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Inngangur

Risafrumueedabdlga (giant cell arteritis) er algengasti eedabdlgu-
sjukdémurinn hja einstaklingum 50 ara og eldri, pa helst 4 aldr-
inum 70 til 80 ara.”® Sjukdémurinn herjar adallega & stérar og
medalstorar slageedar likamans og sér 1 lagi peer sem hafa elastin
i eedaveggjum.'**> Adallega ma sja bolgur i greinum désaedarbog-
ans og einkum peim sem leida til hofuds, par med talin gagn-
augaslageedin (superficial temporal a.).** Mikilveegt er ad greina og
medhondla sjukdéminn sem fyrst par sem hann getur valdid mjog
alvarlegum sjukdomseinkennum, til deemis blindu."*?

Orsakir risafrumuaedabolgu eru ekki pekktar en talid er ad
outskyrt samspil erfda og umhverfispatta kveiki a oneemiskerf-
inu sem veldur hnudoéttum (granulomatous) bélgum i innri og ytri
teygjuhimnu (elastic lamina) slageeda og -aedlinga. Petta leidir til
prengingar 4 adinni og jafnvel blédtappamyndunar.'>*> Pvi eru
birtingarmyndir sjukdémsins fjolbreyttar, allt fra 6sérteekum ein-
kennum almenns bdélguastands til einkenna blédrasatruflana eda
blédpurrdar.

Tioni risafrumuaedabolgu er meiri a nordurhveli jardar og fer
tilfellum feekkandi pvi sunnar sem litid er.? A Nordurlsndunum
og Norour-Evropu er tionin um 17-18 & hverja 100.000 ibtia.> Sam-
kveemt faraldsfreedilegri rannsokn var nygengi sjikdémsins 4 fs-
landi & arunum 1984 til 1990 medal kvenna og karla, yfir 50 ara og

AGRIP

Sumarid 2020 leitadi kona & niraedisaldri til laeknis vegna hofudverks

og sjontruflana. Greining var 6ljos og einkenni versnudu hratt. H(n vard
blind & bddum augum og fékk stért drep i harsvordinn. Um var ad raeda
hrod versnandi einkenni risafrumuadabdélgu sem er einn algengasti
20abodlgusjukddémurinn og getur haft 6likar birtingarmyndir. Hér er
tilfellinu lyst og fjallad um helstu einkenni, greiningaradferdir og medfersd.

eldri, 36 og 18 & hverja 100.000 ibtia.! Risafrumusedabdlga er allt ad
tvofalt algengari hja konum en korlum.?

Algengasta einkenni risafrumusedabdlgu er hofudverkur (65-
90% sjuklinga) og margir upplifa einnig eymsli 1 harsverdinum,
sérstaklega yfir greinum gagnaugaslageedarinnar.’” Zdarnar er
oft haegt ad sja med berum augum, pykkar og hlykkjottar. Puls-
ar aedarinnar greinast jafnvel ekki vid skodun eda eru daufari en
edlilegt er.’ Um helmingur sjuklinga finnur fyrir kjalkadng (jaw
claudication) og 1 sumum tilvikum geta sjuklingar einnig fundid
fyrir verkjum i tungu.?>* [ peim tilvikum sem edin lokast vegna
mikillar bélgu getur pad orsakad drep i hofudledri, tungu eda a
60rum svaedum sem slagaedin neerir, en pad eru mjog sjaldgeefir
fylgikvillar sjakdémsins.3”s T um 20% tilvika verdur sjénskerding
eda blinda, 4 60ru eda badum augum. Er petta oftast 6afturkraeft
astand sem getur gerst snemma i sjukdomsferlinu. Pa er adal-
asteeda blindunnar blédpurrd augntaugarinnar (optic nerve).® Ef
ekki er tafarlaust gripid til medferdar er heetta a ad sjukdémur-
inn skadi heilbrigda augad innan farra daga.>® Amaeurosis fugax
er birtingarmynd blindu i 44% tilvika peirra sem hljéta sjon-
skerdingu af voldum risafrumuaedabdlgu, pa lysa sjuklingar pvi
eins og ad tjald hafi verid dregid fyrir augad.® Allt ad 30% sjuk-
linga fa taugaeinkenni, 1 flestum tilvikum roskun a uttaugakerf-
inu (mononeuropathy, peripheral neuropathy).’ Tiundi hver sjuklingur
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feer ondunarfeeraeinkenni, adallega hosta, med eda an uppgangs.’
[ 15% tilvika er edabdlgan mest i dsaedarboganum og greinum
hans med peim afleidingum ad sjuklingar upplifa verki vid hreyf-
ingar efri itlima.’ Einnig er um 17 sinnum algengara ad f6lk med
risafrumuaedabdlgu fai ésedargulp.’

