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Kynning sjukratilfellis

Kjartan B. Orvar St. Jésepsspitala Hafnarfirdi:
Fimmtiu og fimm 4ra kona med pekkta risafrumu-
@0abdlgu (temporal arteritis, TA) er 16gd inn. Konan
hefur 10 daga sogu um halssarindi, hita, hosta med
slimuppgangi, hasi og vaxandi kyngingarerfioleika.
Atta manudum fyrr var hin 16gd inn 4 annad
sjikrahis med tveggja mdnada sdgu um almenna
vanlidan, lystarleysi, 6gledi, kvidverki og nidurgang.
Hun hafdi p4 1ést 4 stuttum tima um 5 kg og kennt
natursvita { tver til prjar vikur. Hin fann fyrir verk {
mjdbaki, haegri mjodm og herdum og var med sleman
hofudverk hagra megin. Hun hafoi fyrri sogu um
hofudkipu- og kinnbeinsbrot eftir bilslys 1969 og
brjosklosadgerd 1982. Hin var nyhtt ad reykja eftir
40 ara reykingar. Lyf vi0 komu: Spasmerin og
Estrofem Forte.

Skodun pa: Blodprystingur 120/70, puls 90 og hiti
38° C. Engar eitlastekkanir, kvidur mjikur og 4n
lifferastekkana, en dreifd eymsli. Vodvar 4 hélsi og
vi0 hrygg aumir vid preifingu. Nidurstada helstu
blédrannsokna sjast 1 toflu 1. Bl6dsokk var gridarlega
h4tt, 125 mm/klukkustund. Rafdrattur prétina syndi
fjolstofna (policlonal) IgA heakkun. Adrar bloo-
rannsOknir, (blodsolt, bléosykur, lifrarprof, ANCA
(Anti Neutrophilic Cytoplasmic antigen Antibody)),
hjarta- og lungnamynd, beinaskann og tolvusneid-
mynd af kvidi syndu ekkert 6edlilegt nema blodrur {
lifur 0,5-1,5 cm { pvermdl. Syni frd gagnaugaslaged
var demigert fyrir risafrumuedabdlgu med bdlgu-
frumuiferd, boélguhnidum (granuloma) og fjolda
margkjarna risafrumna.

Sjuklingur var pvi talinn hafa risafrumuadabdlgu
sem geti Utskyrt 6ll einkennin vega lifrarbdlgu og

mg 4 dag. Manudi fyrir ndverandi innlogn hofou
ogledi, kvidverkir og nidurgangur byrjad aftur. P
kom sjaklingur 4 gongudeild par sem skodun var
edlileg utan dreifdra eymsla um allt kvidarhol. Lyf pa,
prednisélén 20 mg 4 dag, Losec 20 mg 4 dag og
Estrofem Forte auk HUSK trefjadufts. Nidurstada
helstu blédrannsokna pa sjast { toflu 1.

Speglun af efri hluta meltingarvegar syndi pindar-
slit og vega vélindabdlgu og vid ristilspeglun voru
ofvaxtar- (hyperplastic) separ fjarleegdir. Vio utskrift
var sjiklingur talinn hafa, auk risafrumuzdabdlgu,
i0radlgu og ef til vill vaegan bakfledissjukdom.

Tiu dogum fyrir niiverandi innlogn fékk sjiklingur
hélsserindi, haesi og hdsta med slimuppgangi og hita.
I fyrstu greint sem halsbélga en sidar lungnabdlga
pegar lungamynd syndi iferd. Sjuklingur fékk
amoxicillin, en pratt fyrir pA medferd var konan med
vidvarandi hélsbolgueinkenni. Rétt fyrir innlogn for
a0 bera 4 kyngingarerfioleikum, fyrst 4 fasta fedu en
si0ar 4tti sjuklingur einnig erfit med ad kyngja vokva.

Pegar konan leggst inn ni er hin hitalaus, bl6o-
prystingur 150/70, puls 90. Rodd mjog hds en ekki
burr. Pad preifast engar eitlastekkanir. Sjuklingur er
med greinilega lomun hagra megin { koki og lamad
haegra raddband. Pegar sjikingur kyngir vatni kemur
pbad samstundis Gt um nef. Skodun ad 60ru leyti
edlileg nema afram eymsli { kvidi. Nidurstada helstu
blédrannsékna ma sja 4 toflu 1. Auk pess er
afbrigdilegum (atypical) eitilfrumum lyst i blédstroki
og protinrafdrittur synir hekkun a IgA, 21,6 gr/L.
Vélindaprystingsmeling synir lekkadan efri hring-
voOvaprysting og minnkadan voédvasamdratt {
pverrékétta hluta vélinda. A hjarta- og lungnamynd

