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Svulster i hjertet forekommer sjelden, men de er av stor klinisk interesse siden de som
oftest er godartede og tilgjengelige for radikal operativ behandling.

I perioden 1990 — 99 ble 30 pasienter med tumor i hjertet operert ved Thoraxkirurgisk
avdeling, Rikshospitalet. 27 pasienter hadde benign tumor, hvorav 25 myksom, og
samtlige ble radikaloperert. En pasient med rabdomyosarkom og to pasienter med
sekundeer malign tumor gjennomgikk palliativ reseksjon.

Pasienter med benign tumor helbredes ved kirurgi, mens pasienter med primer malign
tumor sjelden kan radikalopereres. Metastasekirurgi kan vere aktuelt som
symptomlindrende behandling.

Svulster i hjertet forekomme meget sjelden og kun hos 0,002 — 0,03 % av uselekterte
pasienter i store obduksjonsmaterialer (1, 2). Ved Sintef Unimed, Norsk pasientregister,
ble det i tidrsperioden 1990 — 99 registrert 82 pasienter med godartet svulst i hjertet,
mens det i Kreftregisteret i tidrsperioden 1988 — 97 ble registrert ni pasienter med
primeer, ondartet svulst i hjertet.

Karakteristisk ved tumor cordis er at de fleste (80 — 90 %) svulstene er godartede. Tre
firedeler av de benigne tumorformene utgjgres av myksomer, mens resten hovedsakelig
bestar av rabdomyomer, papillere fibroelastomer, teratomer og lipomer (3 — 6). Mens
rabdomyomer er den hyppigst forekommende primere tumor hos barn, dominerer
myksomer klart hos voksne.
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De primere, maligne hjertetumorene utgjgres av ulike sarkomer (angio-, rabdomyo-,
mykso-, lipo- ) eller malignt fibregst histiocytom (7, 8). Sekundeere svulster i hjertet
forekommer 20 — 40 ganger hyppigere enn de primere, og er som oftest metastaser fra

adenokarsinomer, maligne melanomer eller sarkomer (9 — 11).

Materiale og metoder

Vi har retrospektivt gjennomgatt data vedrerende alle pasienter med verifisert tumor
cordis operert i tidrsperioden 1990 — 99 ved Rikshospitalet. Pasientene ble registrert i
var kliniske database (Datacor), og opplysningene fra denne databasen ble
dobbeltsjekket manuelt mot operasjonsprotokollene for det aktuelle tidsrom.

Resultater

30 pasienter med tumor cordis ble identifisert, 16 kvinner og 14 menn.
Gjennomsnittsalderen pa operasjonstidspunktet var 42 ar (spredning 2 — 76 ar). 27
pasienter hadde benign tumor, mens tre hadde malign sykdom (tab 1). De benigne
svulstene var hovedsakelig myksomer (n = 25), hvorav 24 var i venstre atrium og ett i
hgyre atrium. En pasient hadde papillert fibroelastom og en hadde rabdomyom, begge
i hgyre atrium. Den primere, maligne svulsten var et rabdomyosarkom, mens de to
sekundere var metastaser fra malignt melanom, alle lokalisert i hgyre atrium.
Tumorstgrrelsen i materialet var i snitt 5 cm (spredning 1,5 — 9,5 cm). Samtlige
svulster ble diagnostisert ved transtorakal ekkokardiografi.

Tabell 1

Funn og behandling hos 30 pasienter med tumor cordis

Kvinner 16

Menn 14

Tumorlokalisasjon

Venstre atrium 23
Hgyre atrium 5
Multiple atriale svulster 1
Venstre ventrikkel 1

Tumorhistologi

Myksom 25
Papillzert fibroelastom 1
Rabdomyom 1
Rabdomyosarkom 1
Metastase (fra melanom) 2
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Symptomer

Dyspné 19
Cerebral emboli 8
Asteni 1
Asymptomatiske 21

Kirurgisk behandling

Radikal eksisjon 27

Palliativ reseksjon 32

« "Tumor pavist ved rutinekontroll for annen hjertesykdom

« 2Inkludert reseksjon av atrieseptum, lapperekonstruksjon og implantasjon av
trikuspidalventil

Alle pasientene ble operert med konvensjonell apen hjertekirurgi. De benigne svulstene
ble radikaloperert, mens de maligne ble behandlet med palliativ reseksjon. Det var
ingen operasjonsmortalitet. Den hyppigste postoperative komplikasjonen var
supraventrikulere arytmier.