Drep 1 harsverdi er akaflega dramatiskt einkenni risafrumu-
@dabdlgu, sem veldur sjuklingum miklum épaegindum.*® Drepid
er talid stafa af blodpurrd vegna bolgu i videigandi slagaed eda
slageedlingi.® Peir sem fa petta sjaldgeefa birtingarform sjukdoms-
ins hafa verri horfur (danartioni 38%) en sjaklingar med veegari
einkenni sjukdémsins (danartidni 20,2-23,9%). [ pessum tilvikum
fa sjuklingar fleiri alvarlega fylgikvilla sjatkdémsins, svo sem drep
i tungu og aukna tioni blindu (67%).°

Flokkunarskilmerki risafrumuaedabdlgu hafa verid proud sem
syna helstu eiginleika sjakddmsins (tafla I). Skilmerkin hafa gjarn-
an verid notud i klinisku starfi til pess ad leida til réttrar sjikdoms-
greiningar. Hingad til hefur verid meelt med ad taka vefjasyni ur
gagnaugaslageed ur 6llum peim sjuklingum sem taldir eru vera
med risafrumuaedabolgu.’ Til studnings er haegt ad nota tolvu-
sneidmynd eda segulomskodun af slagedum (CT eda MRA) og
ennfremur hefur aukin pekking 4 notkun dmskodunarteekni til
greiningar sjikddmsins proast 4 sidustu arum.>*’ Samkveaemt nyj-
ustu leidbeiningum getur myndrannsékn komid i stad vefjasynis
ef sd sem omar hefur reynslu a pessu svidi, en hvorug rannsokn-
in hefur 100% naemi.’ Pess ber ad geta ad verid er ad endurskoda
flokkunarskilmerkin af amerisku og evrépsku gigtleeknasamtok-
unum.”

Héskammta barksterar eru hornsteinninn i medferd risafrumu-
@dabdlgu, og melt er med ad hefja medferd um leid og grunur
vaknar um sjukdéminn, til pess ad fyrirbyggja sjontap eda
blindu.>*? Radlagdur upphafsskammtur prednisolons er 40-60 mg
i tofluformi daglega.’ Ef um sjontap eda onnur alvarleg einkenni
er a0 reeda er meelt med enn heerri skommtum, allt ad 80-100 mg a
dag.**"" Upphafsskammti er gjarnan haldid i 2-4 vikur, eda pang-
ad til fullnaegjandi stjorn & sjtkdémnum hefur verid nad, en svo
minnkadir a 1-2 vikna fresti um 10%.** Takmarkid er ad eftir ar
verdi sjaklingurinn a 15 mg af prednisolon 4 dag.’ P4 er helst horft
til meelinga sokks og C-reactive protein (CRP), en einnig 4 klinisk
einkenni til vidmidunar 4 nidurtroppun steramedferdar.>39112

[ peim tilvikum sem sjiklingar fa sjénskerdingu eda blindu
af voldum risafrumueedabdlgu hefur steramedferd i =d verid
skodud sem moguleg betri medferd en sterar i tofluformi. Rann-
soknir hafa ekki gefid sannfeerandi nidurstodur, en pess ma geta
ad sjuklingar sem voru medhondladir med sterum 1 ad voru med
verri sjonskerdingu pegar medferd var hafin, midad vid pa sem
fengu medferd 1 tofluformi. Petta hefur an efa ahrif a nidurstodur
rannsoknanna. Par sem ekki er haegt ad atiloka gagnsemi lyfja-
medferdar i @d er pvi meelt med ad gefa haskammta stera 1 @0,
0,25-1,0 g metylprednisélon daglega 1 allt ad prja daga, hja sjuk-
lingum med amaeurosis fugax.>>1

Meelt er med ad nota stera-sparandi lyf ef eitthvad af pessum
atridum eiga vid sjukling: sjaklingur polir illa steramedferd vegna
aukaverkana eda er i aukinni aheettu ad proéa med sér aukaverk-
anirnar; ef nidurstroppun stera gengur ekki sem skyldi (samanber
EULAR-radleggingar); ef sjukdomsmynd er erfid eda tid bakslog.
ba er helst meelt med lifteeknilyfinu tocilizumab (interleukin-6
hemill) sem viobdotarmedferd. Annar valkostur veeri methotrexate,
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en rannsoknir hafa gefid misvisandi nidurstédur. Onnur stera-
sparandi lyf hafa ekki sannad sig sem medferd vid risafrumuseda-
boélgu.>12

Tilfelli

Sagt er fra 89 4dra gamalli konu med sdégu um augnbotnahrérnun
og glaku, kransaedasjukdom, slitgigt og stodkerfisverki. Hin hafdi
pa einkum verki i 6kklum og fotleggjum dsamt morgunstirdleika
med verkjum 1 6xlum.