nyrnagauklabdlgu og hafin
var meodferd med predni— Tafla L. Nidurstédur helstu bl6drannsékna fra upphafi veikinda (atta manudum fra
s616ni. naverandi innlégn).
Einum manudi sidar er Att_a.mérjudum Sj§ mémjéum Eir!ur.n m"émuéi Nﬂv?randi
fyrir innlégn fyrir innlégn fyrir innlégn innlégn
lidan Sjl'lkhngs mun betri og Bl6Araudi 99 145 155 148
blédrannsoknir hafa lagast,en | Hvit blédkorn 12300 10600 11400 9700
premur ménudum sidar, pa 4 | SOkk 125 8 35 56
10 mg af prednisél(')ni kennir Alkaliskur fosfatasi 616 196 135 114
- X P AV GGT 236 58 34 49
sjuklingur aukins natursvita LDH 440 768
og versnandi hofudverks. | Albdmin 28 36
Bl60sokk, sem hafdi lekkad | Haptéglobin 6,85 0,92
. CRP 268 <6
verulega, var nu 44. mm/- IgA 564 21.6
klukkustund og prednisolon- |  pyagskooun — 25-50 rbk. 25 rbk
skammturinn pvi aukinn { 20
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Mynd 1. Lungnamynd. Orvarnar benda d eitlastekkanir { badum
lungnahlioum (hili). Einnig sjaum vio eitlasteekkanir { miomeeti, pao
er bykknun medfram barka baoum megin, meira vinstra megin.

sést iferd {1 efri- og midlappa hagra lunga og smdar
péttingar nedarlega i vinstra lunga. Vélindamynd
synir 3 cm sveedi { midju vélinda sem er samandregid
og hangir skuggaefni { vélinda fyrir ofan petta svaoi
eftir kyngingu. Petta svae0i ner pé ad vikka ad hluta
og pé er slimhudarmynstrid edlilegt. Vid kyngingu
fer orlitio af skuggaefni nidur { efsta hluta barka.
Tolvusneidmynd af brjostholi leidir {1 ljos eitla-
steekkanir { midmeti og hndtlaga péttingar { bAdum
lungum. Segulémun af hofoi syndi toluverda slim-
hudarbélgu i fleygbeinsholu (sinus sphenoidalis).
Auk pess beinbreytingar i hnakkabeinsklif (clivus)
og fleygbeinsvengnum. En vid munum fd ndnari
lysingu 4 myndgreiningarannséknum sidar.

Konan var 16g0 inn 4 sjikrahds og rannsokn gerd
til greiningar 4 sjikdémnum.

Samantekt

Brynjar Vioarsson bloofreedideild Landspitala:

Adur hraust 55 dra gomul reykingakona, med atta
mdnada sogu um risafrumuzdabdlgu, sem svaradi
hefdbundinni steramedferd, en er ni aftur komin
med almenn einkenni, slappleika og pyngdartap og
einkenni frd meltingarvegi sem virdast reyndar aldrei
hafa horfid. Adalvandamdlid nd eru vaxandi
kyngingarerfidleikar og nytilkomid hesi sem reynist
stafa af 1omun 1 koki og raddbandi hagra megin.
Sjuklingur er med hétt einstofna (monoclonal) IgA
og afbrigdilegar eitilfrumur 4 blédstroki. Ma ég sja
rontgenmyndirnar.
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Mynd 2. Petta er sneid iir TS-rannsékn af lungum og miomeeti. Sneidin er i

heeo vio berkjuskiptingu (carina). Longu orvarnar benda d steekkada eitla.
Stutta orin synir okkur loft { vélinda aftan vio berkjuskiptingu.

Myndgreining

Eypor Bjorgvinsson Rontgen Domus Medica:

A lungnamynd (mynd 1), sem tekin er vid komu sést
fyrirferd { badum lungnahlidum (hili) og tvofaldur
skuggi vid 6sedarbogann dsamt pykknun 4 mjikvef
medfram barkanum. Petta ttlit bendir eindregid til
eitlastekkana { midmeati og vid lungnahlid. Sidan er
fyrirferd ut fra hagra lungnahlidi, geti verid axli.
Auk pessa sjast litlar hnokrottar péttingar 1 nedri
hluta lungna. A hlidarmyndinni sést, eins og venju-
lega, loft { barkanum, en einnig 6énnur loftsila par
fyrir aftan. Petta er loft { vélinda sem getur tengst
kyngingarorougleikunum sem talad var um.
Skuggaefnisrannsékn af vélinda synir dsvelgingu
(aspiration) yfir i barka vid kyngingu og prengingu 4
vélinda 1 haed vid berkjuskiptingu (carina). I pessari
prengingu er 6rofin slimhid og ekki yfirhangandi
brunir eins oft sést pegar @xlisvoxtur er { slimhudd.
Tolvusneiomynd af brjostholi (mynd 2) synir
stzkkada eitla { midmeeti.  haed vid 6sedarbogann er
toluvert loft 1 vélindanu en nedar, { had vid berkju-
skiptingu, fellur vélindad saman i midju eitlaberdi. A
sneidunum fyrir nedan sést prenging 4 berkju til
hagra lunga. Pad eru pvi eitlastekkanir { fram- og
midhluta midmatis. I badum lungunum eru dreifdir
litlir hnutar sem ganga badi ut frd fleioru og {
lungnavef.