Samtlige pasienter var i live 31.12. 1999 med en gjennomsnittlig observasjonsstid pa
fire ar (spredning fire maneder-ti ar). En pasient med multiple myksomer ved farste
operasjon ble operert for residiv fire dr senere. Pasienten som ble palliativt operert for
primeert rabdomyosarkom, fikk preoperativ cytostatikakur og postoperativ
stralebehandling og er residiv- og symptom(fri etter ett ars observasjonstid. En av de to
pasientene som fikk resecert en tumormetastase fra malignt melanom, fikk
symptomresidiv tre maneder postoperativt, mens den andre ikke har fatt symptomatisk
residiv etter fem maneders obervasjonstid.

Diskusjon

Vare funn bekrefter at myksom er den hyppigste tumorform i hjertet ved en
thoraxkirurgisk avdeling. Myksomer har en karakteristisk lokalisasjon ved limbus
fossae ovalis i venstre atrium. De dannes fra multipotente, mesenkymale celler.
Myksomcellene er sma og kjernene er runde eller ovale. De ligger spredt i et geléaktig
stroma med bindevev og glykogen, og myksomene er dekket av endotel. Mikroskopisk
har myksomer et meget karakteristisk utseende (fig 1).
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Figur 1 Mikroskopisk snitt av myksom med sma cellekjerner spredt i et stroma med bindevev
og glykogenvakuoler

Tumor er ofte pendulerende med smal og stilket basis. Stgrrelsen kan variere fra 1 cm
til 15 cm. Myksomenes konsistens er som oftest myk og fragil med stor risiko for
embolisering til hjerne og perifere arterier. Overflaten er grahvit eller brunlig og ofte
dekket med tromber (fig 2).
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Figur 2 Foto av gjennomskaret myksom. Karakteristisk er den geléaktige konsistensen

Det er en liten overvekt av kvinner i alle myksommaterialer, og pasientene er oftest i
40-arsalderen. De kliniske symptomene er avhengig av myksomets lokalisasjon,
starrelse og mobilitet. Tilstanden kan presentere seg enten med intrakardial
strgmningsobstruksjon, emboliseringsfenomener, konstitusjonelle symptomer, eller en
kombinasjon av disse (12, 13).

To tredeler av vare pasienter hadde dyspné som et dominerende symptom pa
obstruksjon av mitralklaffen og manglende fylling av venstre ventrikkel. Graden av
obstruksjon kan variere med kroppsstillingen. Hvis tumor er stor og mobil, kan den
temporeart obstruere hjertets mitral- eller trikuspidalklaff og fordrsake synkope eller
plutselig dad (9).

En tredel av pasientene i vart materiale hadde preoperativ embolisering forenlig med
litteraturangivelser (4, 6). Siden de fleste myksomene er lokalisert i venstre atrium, er
systemisk embolisering hyppigst. De fleste far cerebrale symptomer (apoplexia cerebri,
transitoriske iskemiske attakker (TTA)), men perifere arterier kan ogsa okkluderes. Alle
emboliske episoder hos vare pasienter var cerebrale. Differensialdiagnostisk bgr man
ved kirurgiske embolektomier undersgke embolus histologisk med tanke pa eventuell
myksomkilde i hjertet (3).

Sjeldnere forekommer konstitusjonelle symptomer som tretthet, feber, artralgi, myalgi
og eksantem kombinert med anemi og forhgyet SR. Studier tyder pa at produksjon av
interleukin-6 i myksomet er arsak til de inflammatoriske og autoimmune symptomene,
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idet disse symptomene forsvinner og interleukinnivaet normaliseres ndr tumor er
fjernet (14, 15). Kun en pasient i vart materiale hadde uspesifikke symptomer.

Som oftest er myksomene solitere med sveert liten residivfrekvens. Meget sjelden
forekommer to varianter av myksommanifestasjoner. Noen pasienter har multiple
tumorer i hjertets kammere med tendens til familieer opphopning (familier type). Hos
andre forekommer sakalte syndrommyksomer (Carneys kompleks) med multiple
tumorer i hjertet og andre organer (mammae, hypofyse, hud). Begge disse
myksomvariantene har ved strgmningscytometrisk undersgkelse unormalt DNA-
mgnster i cellekjernene (DNA-tetraploiditet) og har gkt risiko for residiv (16 — 18). En
av vare pasienter hadde Carneys kompleks med residiv av myksom i venstre atrium fire
ar etter den initiale operasjonen.

