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AGRIP

i pessu tilfelli er lyst sjuklingi med brjéstverki, hosta og fiollidabl-
gu med hadum bélgumidlum i blédi. Jdeindaskonnun synir upptoku
i bringubrjdski, barka og lidum.

Tilfelli

Hér er lyst sjukratilfelli 72ja ara konu med pekktan astma og
endurteknar kinnholubdlgur til margra 4ra, auk einkenna
ertings 1 storum loftvegum, haesi og hésta. Hin hafdi haft med-
ferd med langvirkandi beta-6rvum og sterum i formi inntida.
Sex manudum fyrir komu a sjukrahtis hafdi hin versnandi ein-
kenni astma, fengid itrekada kiira med syklalyfjum og sterum.
Huin hafdi mikil eymsli framanvert & brjostkassa vid hosta.
Berkju- og barkapykknanir saust a télvusneidomynd og berkju-
speglun syndi bjag i slimhug, synataka padan syndi langvinna
bélgu. Hun var 16g0 inn a lyflekningadeild pegar for ad

bera a samhverfri fjollidabdlgu. Vid kerfakonnun var sagt fra
endurteknum hitatoppum asamt kvidverkjum undanfarid ar.
Inniliggjandi uppvinnsla var 4 skurddeild vid fyrsta kastid en
engin greining fékkst og astandid gekk yfir. Vid skodun sast
samhverf fjollidabdlga og lungnahlustun var edlileg. Pad var
veruleg heekkun & bélgumidlum i blodprufum og tilheyrandi
breytingar a blodmynd. Grunur vaknadi um sameinandi grein-
ingu og medfylgjandi mynd 1 jaeindaskanna fengin til stad-
festingar. Hver er greiningin?
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Mynd 1. Yfirlitsmynd iir jaeindaskanna vid sjiikdémsgreiningu. / FDG-PET
survey image at diagnosis
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Mynd 2. Bldstursprof vid sjiikdomsgreiningu. / Spirometry at diagnosis



Greining

Ut fré einkennum og nidurstédum rannsékna var endurtekin
fjolbrjoskbolga (relapsing polychondritis, RP) talin liklegasta
greiningin. RP er sjaldgeefur sjalfsofneemissjikdémur sem ein-
kennist af endurteknum bélgum i brjéskvef vids vegar um lik-
amann. Hann leggst jafnt 4 karla sem konur og getur byrjad &
6llum aldri en oftast milli 40 og 60 ara aldurs. Fyrsta einkenni
er oft bélga eda skemmdir i eyrnabrjoski, sem & pé ekki vid
sjuklinginn hér. Algengt er ad sjukdémurinn hafi einnig ahrif
a brjosk 1 nefi og 6ndunarvegi en sémuleidis geta lidir, augu,
hjarta- og aedakerfi &samt nyrum tekid patt.

Einkenni eru afar fjolbreytt og fara eftir pvi hvada liffeeri
verda fyrir dhrifum. I tilfelli ménadarins m4 sja ttbreidslu
bélgunnar 4 mynd tr jdeindaskannanum og tengja vid ein-
kenni sjuklingsins. Vid jdeindaskdnnun er i einféldudu mali
gefid sporefni tengt vid gliikdsa sem leitar sidan 1 sveedi sem
eru med mikla notkun glikdsa. Sporefnid hefur pannig mikla
upptoku 1 heila og hjarta og aukna upptoku i illkynja sjik-
démum og bélgusjukdémum. A mynd 1 er til stadar bolga i
rifbrjoski vid bringubein (brjéstverkur), barka (ertingsastmi),
barkakyli (heesi) og lidum (lioboélgur 1 tlnlidum, haegri oln-
boga, 6xlum og smalidum handa). Ekki er til stadar bdlga og
rodi i ytra eyranu eda i nefbrjoski. Bolga og eyding brjosks
i ondunarvegum getur valdid prengingu a loftvegum eda
samfalli & loftvegum (fracheomalacia) sem ttsetur fyrir endur-
teknum sykingum eda éndunarbilun. Sjukdémur i midleg-
um 6ndunarvegi er helsta ddnarorsok sjtiklinga med RP. f
augum getur komid hvitubdlga (scleritis) eda eedahjupsbdlga
(uveitis) sem getur leitt til sjonskerdingar. Stér hluti sjuklinga
feer heyrnartap a einhverjum timapunkti sjukdéms vegna
&hrifa 4 innra, mid- eda ytra eyra. { hjarta- og edakerfi getur
komid dseedarbolga og skemmdir & hjartalokum. Almenn ein-
kenni geta fylgt havirkum sjukdémi, svo sem hiti, preyta og
pyngdartap. f kérlum parf ad fhuga UBA1-stokkbreytingar og
VEXAS-heilkenni.

Greining byggist fyrst og fremst 4 samansafni kliniskra
einkenna og utilokun annarra orsaka en jadeindaskonnun hefur
reynst afar gagnleg. Hja um 30% sjuklinga ma finna motefni
gegn typu II kollageni en slik meeling er 6sértaek og oft ekki
adgengileg i klinisku starfi.! Medferd er alla jafna med éneem-
isbeelandi lyfjum en par sem petta er sjaldgeefur sjukdémur er
helst studst vid upplysingar ur tilfellarddum, lysingar 4 ein-
stokum tilfellum og reynslu sérfreedinga. Greiningin dregst oft
a langinn og oft eru pessir einstaklingar taldir hafa erfidan
astma par sem frabldstursmeeling synir aberandi skerdingu &
frableestri (FEV1) par sem loftvegir hafa tilhneigingu til a0 falla
saman vid frablastur.” Pad sem adgreinir einstaklinga med
fjolbrjoskbolgu fra einstaklingum med astma er ad engin svor-
un vid berkjuvikkandi lyfjum sést & frablastursmeelingu (mynd
2). Innéndunarkurva getur einnig verid flot ef bolga er 1 barka
og efri loftvegum.

Vegna alvarlegrar sjukdémsmyndar var hafin medferd med
haskammta barksterum og sterasparandi meté6trexati. Med-
ferd med adalimumab var hafin snemma vegna alvarleika
sjukdoms par sem tilfellalysingar og tilfellaradir hafa synt
g00 ahrif 4 loftvegabdlgu og sterasparandi ahrif.> Medferd
tafdist toluvert fyrstu manudina vegna tidra ondunarfeerasyk-

inga. Beett var vid langvirku andkolinvirku innéndunarlyfi,
acetylcysteini og fyrirbyggjandi azitromycini. Notad var sal-
butamdl og iptratrépium brémio i innidateeki, ciprofloxacin
og auknir stera vid ondunarfeerasykingar. Vio ritun pessarar
greinar hefur medferd med metotrexat og adalimumab ver-
i0 stooug 1 sex manudi. Sjuklingur purfti haa skammta af
barksterum bar til pessar medferdir héfust en pa var unnt ad
minnka nidur { 5mg prednisolon daglega. Klinisk einkenni
hoéfdu minnkad mikid en enn var téluverdur ertingur i bark-
anum. Eftirlitsmyndataka i jdeindaskanna synir nt einungis
vaega upptoku sporefnis i barkakyli en enga 1 lidum, barka né
bringubrjoski. Ekki fannst klar skyring a kvidverkjunum en
engin kost hafa komid sidan medferd hofst.
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This case report describes a patient presenting with anterior chest
pain, cough and polyarthritis with significant systemic inflammatory
reaction. On FDG-PET scanning there was significant uptake in the the
costochondral cartilage, trachea and joints leading to a diagnosis of

relapsing polychondritis.
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