroke. Uppskatt-
ningsvis 20 procent av alla ischemiska stroke kommer fran
fordndringar i hjartat och medfér ofta en hog risk for recidiv
[1]. En utékad anvindning av ekokardiografi har mojliggjort
forbattrad diagnostik av intrakardiella fordndringar som kan
utgora embolikillor. Priméira hjirttumorer ar ovanliga, med
en incidens i obduktionsmaterial pa 0,002-0,33 procent [2].
Den absoluta majoriteten ar benigna, och cirka 50 procent ut-
gors av myxom, vanligen beldgna pa formaksniva. Papilldra
fibroelastom utgor cirka 17 procent av alla benigna tumorer i
hjartat och dr den vanligaste tuméren pa klaffarna [3]. Upp till
85 procent av alla rapporterade PFE har aterfunnits pa klaf-
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Papillart fibroelastom &r en
ovanlig primar hjarttumor
som oftast aterfinns pa
klaffarna.

Tumoren dr benign och ofta
liten men kan orsaka allvar-
liga tromboemboliska kom-
plikationer eller klaffobstruk-
tion.

Diagnos och karaktédrisering
gors bast med transesofage-
al ekokardiografi.
Rekommenderad behandling
dr snar kirurgisk excision,
som i regel kan géras utan
att behdva reparera eller
byta hjartklaff.
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Figur 1. Intraoperativ transesofageal ekokardiografi
visar tydligt tuméren pa aortaklaffen.

farna, majoriteten pa aortaklaffen, men de kan &ven finnas pa
andra lokaler i hjirtat och kan till och med vara multipla [4].
Dessatumorer dr langsamvixande avaskuldra strukturer utga-
ende fran endokardiet, dar de flesta ar stjdlkade och mindre 4n
20 millimeteridiameter. Utseendet beskrivs ofta som havsane-
mon-liknande, och mikroskopiskt ses en kirna av bindviv och
multipla papilldra utskott tickta av ett lager av endoteliala cel-
ler [2, 5]. Etiologin &r okdnd, men det har spekulerats om huru-
vida det finns samband med cytomegalovirusinfektion (CM V-
infektion) eller stralbehandling [4, 6].

PFE ir oftast asymtomatiska och har darfor historiskt rap-
porterats frdn obduktionsmaterial eller som Gverraskande
fynd vid ekokardiografi, angiografi eller hjartkirurgi. Det finns
dock ett flertal fallrapporter som géller symtomatiska PFE. I
en sammanstéllning av 88 patienter med PFE opererade aren
1985-2002 pa Mayo-kliniken i USA var aortaklaffen den vanli-
gaste lokalisationen fér tumoéren (52 procent) foljt av mitral-
isklaffen (16 procent), och de mest frekventa symtomen var
neurologiska till f6ljd av embolisering (cerebrala 38, retinala 9
och TTA 6 procent) [6].

Emboliseringsrisken vid PFE pa en hjértklaff ar associerad
antingen med tumdrstrukturen i sig eller med trombmaterial
som palagras utanfér tumoren. Risken ir sannolikt liten att
sjdlva huvudtumoren slépper eftersom den normalt ar fast
forankrad i stjilken. Tromber kan dock bildas mellan de
manga utskotten som i sig kan vara fragila och embolisera.
Tumorstorleken kan darfor variera 6ver tiden [6]. Prolaps av
ett PFE iniett koronarostium eller embolisering till ett kran-
skarl kan vara fatal, och tumoren kan ocksa orsaka ut-
flodesobstruktion 6ver en klaff. Andra kliniska manifesta-
tioner av PFE kan darfor vara hjartinfarkt, angina, hjartsvikt,
synkope, tarmischemi, lungemboli och plotslig déd [2, 4]. PFE
diagnostiseras foretridesvis med ekokardiografi, som dessu-
tom kan anvidndas for att utvirdera behandlingsresultatet.
Aven MRI har beskrivits som en bra undersékningsmetod.

