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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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Ágrip

Desmoid-æxli eru sjaldgæf æxli sem eiga uppruna
sinn í mjúkvefjum. Þau eru flokkuð sem góðkynja
æxli þar sem þau sá sér ekki með meinvörpum.
Engu að síður geta þau vaxið ífarandi, líkt og
sum illkynja mjúkvefjaæxli og valda þá oft svip-
uðum staðbundnum einkennum. Að auki er vefj-
afræðilegt útlit desmoid-æxla oft áþekkt útliti
sumra sarkmeina og því erfitt að greina þar á milli
við smásjárskoðun. Hér er lýst sextugri konu sem
gengist hafði undir brottnám á vinstra brjósti
fjórum árum áður vegna staðbundins brjósta-
krabbameins. Við eftirlit þreifaðist fyrirferð við
neðanvert hægra brjóst. Fyrirferðin óx hratt á
nokkrum vikum og olli staðbundnum eymslum.
Upphaflega var talið að um meinvarp frá fyrra
brjóstakrabbameini væri að ræða. Opin sýnistaka
leiddi í ljós desmoid-æxli. Æxlið var fjarlægt með
skurðaðgerð þar sem hluti hægri brjóstveggjar
var fjarlægður og gatinu lokað með Goretex®-bót.
Hálfu ári frá aðgerð er sjúklingur einkennalaus og
engin merki um endurtekinn æxlisvöxt.

Sjúkratifelli

Sextug kona greindist með fyrirferð framan á
hægri hluta brjóstveggjar. Fjórum árum áður hafði
hún gengist undir vinstra brjóstnám (mastectomy)

vegna brjóstakrabbameins (adenocarcinoma,
TNM-stig T2N0M0). Að öðru leyti var hún hraust.
Í fyrstu var talið að um meinvarp frá brjósta-
krabbameini væri að ræða,enda hafði sjúklingurinn
tekið eftir umtalsverðri stækkun á æxlinu á tveggja
mánaða tímabili. Æxlið þreifaðist greinilega við
skoðun og tölvusneiðmynd sýndi þétta fyrirferð í
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Mynd 1. Tölvusneiðmynd sýnir fyrirferðina framan á

brjóstveggnum hægra megin. Fyrirferðin er þétt og nær að

5. og 6. rifi og neðri hluta brjóstbeins.
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framanverðum brjóstveggnum sem teygði sig inn í
neðanvert bringubein (mynd 1).

Ekki fundust önnur æxli við myndrannsóknir,
hvorki í brjóstholi né kvið. Ákveðið var að taka
fínnálarsýni úr fyrirferðinni og vaknaði strax
grunur um desmoid-æxli við smásjárskoðun.
Hins vegar var ekki hægt að útiloka illkynja vöxt.
Því var framkvæmd opin sýnataka og greining á
desmoid-æxli staðfest (myndir 2 og 3).

Æxlið var fjarlægt með opinni skurðaðgerð
þar sem hluti af þremur rifjum og bringubeini auk
mjúkvefja í kring voru fjarlægðir (mynd 4). Æxlið
var áberandi hart viðkomu. Við vefjarannsókn
var greint desmoid æxli, einnig stundum nefnd
hrattvaxandi fibromatosis. Gati á brjóstvegg var
síðan lokað með Goretex®-bót (mynd 5). Bati eftir
aðgerð var góður og var sjúklingurinn útskrifaður

fimm dögum eftir aðgerð. Sjúklingur er nú alveg
einkennalaus hálfu ári eftir aðgerð og skurður vel
gróinn (mynd 6).

Umræða

Desmoid-æxli eru mjög sjaldgæf og samkvæmt
erlendum rannsóknum greinast um tvö til fjögur
tilfelli árlega á hverja milljón íbúa (1). Oftast eiga
desmoid-æxli uppruna sinn að rekja til vöðva og
vöðvafestinga en vefjafræðilega eru þau gerð úr
bandvefsmyndandi frumum (fibroblasts) sem
skipta sér ört (1, 2). Desmoid-æxli geta orðið mjög
stór en þau vaxa staðbundið og sá sér ekki til ann-
arra líffæra. Orsakir þessara æxla eru ekki þekktar
en lýst hefur verið hærri tíðni af þrístæðu á litning-
um 8 og 20 auk annarra stökkbreytinga (3). Ekki
hefur tekist að sýna fram á erfðir sem sérstakan
áhættuþátt fyrir desmoid-æxlum. Auk þess hefur
ekki enn tekist að skýra hvers vegna konur grein-
ast fimm sinnum oftar með þessi æxli en karlar (4).
Athyglisvert er að 4-10% sjúklinga með ættgengan
æxlissjúkdóm í ristli, svonefndan familial adeno-
matous polyposis (FAP), greinast með desmoid-
æxli og nefnist ástandið þá Gardner´s heilkenni
(5, 6). Desmoid-æxli í mjúkvefjum geta verið dán-
arorsök allt að 11% sjúklinga með slíkt heilkenni
(7), og þá vegna ífarandi vaxtar í nálæg líffæri.