Segulémun af heila (mynd 3) synir slimhuidar-
bdlgu i séldbeins- (ethmoidal) og fleygbeinsholum.
Fleygbeinsholan er alveg pétt og { henni stutt
vokvabord. Pad er aukid segulskin { beininu (T2
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Mynd 3. Petta er T1 mynd tir segulomrannsokn af heila. Pessi rannsékn

“““ 1 i . i}
Mynd 4. Petta er einnig segulom-miolinusneio. Hér hefur verio gefio

er an skuggaefnis og { miolinu. Heilastofn sést vel. Langa orin bendir d gadolineum-skuggaefni og verour hnakkabeinsklif (clivus) mjog

hnakkabeinsklif (clivus), par er bein meo auknu segulskini. Stutta érin segulskceert og einnig eykst segulskinio i fleygbeinsholu (sphenoidal sinus).

bendir d vokva i fleygbeinsholu (sphenoidal sinus).

mynd) adlegt fleygbeinsholu, sem vekur spurningu
um bjig (aukid vokvainnihald). Petta aukna segul-
skin nedst { fleygbeinsholunni sést einnig & T1
myndum. Pao er fatt sem er segulskart bedi 4 T1 og
T2 myndum, helst bleding eda prdétindtfelling. Eftir
gadolinum-skuggaefnisgjof 1 20 (mynd 4) eru beinin
i hnakkabeinsklifi, { kringum fleygbeinsholu dsamt
iferdinni hvit. Petta eru merki um aukid bléoflaedi,
boélgu eda ifarandi voxt. (Til fréoleiks ma geta pess
a0 segulomrannsékn er nokkud timafrek og reynir 4
uthald sjuiklingsins. Ein rannsékn af heila tekur um
pad bil 25-40 minttur, sjiklingurinn er inni {
seglinum allan pann tima!)

Umrada um sjukratilfelli

Brynjar Vioarsson:

Vio  skulum  fyrst upphafsgreininguna,
risafrumuzdabdlgu. Pau morgu og margvislegu
einkenni sem sjuklingurinn hefur 4 peim tima eiga
mjog vel vid pa greiningu. Risafrumuedabdlga er
®0abolga 1 stérum slagedum fra hélsslageo og fylgja
gjarnan almenn einkenni eins og hiti, netursviti og
megrun. Haekkun 4 alkaliskum fosfatasa er einnig
algeng 1 risafrumuedabdlgu og hekkad sokk passar
vel, en { leknadeildinni var okkur kennt ad pad varu
adallega prir sjukdomar sem hakkudu sokk yfir 100,
risafrumuedabdlga, myeloma multiplex og krabba-
mein 1 nyra. [ blédhag er ad sja bélgusvarsblédleysi
(normochromic normocyte anemia, anemia of
chronic inflammation). P4 halda &tfrumur fast {
jarnid og pad nytist ekki vid myndun nyrra bl6o-
korna. Petta er demigert fyrir risafrumuadabdlgu.
P4 eru afmyndud raud blédkorn og raudblédkorna-
afsteypur { pvagi, sem pyodir ad blooid kemur fra
nyrunum. Petta getur sést { risafrumuadabdlgu. Svar

reda

Petta bendir til bolgubreytinga.

vid steramedferd er einnig gott sem er demigert fyrir
risafrumuedabdlgu.

Pad eru samt dkveOnir hlutir sem passa ekki alveg
vi0 risafrumuadabdlgu svo sem kvidverkir og
kyngingarordugleikar, pott tyggingarverkir (claudi-
cation) sjdist i risafrumuedabdlgu. Mismunagrein-
ingar eru adrar @dabdlgur, sem pd eru Oliklegar:
Takayasu er sjaldgefur sjikdémur og i slageedum fra
Os®e0, adallega hjd ungum konum; Wegeners
granulomatosis sést { ondunarvegi (lungum, atholum
nefs) og nyrum, en neikvatt ANCA dtilokar ndnast
pa greiningu; Churg-Strauss sjukdémur veldur
lungnaiferdum med astmalikum einkennum og
e6sindfil blodkornum (eosinophilia). Adra sjuk-
déma, er geetu komid fram sem a0abdlga (vasculitis)
(hluti af sjtkdémsmynd), ber einnig ad hafa i huga,
og md par nefna iktsyki, herslismein (scleroderma),
heilkenni Sjogrens og rauda ulfa. Pessir sjukdémar
valda samt frekar leukocytoclastic @dabdlgu i
arteriolum (slagedlingum) og venulum (blazd-
lingum). Eg er pvi sittur vid upphafsgreininguna
risafrumuzedabdlgu. Medferdin er samkvemt bok-
inni, prednisélon 1 mg/kg, og er mikilvaegt ad hefjast
handa pegar 1 stad, jafnvel 40ur en greining liggur
fyrir, par sem annars getur veri0 hetta 4 blindu.