Rekommenderad behandling. Den rekommenderade be-
handlingen iriregel kurativ kirurgisk excision. Merparten av
PFE kan tasbort med enkel »shaving, det vill siga excision av
tumor och stjilk med konservativa marginaler, utan att skada
klaffapparaten. Bara i ett fatal fall har man rapporterat om
behov avklaffplastik eller klaffprotes [6]. Diskussion har dock
forekommit i litteraturen om huruvida alla PFE bor tas bort
oavsett storlek, lokalisation eller symtom, och det finns be-
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Figur 3. Nedan.
Exciderat papillart
fibroelastom.

Sjdlva tumoren ar
havsanemonliknande
med multipla utskott,
omgiven av gelatinds
vavnad.

Figur 2. Aortaroten 6ppnad med exponeringen av tumoren
som fasterin pa den non-koronara kuspen av aortaklaffen.

fibros vdvnad centralt, myxoid férandring av stroma perifert och
endoteliala celler pa ytan. Bilden &r férenlig med papillart fibro-
elastom. Inga tecken till malignitet.

grinsade data 6ver vilka faktorer som 6kar risken fér kompli-
kationer. I en stor sammanstillning som omfattade 725 pa-
tienter med PFE beskrevs tumérmotilitet som den enda obe-
roende riskfaktorn for PFE-relaterad déd och embolism [4].
Det anses dock klart att &ven sma tumorer kan innebéra risk
for embolisering [2]. De flesta forfattare rekommenderar déar-
for att skyndsam excision bor 6vervégas och efterstriavas hos
alla patienter med PFE, framfor allt hos symtomatiska pa-
tienter men dven hos asymtomatiska patienter med en mobil
eller pa andra satt hotande tumor.

Ett par rapporter rekommenderar antikoagulantiabehand-
ling och uppféljning hos symtomatiska patienter som har en
hog allmin risk vid kirurgi och hos asymtomatiska patienter
med sma icke-mobila tumoérer [4, 5]. Dessa rad baseras dock
inte pa randomiserade studier, vilket betonas av férfattarna.
De i litteraturen beskrivna kirurgiska resultaten ar mycket
bra, inga recidiv finns hittills rapporterade, och den langsta
uppféljningstiden ar 11 ar [4, 6].

Den aktuella patienten uppvisade stora likheter med tidi-
gare fallrapporter om PFE: han hade ett stort mobilt papillart
fibroelastom pa aortaklaffen med neurologiska symtom, diar
tumoren kunde avligsnas utan att paverka klaffen. Vinte-
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tiden for operationen blev dock betydligt lingre dn vad som
rekommenderas beroende pa de komplikationer patienten ut-
vecklade efter den inledande behandlingen. Om operations-
indikation foreligger hos en patient med PFE eller annan
hjarttumor bor operationen normalt goras med hog prioritet.
En nyligen publicerad fallrapport beskriver en mycket lik-
artad patient som framgéangsrikt opererades subakut [7].
Tydliga riktlinjer saknas for antikoagulantia eller antitrom-
botisk behandling i vintan pa kirurgi vid denna typ av ovanlig
kardiell embolikilla. Hos den aktuella patienten fanns risk fér
ny cerebral blodning vid behandling med Waran under vénte-
tiden, och efter samrad med neurologer fick patienten lagdos
Fragmin, en strategi som visade sig fungerai detta fall.

Sammanfattningsvis ar papilldrt fibroelastom pa en hjirt-
klaff ett ovanligt fynd som bist diagnostiseras med trans-
esofageal ekokardiografi. Tumoren dr benign men kan ge upp-
hov till allvarliga emboliska och obstruktiva komplikatio-
ner. Rekommenderad behandling &r snar kirurgisk excision
som kan goras med goda resultat och utan att skada 6vrig
klaffvivnad.

W Potentiella bindningar eller jéavsforhallanden: Inga uppgivna.
B Den histologiska bilden har stdllts till forfogande av dr Radmila

Jovanovic-Ehrsson, Klinisk patologi och cytologi, Karolinska univer-
sitetssjukhuset, Stockholm.
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