[ lok sumars 2020 hitti konan heimilislekni vegna priggja
vikna sogu um sveiflukenndan verk i h6fdi og andliti sem og vax-
andi sjontruflanir (m6dusjon og sjonsvidsskerding vinstra megin)
sem hofou byrjad 3-4 dogum fyrir leeknisheimsoknina. Vaknadi
grunur um blodtappa i heila og var hun 1 kjolfarid send til frek-
ari uppvinnslu og mats a heilbrigdisstofnun i hennar heimahér-
adi. Hofuoverkurinn var breytilegur, var ymist aftantil 1 hofoi eda
yfir gagnaugum beggja vegna. A pessum timapunkti var ekki lyst
eymslum yfir gagnaugasvedum. Tolvusneiomynd af hoféi med
skuggaefni syndi engar bradar breytingar. S6kk meeldist 24 mm/
klst og CRP 32 mg/L. Daginn eftir var hian send til Reykjavikur i
skodun til augnleeknis. Benti st skodun til versnunar a undirliggj-
andi aungbotnahrérnun asamt purrki { augum.

Rimum premur vikum eftir fyrstu leeknisheimséknina lysti
konan pvi ad skyndilega hafi verid dregid fyrir vinstra auga.
Nokkrum dégum sidar fér hin einnig ad finna fyrir sjontapi
haegra megin sem leiddi til blindu a érfaum dégum. Hun var na
ordin blind a badum augum og var oft sarkvalin vegna hofud-
verks. [ framhaldinu var hafin steramedferd par sem talid var ad
einkenni geetu samrymst risafrumuaedabodlgu. Pa meeldist sokk 34
mm/klst. Medferd var hafin med 60 mg prednisolon daglega 1 prija
daga en sidan minnkad i 30 mg daglega. Héfuoverkurinn mildad-
ist, en hvarf ekki.

Orfaum dogum eftir ad medferdin hofst tok hjtkrunarfreeding-
ur eftir hudbreytingum sem minntu 4 punktbleedingar 4 hofud-
ledri 4 gagnaugasveedi haeegra megin. Pessar hidbreytingar urdu
sidan ad samfelldu sari yfir nanast allt hofudledrido heegra megin
og ur vard opid sar. Sarid fékk svo yfir sig svarta skorpu (mynd 1A
og 1C). Einnig kom fram sar a steerd vio tiukronupening & vinstra
gagnaugasvaedi og litid sar 4 vinstra eyra (mynd 1B). A pessum
timapunkti lagdist htin inn 4 heilbrigdisstofnun heimahéradsins.

[ legunni voru syni tekin i tvigang Gr drepi 4 hofudledri. Fyrri
synitakan syndi osérteeka brada bolgu og st seinni syndi drep
og adabreytingar sem geetu verid a grunni edabdlgu eda bloo-
purrdar. I millitidinni hafdi sarid sykst med S.aureus sem var med-
hondlad med syklalyfjum i 0. Einnig var tekid strok med tilliti
til herpesveira sem var neikvaett. Onaemisprufur voru teknar, og
reyndust neikveedar (RF, ANA, ANCA, CH50 (haekkao), C3 og C4
var innan marka).

Nu var 6skad eftir ad konan yrdi 16g0 inn a gigtleekningadeild
Landspitala til frekari uppvinnslu og medferdar par sem nuaver-
andi medferd var ofullnaegjandi, og greiningin risafrumueeda-
bolga potti heldur ekki stadfest. Pa var buiid ad minnka nidur
prednisolon 1 15 mg daglega. Vio komu a deildina var konan mjog
slopp og ramliggjandi, en ekki bradveikindaleg. Eymsli voru yfir
gagnaugum beggja vegna. Vid lungnahlustun heyrdist slimhljod
beggja vegna og hrygldi verulega 1 henni vid uténdun. Konan var




ennpa med toluverdan hofudverk og atti sokum verkja erfitt med
a0 hreyfa hofudid til hlidanna. Ennpd var til stadar drep & hofud-
ledri (samanber fyrri lysingu) (mynd 1A,B,C). Taugaskodun syndi
fram & mattleysi ofarlega og nedarlega i nedri utlimum, dsamt

hyporeflexiu beggja vegna og 6raedu Babinski-vidbragdi. Adspurd
for htin ad finna fyrir kraftleysi i nedri utlimum um pad leyti sem
hofudverkurinn kom fram, einnig munnpurrk og versnandi augn-
purrk.