GO0 en adeins timabundin medferdarsvorun er
ahyggjuefni. Sokk fer aftur haekkandi og 4 sama tima
aukast einkenni frd kvioi, sem hurfu reyndar aldrei
alveg. Sjuklingur er pvi lagdur inn 4 ny til rannsékna
4 pessum kvidareinkennum og reynist einnig hafa
kyngingarerfidleika samrymanlega oro-pharyngeal
dysphagia (gulpast Gt um nef strax aftur) og 1omun {
koki og 4 raddbandi hazgra megin. Blodhagur er
eOlilegur, (jafnvel heekkun 4 Hb par sem vanalega
sést vagt blodleysi samfara langvinnri bélgu). A
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blodstroki sjast afbrigoilegar eitilfrumur (27% ). Pad
er hekkun 4 einstofna IgA-métefni { blodi og LD
(lactic dehydrogenase) melist hatt (mikilvegt ef
grunur er um sjukdéma med tidum frumuskipt-
ingum). Pad sjast iferdir 4 lungnamynd og eitla-
steekkanir { midmeeti, peir sterstu allt ad 2 cm { pver-
mal. Ifarandi voxtur i fleygbeinsholu er dhyggjuefni.

Min ndlgun hér er ad bua til vandamadlalista eda
lista yfir einkenni og/eda O6edlilegar rannséknar-
nidurstodur. Sidan md gera lista yfir mismunagrein-
ingar fyrir hvert einstakt einkenni, en peir listar yrou
badi margir og langir. Reyni ég pvi ad sameina ein-
kenni 4 einn eda fda lista og finna paer fdu mismuna-
greiningar sem tengja pau saman. Mikilvaegt er samt
ad hafa 1 huga ad ,,6algeng einkenni algengra sjik-
déma eru algengari en algeng einkenni 6algengra
sjukdéma‘. Petta 4 kannski ekki vid 4 pessum fundi,
par sem likast til er ekki verid ad fjalla um einfalda
pneumodkokkalungnabdlgu og skitabdlgu, heldur
sjaldgjefan sjikdém med undarlega sjukdémsmynd!

Orsakir tauga- og voOvakyngingarerfidleika
(neuromuscular dysphagia) veri demi um langan
lista. Pad m4 stytta hann talsvert ef vi0 gerum annan
um orsakir kokldomunar og bre&dum pa saman. Pa
veri kominn vidrddanlegri listi mismunagreininga.
Einnig getum vid hugsad um taugun (innervation) {
kokinu. Flakktaugin (n. vagus), sem er lengsta taug
likamans, sér um petta svae0i ad mestu, pott tungu- og
koktaug (n. glossopharyngeus) komi par eitthvad ad.
Heilastofnsskadi hja upptokum pessara tauga geeti
skyrt einkenni, en engin merki eru um breytingar {
heilastofni 4 segulémun. Pessar tvaer taugar, dsamt
aukataug (n. accessorius), fara sidan ut um kipu-
botninn { gegnum hostargat (foramen jugularis). Ef
einhver prengsli eru 4 peim stad, eru yfirleitt allar
prjar taugarnar skaddadar (heilkenni Vernets) en
engin merki fundust um I6mun 4 tungu- og koktaug
eda aukataug. Vid megum samt ekki gleyma pvi ad
pessar taugar koma ut um kipubotninn nélaegt
hnakkabeinsklifi, par sem beinbreytingar sjast 4
segulomun. Ef vid holdum dafram nidur -eftir
flakktauginni, pd fara frd henni predir ofarlega 4
halssvedinu, sem sjd um taugun koksins. Pad gerist
40ur en taugin kemur nidur { miometid og til pess ad
fa 16mun 1 kokid parf hun pvi ad skaddast 40ur en
pessir preedir fara ut frd henni. Skaoi 4 afturhverfri
taug barkakylis (n. laryngeus recurrence) (kemur fra
flakktaug { miOmeeti) veldur heesi vegna 1omunar 4
raddbandi en ekki vegna 1omunar i koki. Liklegast er
a0 hér sé um skada 4 flakktauginni ad reda, einhvers
stadar milli kipubotns og miOmetis.