Desmoid-æxlum er skipt í þrjá flokka eftir
staðsetningu; utan á kviðvegg, inni í kvið og utan
kviðar/kviðveggjar. Tíðni æxla á kviðvegg og utan
kviðar er svipuð en æxli inni í kvið eru eingöngu
um 10% tilfella. Af meinum sem greinast utan
kviðar eru æxli í brjóstvegg algengust (8, 9).
Einkenni desmoid-æxla eru afar breytileg eftir
staðsetningu og vaxtarhraða. Líkt og í tilfellinu
sem hér er lýst veldur æxlið oft staðbundnum
verkjum. Fyrirferðin er oft hörð viðkomu og getur
stækkað ört eins og sást í ofangreindu tilfelli.
Vöxtur þessara æxla getur þó verið hægari og oft
greinast þau sem fyrirferð án verkja, sérstaklega
utan kviðar. Í slíkum tilvikum geta þau valdið
ósértækum einkennum eins og hægðatregðu vegna
þrýstings á ristil (10, 11), þó einnig séu dæmi um
tilvik þar sem desmoid-æxli hafa rofið gat á görn
og greinst þannig (12).

Vegna þess hversu desmoid-æxli eru sjaldgæf
liggur rétt greining oft ekki fyrir áður en til
aðgerðar kemur, eða í allt að 50% tilfella sam-
kvæmt bandarískri rannsókn (13). Grunur leikur
gjarnan á að um illkynja æxli sé að ræða, enda vaxa
æxlin ífarandi og geta stækkað hratt. Stundum er
erfitt að greina desmoid-æxli frá vissum undirteg-
undum sarkmeina, sérstaklega trefjasarkmeini
(fibrosarcoma). Vefjafræðileg aðgreining fæst með
rannsókn á vefjasýni þar sem frumur úr desmoid-

Mynd 2. Æxlið vex inn í millirifjavöðvann.

Mynd 3. Spólulaga frum-

ur með aflanga kjarna og

ógreinilegt umfrymi eru

einkennandi fyrir desmo-

id-æxli. Taldar vera eins

konar millistig milli band-

vefsmyndandi frumna og

sléttvöðvafrumna.
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æxlum innihalda færri frumuskiptingar auk þess
sem drep er sjaldgæft.

Mismunagreiningar vegna fyrirferðar á brjóst-
vegg eru margar. Algengastar eru ýmiss konar
góðkynja fyrirferðir, til dæmis fituvefsæxli (lipoma)
og brjósklíkur ofvöxtur í beini (osteochondroma).
Helstu illkynja fyrirferðir sem koma til greina
eru fyrrnefnt trefjasarkmein (fibrosarcoma) og
brjóskæxli (chondrosarcoma) (14).

Meðferð desmoid-æxla er fólgin í skurðaðgerð
en ekki hefur tekist að sýna fram á að lyfjameð-
ferð gagnist við meðferð (15). Áhersla er lögð á
að ná hreinum skurðbrúnum við brottnám æxl-
isins. Mælt hefur verið með allt að 2-4 cm fríum
skurðbrúnum þar sem æxlin geta sent út frá sér
æxlisanga sem erfitt getur verið að sjá með berum
augum (13, 16). Ef skurðbrúnir eru knappari er
talin hætta á að æxlið taki sig upp aftur, en slíku
er lýst í allt að helmingi tilfella séu skurðbrúnir
ekki fríar (16). Þetta hefur áhrif á horfur sjúklinga
og hefur verið sýnt fram á að sjúklingar með end-
urtekið æxli hafa umtalsvert verri 10 ára lífshorfur
en þeir sem ekki greinast með endurtekningu (17).
Í völdum tilvikum kemur til greina að beita geisla-
meðferð samhliða skurðaðgerð (17). Slíkt er þó
aðeins gert í undantekningartilfellum, til dæmis
þar sem erfitt er um vik að fjarlægja æxlið með
skurðaðgerð.

Lokaorð

Rétt greining desmoid-æxla er mikilvæg í ljósi þess
að meinið má lækna með skurðaðgerð. Þetta á
einnig við um desmoid-æxli í brjóstvegg. Þar hefur
hefðbundin krabbameinslyfjameðferð litlu sem
engu hlutverki að gegna öfugt við sum meinvörp
í brjóstvegg sem oft geta svarað slíkri meðferð. Til
þess að staðfesta greininguna er mikilvægt að ná
sýni frá æxlinu. Þetta átti við í ofangreindu sjúkra-
tilfelli en æxlið var upphaflega talið vera meinvarp
frá brjóstakrabbameini.
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