Vid komu a Landspitalann meeldist sokk 20 mm/klst, CRP 58

Mynd 1 Mynd 1A og 1C. Drep i hofudledri hjd sjiik-
lingi med risafrumuaedabdlgu.
Mynd 1B. Drep i vinstra eyra hjd sama sjiiklingi.

mg/L og var merki um jarnskortsblodleysi. Fengin var slageeda-
rannsokn med tolvusneidmynd af halsi, hoféi og nidur 1 brjost-
hol sem syndi breytingar i gagnaugaslageedum beggja vegna og 1
Osadarboga sem geeti vakid grun um risafrumuaedabdlgu (mynd
2). Synataka tr heegri gagnaugaslageed var gerd daginn eftir komu
a Landspitala. P4 fannst enginn ptls 1 vinstri gagnaugaslageedinni
og mjog veikur puls 1 peirri heegri.

Vefjagreining & syni ur haegri gagnaugaslageed syndi fram &
risafrumuaedabdlgu, asamt prengingu og lokun hluta sedarinnar
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Mynd 2A og 2B. Slagadarannsokn med télvusneidmynd af hdlsi, hifoi og brjéstholi.
Hér sést bolga i osaedarboganum sem pykknun i eedaveg (6rovar).

Mynd 3 Vefjasyni frd heegri gagnaugaslageed. Or er visar nidur bendir 4 enduropnanir
innan blédsega. Tothifda Grin synir svaedi med kronisku bolguvidbragdi i davegg.
Steerri 6rin er bendir til hagri, visar d hluta af lamina elastica interna eydingu d medan
minni 6rin bendir { dtt ad margkjarna risafrumu.
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med enduropnun (recanalization) (mynd 3). Steramedferd var pa
aukin i 30 mg daglega, adallega med tilliti til verkjastillingar.

Fengid var vodva- og taugarit sem syndi fram 4 blandada af-
mylandi (demyelinating) skyn- og hreyfiuttaugakvilla. Helst var
grunur um kroniskan afmylandi uttaugasjukdom (Chronic in-
flammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP)) og var sjuklingur-
inn meenustunginn i framhaldinu. Nidurstada meenuvokva-
rannsoknar var innan marka, en protein i efri mérkum 538 mg/L
(edlileg gildi midast vid 150-600mg/L & Landspitala). Péttu nidur-
stoour ekki sannfeerandi fyrir CIDP og alit taugaleekna ad afram
pyrfti uppvinnslu, medal annars med tilliti til paraneoplastiskra
skyringa.

A pessum timapunkti, tveimur dogum eftir innlégn, var al-
mennt astand sjuklings hratt versnandi. Tekin var t6lvusneidmynd



af brjostholi med skuggaefni sem syndi fram a tutbreitt segarek i
heegra lunga asamt dreifdum iferdum, hjartabilun og fleidru-
vokva. Var hun i kjolfarid sett & syklalyf og fulla blodpynningu.
Astand sjuklings for p6 dfram versnandi og dkvedid var i samradi
vid sjukling og adstandendur ad draga i land med virka lyfjameo-
ferd og var sjuklingur formlega sett & lifslokamedferd. Sjuklingur
Iést nokkrum dégum sidar.

Umradur

Hér er lyst alvarlegu tilfelli risafrumueedabolgu par sem lidu riam-
ir tveir manudir fra pvi sjuklingur finnur fyrir fyrstu einkennum
par til medferd med haskammta sterum var hafin. Mismuna-
greiningunni risafrumuaedabdlga var velt upp snemma i ferlinu
en einkenni voru ekki daemigerd til ad byrja med asamt veaegri
bolgumynd i blodi. Medferd var pd hafin adur en stadfest sjuk-
démsgreining 1a fyrir. Mogulega hefur pad verid tof 4 medferd sem
leiddi til alvarlegra kliniskra einkenna. Almennt er vidurkennt ad
drep 1 hofudledri eda tungu og sjontap sé afleiding mjog virks og
vidvarandi bélguastands.® Pessi stadheaefing kemur heim og saman
vid rannsoknir og klinisk einkenni ofangreinds sjiklings en ljost
var ad hun reyndist hafa mjog virkan og utbreiddan sedabdlgu-
sjukdom.