Annan langan lista md gera um orsakir eitla-
stekkana. Par eru storir flokkar sjukdéma, sykingar,
sjalfsofnemissjikdomar, sarkliki (sarcoidosis) og ill-
kynja sjukdémar. Erfitt er ad ndlgast greininguna fra
slikum lista. En ef vi0 setjum saman pann lista og
annan dlika langan lista yfir 4stedur einstofna mot-
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efnamyndunar (monoclonal gammapathy), er hagt
a0 prengja hringinn talsvert. Likurnar 4 ad hér s¢ um
a0 re0da eitilfrumuaxlissjikdom, myeloma eda adra
plasmafrumusjikdéma aukast mikido. Tengslum
myeloma og risafrumuadabdlgu hefur verid lyst (1).
Eitilfrumuexli og haggengt eitilfrumuhvitblaedi
(chronic lymphocytic leukemia) valda hekkun 4
paraprotini 1 innan vid 10% tilfella. Haekkun &
paraprétini sem finnst fyrir tilviljun (Monoclonal
Gammopathy of Unknown Significans, MGUS) er
samt langalgengasta dsteda einstofna motefna-
heekkunar (2), en dlikleg hér, par sem paraprétin-
hakkunin fylgir einkennunum. Afbrigdilegar eitil-
frumur 4 bloodstroki auka likurnar 4 eitilfrumu-
sjikdémi enn frekar. Myeloma veldur yfirleitt aldrei
eitlastekkunum eins og i pessu tilfelli, og pvi liklegra
a0 um eitilfrumuzxli eda hugsanlega afbrigdi
plasmafrumusjikdéms veri ad reda.

Sykingar veru efst 4 lista um orsakir ,,bélgu {
afholum nefs. Beinbreytingarnar eru hins vegar
dhyggjuefni og geta bent til ifarandi vaxtar. Liklegast
er a0 um illkynja voxt sé ad reda, par sem langvinnar
bakterfusykingar valda yfirleitt ekki svona breyt-
ingum. Sveppasykingar (3), til demis Aspergillosis,
sem einstaklingar med Onamisbzalingu fa (oftast
vegna langvinnrar neutropenia), getu valdid slikum
breytingum, en pessi kona virdist ekki sérstaklega
onemisbeld. P4 2tti madur einnig von 4 meiri hita og
hofudverk, asamt sarum i nefi med slimutfero.
Mucormycosis veri enn Oliklegri dsteda.

Iferdir i afholur nefs og fjdlgun afbrigdilegra
eitilfrumna leidir hugann ad fremur sjaldgefum
eitilfrumusjikdémum, pétt  dSliklegir séu. Einn
pessara sjukdéma er AILD (Angio-Immunoblastic
Lymphadenopathy with Dysproteinemia) (4), par
sem féastofna (oligoclonal) aukning verdur &
moétefnum og telst hann pvi ekki illkynja. Pessi
sjikdémur getur samt ordid einstofna {1 allt ad 20-
30% tilfella og pa oftast af T- eda NK- (natural
killer)frumu eitilfrumumeini. Pad sjast oft mjog
miklar eitlastekkanir i AILD, og pratt fyrir ad
flokkast ekki sem illkynja sjikdémur nema {
minnihluta tilfella, deyr helmingur sjiklinganna
vegna sykinga 4 fyrstu premur &runum eftir
greiningu.

Castelmans sjikdomur (CD), eda angiofollicular
lymph node hyperplasia, er anna0 sjaldgeft eitilmein
(5), sem hefur svipada sjikdémsmynd pegar pad er
dreift um likamann. Yfirleitt er samt um fjolstofna
motefnaaukningu ad reda dsamt blédleysi en
sjikdémurinn getur ordid einstofna og umbreytist pa
i eitilfrumuzxli { allt a0 40% tilfella og i Kaposi-
sarkmein 1 13% tilfella. Castelmans sjikdémur hefur
veri0 tengdur human herpes virus 8 (HHV-8), 60ru
nafni Kaposi sarcoma related herpes virus sem drifur
afram  fjolgun eitilfrumna med framleidslu
interleukin-6. Castelmans sjukdémur og risafrumu-



@0abdlga hafa einnig greinst saman (6), p6 6vist sé
um orsakatengsl.