Hos voksne er primar malign svulst i hjertet ekstremt sjeldent (7, 8). Ifalge
Kreftregisteret ble det registrert ni pasienter med denne diagnosen i Norge i
tiarsperioden 1988 — 97. I vart materiale var det kun en voksen, som gjennomgikk en
palliativ reseksjon for rabdomyosarkom. Hos barn er alle tumorformer i hjertet sveert
sjeldent. Rabdomyom er her den vanligste svulsttypen. I vart materiale var det kun ett
barn (to ar gammelt) med svulst i hjertet (rabdomyom), som ble operert. Det er for
gvrig beskrevet at rabdomyomer kan ga i spontan remisjon hos barn (19).

Transtorakal ekkokardiografi er avgjerende for diagnosen av tumor cordis (fig 3). Det
kan veere ngdvendig med supplerende transgsofageal ultralydundersgkelse i den
preoperative evalueringen for ngyaktig a lokalisere tumors utbredelse.
Computertomografi og magnetisk resonanstomografi som ledd i utredningen er indisert
hvor man gnsker ytterligere informasjon om tumorutbredelse og tumorinfiltrasjon ved
mistanke om malignitet. Hos pasienter over 40 ar har vi valgt & utfgre preoperativ,
selektiv koronarangiografi med tanke pa ev. behandlingstrengende koronarsykdom.
Angiografi kan ogsa pavise patologiske karmgnstre.

Figur 3 Ekkokardiografisk foto av myksom i venstre atrium (LA). Svulsten er smalstilket og

pendulerende
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De vanligste differensialdiagnosene ved romoppfyllende prosesser i hjertet er
postinfarkttromber i venstre ventrikkel, tromber relatert til endokavitere katetre eller
elektroder, endokardittiske klaffepaleiringer og atrieseptumaneurismer (12, 13).

Ved tumor cordis er kirurgisk behandling praktisk talt eneste terapimulighet, bade ved
benign og malign tumor. Adjuvant kjemoterapi og straling har liten dokumentert effekt,
men unntak finnes (20). Hovedprinsippet er radikal eksisjon av tumor med fri
reseksjonsrand (10, 21). Inngrepet krever apen hjertekirurgi med bruk av hjerte-lunge-
maskin, nedkjeling og hjertestans. Man ma unnga manipulasjon av hjertet fgr det
stanses for & hindre tumorembolisering fra fragile tumorer peroperativt. Transseptal
tilgang fremfor konvensjonell venstre atriotomi kan vere a foretrekke (22). Stilkede
tumorer fjernes ved simpel eksisjon, men ved bred tilhefting ma man foreta reseksjon
av atrievegg og/eller ventrikkelvegg, og defekten lukkes med direkte sutur eller lapp.
Meget sjelden kan det veere ngdvendig med klaffekirurgi (23). Ortotop
hjertetransplantasjon er beskrevet ved ikke-resektabel tumor hvor tumor har et benignt
biologisk forlgp og radikal kirurgi er mulig (24).

Majoriteten av pasientene med sekunder tumor cordis har ikke spesifikke symptomer
pa hjerteaffeksjon. Imidlertid kan apen hjertekirurgi vere aktuell behandling for
enkelte pasienter i god allmenntilstand med intrakavitere metastaser og akutte
symptomer pa utlgpsobstruksjon, eller som ledd i utredningen ved ukjent
histopatologisk diagnose, og som tumorreduserende behandling fgr adjuvant
kjemoterapi og stralebehandling ved pavirkelig svulst (4, 7, 25).

Konklusjon

Tumor cordis er en sjelden sykdom. De fleste svulstene er benigne og domineres av
myksomene. Tilstanden bgr utelukkes ved emboliseringsfenomener og ved
stillingsavhengig dyspné. Ekkokardiografi er diagnostisk. De benigne svulstene kan
radikalopereres med godt resultat. Selekterte pasienter med malign sykdom kan
vurderes for palliativ kirurgi.
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