Samkvaemt yfirlitsgrein fra 2009, par sem fario var yfir 78 tilfelli
fra arunum 1946-2007, kom 1 1jés ad drep i harsverdi kom ad medal-
tali fram teepum premur manudum eftir ad bera for a fyrstu sjuk-
domseinkennum. Hins vegar reyndist vera ad medaltali fjogurra
manuda greiningartof hja peim sem préudu med sér drep i har-
sverdi. A medan ad hja peim sem ekki fengu drep { harsvordinn
var greiningartofin prir manudir ad medaltali. Ekki var munur a
s0kk- og CRP-gildum hja pessum tveimur hépum.*

Pad verdur ad teljast athyglisvert ad 1 fyrrnefndu tilfelli komu
fram upphafseinkenni sem leiddu til dreps i harsverdi degi eftir ad
haskammtamedferd med sterum var hafin. Einungis i einu tilfelli
er lyst ad drep i harsverdi hafi komid fram eftir ad haskammta
steramedferd var hafin. En pa var um ad reeda 80 ara gamla konu
sem hafdi verid medhondlud med 60 mg prednisolon i tofluformi
viku adur en drep i harsverdi myndadist.”® Hins vegar hefur verid
greint fra premur tilfellum par sem drep i harsverdi kom fram eftir
a0 lagskammta steramedferd var hafin.”®

Ekki er ljost hver asteeda afmylandi uttaugaeinkenna hafi
verid i umreeddu tilfelli. Moguleiki er 4 ad einkennin hafi verid
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Tafla I. Sjuklingur verdur aé hafa aé minnsta kosti prju flokkunarskilmerki
af 5 til pess aéd teljast med risafrumuadabdlgusjikdom.’

Flokkunarskilmerki amerisku gigtlaeknasamtakanna

Aldur =50 ara pegar einkenni koma fram

Nyr hofudverkur

Eymsli yfir gagnaugaslagaed eda daufari puls

Haekkad sokk (250 mm/klst)

Synataka ur gagnaugaslagaed sem synir slagaedabdélgu med drepi og
hnudabolgu med fjolkjarna risafrumum.

birtingarmynd alvarlegs risafrumuaedabélgusjukdoms. Pess ma
geta a0 samkveemt okkar vitneskju hefur einungis premur tilfell-
um verid lyst af brddum afmylandi ttaugaeinkennum {1 tengslum
vid risafrumueedabdlgu.* En eins og adur er getid geta taugaein-
kenni sem ekki eru afmylandi, svo sem ein- eda fjoltaugakvillar
(mononeuropathy, mononeuritis multiplex, polyneuropathy), komid
fram 1 tengslum vid sjukdéminn."*" Pessi einkenni koma mogu-
lega ut fra blédpurrd vegna bolgu 1 vasa nervorum, litlum aedum
sem neera uttaugarnar, en pad hefur ekki verid stadfest."*!

Lokaord

Umreett tilfelli synir hversu bradur sjukdémur risafrumueedabdlga
getur verid og hve alvarlegum og jafnvel lifshétandi einkennum
hann getur valdid. Vert er ad vekja athygli 4 drepi 1 harsverdi sem
er sjaldgeef birtingarmynd sjukdémsins. Mikilveegt er ad greina
alla @edabodlgusjukddéma sem fyrst og hefja videigandi medferd til
pess ad fyrirbyggja alvarleg einkenni og stodva ttbreidslu sjuk-
démsins.
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ENGLISH SUMMARY

'Department of Internal Medicine, Department of Rheumatology, *Laboatory of
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Giant cell arteritis: a case report with scalp necrosis and
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In the summer of 2020, an elderly woman in her eighties sought medical attention
due to headache and visual disturbances. The diagnosis was unclear, she became
blind on both eyes and developed extended scalp necrosis. Later it was clear that
these symptoms were due to accelerating symptoms of giant cell arteritis (GCA).
GCA is one of the most common disease form of vasculitis and can have various
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symptoms. In this report, we describe a case of an advanced disease course,
discuss the main symptoms, diagnosis and treatment.