Audvitad parf ad hafa mogulegt krabbamein
(carcinoma) i huga sem orsakavald (til demis fra
brjosti eda lungum), p6 eitilfrumueexli séu mun ofar 4
lista mismunagreininga. Groéft md skipta eitil-
frumuazxlum { tvo meginhépa, T- og B-frumu eitil-
mein. B-frumu sjikdémarnir eru mun algengari, en
stadsetning utan eitla og { atholum nefs passar betur
vi0 T-/NK-frumu eitilmein. T-frumur framleida hins
vegar ekki moétefni og eru pau eitilmein pvi
illsamrymanleg sjikdémsmyndinni. Varu afbrigdi-
legu frumurnar { bl6di @xlisfrumur eru eitilfrumu-
sjikdémarnir sem ég nefndi 4dan eda plasmafrumu-
sjikdémar peir helstu sem gaetu sameinad petta allt.
Af B-frumusjdkdomum ma nefna ad Mantel-
eitilfrumuaxli getur komid fram sem separ 1 ristli.
Konan sem hér um ra0ir, reyndist hafa ofvaxtar-
(hyperplastic) sepa vid ristilspeglun en ekki Mantel-
frumur. Pessar frumur sjast oft 4 blédstroki og parf
ad gera frumufledisrannsékn (flow-cytometry) til
frekari greiningar. Stérfrumueitilfrumuzxli (LCL)
sem er algengasta eitilfrumumein 4 Islandi, er
oliklegt i pessari mynd, en immunoblastic eitilfrumu-
mein, sem segja md ad sé afbrigdi af stérfrumu-
eitilfrumuaxli, geti hugsanlega komid svona fram.
Listi eitilfrumumeina er hins vegar gridarlega langur
og er alltaf moguleiki ad eitthvert peirra veri
orsokin. Plasmafrumusjukdémar fara efst 4 grein-
ingarlistann. Samt er afar dliklegt ad um venjulegt
myeloma sé ad rada, par sjast yfirleitt hvorki
eitlasteekkanir, herslis- (sclerotic) beinbreytingar né
plasmafrumur { bl6di. Plasmafrumuhvitbledi er
einnig Oliklegt par sem hvorki er um ad reda
mergbilun né IgG-paraprétin og eitlastekkanir eru
6venjulegar par (8). Einungis afbrigdilegar frumur 4
blédstroki og veg hakkun 4 LD passar vid pa
greiningu. Eitt heilkenni plasmafrumufjolgunar,
POEMS (Polyneuropathy, Organomegaly,
Endocrinopathy, M-protein, Skin changes), og tengt
afbrigoi, osteosclerotic myeloma (7), passar betur vid
sjikdémsmyndina. Pad er reyndar ekki saga um
hddbreytingar eda fjoltaugakvilla (polyneuropathia)
en hinum premur skilmerkjunum er fullnaegt
(lifferasteekkun (eitlar), innkirtlavandi (haekkun a
TSH) og M-prétin) og telst pad nzgilegt. I
osteosclerotic myeloma eru plasmafrumur { eitlum
og 1 péttum (sclerotic) beinum, 4 medan beineyding
(osteolysis) fylgir myeloma (myndar holur). Fleira
sem passar vid0 POEMS/osteosclerotic myeloma er
aukinn bl60raudi (polycythemia) (40% tilfella),
blodflagnafjolgun (thrombocytosis) (75% ), M-prétin
eru oftast IgA og ekki merki um mergbilun
(beinmergur ekki fullur af plasmafrumum). Eins og
a0ur sag0i, pa hefur einnig verid lyst tengslum milli
risafrumuadabolgu og plasmafrumusjikdéma (1).

Lokagreining min er pvi sjukdémur par sem
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fijolgun verdur 4 eitilfrumum, liklegast plasma-
frumum, og hallast ég helst a0 POEMS heil-
kenni/osteosclerotic myeloma. Mismunagreiningar
eru eitilfrumuexli, krabbamein (carcinoma) og
sarkliki (sarcoidosis) (parf ad vera 4 6llum listum).

Til ad ndlgast greininguna parf fyrst ad lita 4
blodstrokid. Afbrigdilegu eitilfrumurnar mé sidan
rannsaka med frumufledissjd og athuga hvada
frumur petta eru (B- eda T-eitilfrumur, plasma-
frumur og svo framvegis) og hvort per eru einstofna.
Vid purfum samt vefjasyni til frekari greiningar, og
b4 helst eitil eda syni fra afholum nefs (einnig til ad
dtiloka sykingu). P4 er audvelt ad gera berkjuspeglun
og fa vefjabita frd lungum (transbronchial biopsia).
Best vaeri samt ad f4 heilan eitil til ad sja bygginguna,
sérstaklega ef grunur er um eitilfrumuaxli. Bein-
mergssyni hjalpar 1itid vi0 greininguna, pvi a0 ef
petta er osteosclerotic myeloma pa er beinmergurinn
oft med minna en 5% plasmafrumur. Hins vegar er
audvelt ad taka beinmergssyni og @tti ad gera ef
einhver merki eru um leukoerythroblastic blodmynd
(kyrnd raud bléokorn, forstig hvitra blodkorna og
tardropafrumur), pad er merki um ifarandi voxt i
merginn.

Blodstrok

Brynjar:

Petta eru frumur af eitlauppruna med bldleitt
umfrymi med vacuolur og randstedan kjarna (mynd
5). Par hafa pvi plasmafrumulikt ttlit sem alltaf er
dhyggjuefni. Litid0 er hagt ad segja um raudu
bl6dmyndina eda bl6dflogur & pessari mynd.

Sjukdomsgreining

Brynjar:

1. Plasmafrumusjikdémur/POEMS heilkenni

2. Asvelgingar- (aspirations) lungnabélga

3. Risafrumuadabdlga i bata (temporal arteritis in
remission)

Bjarni A. Agnarsson Rannsoknastofu Hdskolans i
meinafreedi:

Rannséknin, sem gerd var { greiningarskyni, var
midmetisspeglun  med synistoku udr eitli. Vid
smasjarskodun (mynd 6) kom { ljés frumurikur
exlisvoxtur  allstérra  frumna med  dreifdu
vaxtarmynstri. Flestar frumurnar hofou vesicular
kjarna, bldleitt plasmafrumulikt umfrymi og i
morgum frumum sdst stért midstett kjarnakorn.
Petta utlit samrymist B-immunoblostum en sums
stadar liktust frumurnar p6 meira plasmafrumum en
immunoblostum. Mikill {joldi af kjarnadeilingum var
til stadar og athyglisvert var ad sums stadar, par sem
immunoblastarnir voru rddandi, sast fjoldi atfrumna {
@xlinu med svokolludu stjornuhimins- (starry-sky)
mynstri. Gerd var Onemisrannsékn  (immuno-
peroxidasarannsékn) 4 vefjasneidoum sem syndi ad
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Mynd 6. Eitill fra miomeeti.
Dreifour cexlisvoxtur storra
frumna meo
plasmafrumulikt vtfrymi.
Margar frumur hafa
dberandi midsteett

kjarnakorn.

exlisfrumur tja einstofna IgA og lambda, en hvorki
CD45 (leukocyte common antigen) né CD20 (pan B-
frumu antigen). Fledigreining gerd 4 bl6osyni a
Rannséknastofu Haskolans { 6nemisfredi stadfesti
einstofnatjaningu lambda léttkedja og neikvaedi fyrir
CD20 en syndi auk pess jakvedi fyrir CD38
(plasmafrumu métefnavaki) og CD56 (NK-frumu
motefnavaki sem sést einnig oft 4 illkynja plasma-
frumum). Sams konar @xlisvoxtur fannst einnig {
beinmergssyni.

[ samantekt er um ad rzda @xli med mikinn
vaxtarhrada, dberandi plasmafrumulik einkenni og
liggur mismunagreiningin milli myeloma multiplex af
svokallaori anaplastic (villivaxtar) gerd med
plasmafrumuhvitbledi annars vegar og eitilfrumu-
@xli af immunoblastic gerd (lymphoma immuno-
blasticum) med dreifingu i bl60 (leukemic phase)
hins vegar.

Pao getur verio erfitt eda jafnvel émogulegt, eins
og 1 pessu tilviki ad greina pessi @xli { sundur med
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hefobundinni smaésjarskodun (9-11), en um leid
mikilvegt ad greina parna 4 milli pvi ad baoi er
meOferdin ekki hin sama auk pess sem horfur eru
¢likar. Kliniska myndin samrymist betur eitilfrumu-
@xli en myeloma vegna pess a0 dreifing sjikdémsins
er fyrst og fremst { eitlum og vefjum og iferd i merg
tiltolulega litil. Varasamt er p6 ad treysta um of a
dreifingu sjikdémsins { pessu samhengi par sem vel
er pekkt ad myeloma getur stoku sinnum dreifst fra
beinmerg til annarra liffera, par 4 meoal eitla.
Onzmissvipgerd (immunophenotype) frumna er oft
hjalpleg i tengslum vid bessa mismunagreiningu
(10,11). Eitt megineinkenni ba0di B-eitilfrumna og
plasmafrumna er tjdning Snemisglébilina. FEitil-
frumuexli tja fyrst og fremst IgM eda IgG en
myeloma IgG eda IgA. St tjaning IgA sem fram kom
i pvi @xli sem hér er til umfjollunar samrymist pvi
betur myeloma en eitilfrumuzxli. Athugun & pvi
hvada adrir métefnavakar eru tjadir 4 himnum
@xlisfrumnanna getur einnig verid mjog gagnleg. I
myeloma er sterk tjaning CD38 og CD56 demigerd
en tjaning CD45 og CD20 finnst aftur 4 méti yfirleitt
ekki, en pessu er 6fugt farid ef um eitilfrumuzxli er
ad rda. Onazmisgerdin sem fannst { pvi zxli sem hér
er til umfjollunar var CD38+, CD56+, CD45-,CD20-
og verOur pvi a0 teljast demigerd fyrir myeloma pott
kliniska myndin passi ef til vill betur vid
eitilfrumuexli. Par sem talid er a0 onaemissvipgerd
skipti mestu mali hvad vardar mismunagreininguna
verdur pvi ad alykta a0 st greining sem hér eigi best
vid sé myeloma. Velta ma pvi fyrir sér hvort ad hér
geeti verid um raunverulegt blandad @xli ad rzoa,
pad er nokkurs konar blondu af eitilfrumuzxli og
myeloma, og bzdi nidurstada fledigreiningarinnar
og vefjafredilegt Ttlit geti stutt pad, en
stjornuhiminsmynstrid sem sast { @xlinu og Iyst er ad
ofan verdur ad telja mjog 6venjulegt fyrir myeloma,
en sést hins vegar oft { eitilfrumuaxlum. Moguleiki 4
blondudu @xli af pessari gerd parf alls ekki ad koma
4 Gvart par sem immunoblastar og plasmafrumur
liggja hlid vi0 hlio { proskunarferli B-frumna.

Fyrri saga sjiklings um risafrumuzdabdlgu er
athygliverd. Lengi hefur verid deilt um pad hvort
sjiklingar med  risafrumu®dabdlgu  og/eda
fjolvodvagigt (polymyalgia rheumatica) séu { aukinni
dhzttu hvad krabbamein vardar. I framskyggnri
rannsokn frd Noregi (12) par sem slikir sjiklingar
voru athugadir var adeins unnt a0 syna fram 4 dheettu
samanborid vid viomiounarhép ef sjiklingar h6fou
jakveett 0asyni en pa var dhettan riflega tvofold og
var medaltimi fra greiningu bar til ad «xli fannst 6,5
ar. Flest pessara @xla voru af pekjuuppruna
(carcinoma). I nylegri yfirlitsgrein (1) kemur fram ad
@dabdlga samfara myeloma hafi adeins verid lyst 12
sjiklingum. Adeins prir peirra voru med &dabdlgu af
risafrumugerd pannig ad petta tilfelli telst samkvaemt
pvi vera pad fjorda.



Samantekt og afdrif

Friobjorn Sigurosson krabbameinsdeild Landspitala:

Eg vil pakka Brynjari fyrir stérglesilega nalgun 4
pessu tilfelli. Vid sem onnudumst pennan sjukling
hofoum  nokkrar  vidbotarupplysingar.  Vid
ndlgudumst petta tilfelli { upphafi pannig ad hér veri
liklega um eitilfrumukrabbamein ad rzda. I byrjun
voru afbrigdilegu frumurnar { bl6di eins og
afbrigdilegar eitilfrumur en strokid sem synt var hér,
var sidar { sjikdomsferlinu og pa var kldrlega um
illkynja frumur ad reda. Til viobétar pessum
ranns6knum sem hér voru syndar pd hofdum vid
beinaskann sem syndi upptoku i hofudkdpunni &
peim stad sem segulémun syndi breytingu en ekki
annars stadar og eins syndu beinamyndir hvergi
uratubreytingar. Hér var pvi um ad rxda
plasmafrumsjikdéom 1 merg, eitlum og blédi og
sennilega { hofudkipu.

Klinisk greining var pvi plasmafrumuhvitblaei.
Er betta pa sami sjikdémur og myleoma? Eg get
ekki svarad pvi, en hér er um ad reda plasma-
frumusjikdéom 4 mjog hdu stigi. Hvort vio kollum
hann plasmafrumuhvitbledi eda myeloma skiptir ef
til vill ekki 6llu mali. Sumir hafa likt pessu sjikdéms-
astandi vi0 langvinnt myeldgen hvitblaedi (CML) en
einstaka sinnum greinast sjiklingar med pann
sjikddm i bradafasa (blastic crisis).

Konan var med vélindalomun og gat pvi ekki
nerst vegna dsvelginga (aspirations). Medferd var
hafin med sterum { hdum skémmtum med skjétum
drangri, endurtekin kyngingarmynd syndi nastum
pvi edlilega kyngingu fiérum dogum sidar. I
framhaldi af pvi fékk hin krabbameinslyfjamedferd
(CHOP) sem htin svaradi vel i byrjun, (LDH lekkadi
hratt og lidan betri) og dtskrifadist. Naesta medferd
var fyrirhugud premur vikum sidar, en pd var
sjuklingur ordinn mikid veikur med hratt vaxandi
sjikdém, LDH rdmlega 5000, 40.000 hvit blédkorn
(verulegur hluti plasmafrumublastar) og lungna-
bolgu. P4 var dkvedid ad reyna adra krabbameins-
lyfjameoferd sem konan svaradi i fyrstu hratt (allir
blastar hurfu 1 bl6di og LDH var0 ner edlilegt). Hins
vegar fékk hun einnig langvarandi neutropenia og
Candida tropicalis bl60sykingu sem hun sidar 1ést tr.
Pad er lerdomsrikt ad 4 medan 4 neutropenia stéo pa
fundust ekki nein klinisk merki um sykingu og
lungnamynd var edlileg. En um leid og hvitum
blédkornum fjolgadi pa fékk hin hududtbrot med
graftarbélum (pustules) og lungnastarfsemi versnadi
til muna. Hin 1ést skommu sidar dr ondunar- og
nyrnabilun, vegna Candida bl6dsykingu.
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Sjukdomsgreiningar (PAD)

Myeloma multiplex (anaplastic type) med
plasmafrumuhvitblaeoi

Risafrumuadabdlga  (temporal —arteritis) i
gagnaugslaged
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