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Inngangur

Koparskortur er sjaldgeef orsdk blodleysis, daufkyrningafaedar
og taugakvilla.! Klinisk mynd getur verid dsérteek og likst alvar-
legum bl6dsjukdémum, par a medal mergmisproska (myelodys-
plasia, MDS).? Sinkeitrun er pekkt en oft vangreind orsok kop-
arskorts og getur tengst notkun tannlima sem innihalda sink.?
Snemmgreining er mikilveeg par sem einkenni geta gengio al-
gerlega til baka med videigandi medferd. Hér lysum vio tilfelli
manns med versnandi beinmergsbilun og taugaeinkenni par
sem undirliggjandi orsok reyndist 6veent en audvelt ad snta
henni vid.

Sjukratilfelli

Adur hraustum 47 4ra karlmanni var visad til almennrar upp-
vinnslu 4 Landspitala vegna mikils pyngdartaps. Hann hafoi
lést um 25 kg a einu ari og vé 75 kg. Blédprufur syndu stor-
frumubloédleysi (macrocytic anemia) og haekkad sokk en vio kerfa-
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Koparskortur er sjaldgaef og oft vangreind orsok blédleysis, dauf-
kyrningafaedar og taugakvilla. ibessu tilfelli leitadi 47 ara karlmad-
ur til leeknis vegna pyngdartaps, preytu og taugaeinkenna. Fyrstu
nidurstodur rannsékna bentu til greiningar mergmisproska par
sem blédprufur syndu blédleysi og daufkyrningafed. Ennfremur
syndi beinmergssyni frumurikan merg med aberandi frymisbol-
um i forstigum mergfrumna. | kjélfarid maeldist alvarlegur kop-
arskortur og haekkad sink i blédi og pvagi. Nanari saga leiddi i ljos
langvarandi notkun & tannlimi sem innihélt sink og koparskortur
var afleiding sinkofhledslu. Einkennin gengu ad mestu leyti til baka
eftir koparuppbot og pegar notkun tannlimsins var haett. Tilfellid
undirstrikar mikilveegi pess ad ihuga koparskort vid 6utskyrda
beinmergsbilun.

konnun var til stadar purr neeturhdsti, preyta, kuldi i fétum og
vaegur dofi 1 tam. Hann hafdi nylega verid med hita en neitadi
neetursvita. Hann var hraustur fyrir utan haprysting og tok vio
pvi metoprolol. Hann reykti og var med 20 pakkaar ad baki og
drakk na afengi i hofi en hafdi drukkid meira afengi fyrir veik-
indi. Fjolskyldusaga var émarkverd. Vid skodun heyrdist veeg
6nghlj6o heegra megin i utondun og dndunarhljod voru fjarlaegd.
Einnig var litid graftarkyli vid endaparm sem var langvarandi
vandamal. Fyrstu blédprufur syndu vaega til medal blodfrumu-
feed (pancytopenia, Hgb 91 g/L, MCV 106 fL, daufkyrningar
1,4x10E9/L, eitilfrumur 1,7x10E9/L), hatt so6kk og alvarlegan
D-vitaminskort auk markverdrar leekkunar a heildarprotein-
um og albumini (sja toflu I, dagur -71). Télvusneidmyndir voru
pantadar til skimunar fyrir krabbameini og voru émarkverdar.
Motefnameeling (serology) var neikveed med tilliti til HIV, lifrar-
bolgu B og lifrabdlgu C. Grunur vaknadi um neeringarskort
og pvi var akvedid ad panta maga- og ristilspeglun sem voru
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Tafla I. synir blédprufur sem voru teknar & 6 manada timabili. Tolurnar i efstu r68 syna dagana fra innlogn & blédlaekningardeild. i
hornklofum eru vidmidunargildi malinganna. Raudar feitletradar tolur eru utan vidmidunargilda.

Dagar fra innlogn:

Blédhagur

B-Hvit blédkorn [4,0-10,5x10E9/L] 4,8 35 8,8 7.1 8,4
B-Hemdglobin [134-171 g/L] 91 83 89 102 156
B-MCV [80-97 fL] 106 106 108 107 92
B-Bl65flagur [150-400x10E9/L] 352 384 429 432 270
B-Neutrofilar [1,9-7,0x10E9/L] 1.4 0,4 3,9 1,4 4,2
B-Lymfécytar [1,0-4,0x10E9/L] 1.7 1.8 2,5 3,4 2,7
Bléodmeinafraedi

B-Sokk [<15 mm/klst] 100 54 67 Ekki tekid Ekki tekid
Klinisk lifefnafraedi

P/S-Natrium [137-145 mmol/L] 130 137 141 138 139
P-Kalium [3,5-4,8 mmol/LI] 4 4,5 41 4,6 4,6
P/S-Kreatinin [60-100 umél/L] 68 68 62 76 74
P/S-CRP [<10 mg/L] 41 <3 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Jarn [9-34 pmél/L] 2 14 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Jarnbindigeta [49-83 pmdl/L] 51 65 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Transferrin [1,94-3,26 g/L] 2,03 2,58 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Ferritin [30-400 pg/L] 699 1021 Ekki tekio Ekki tekid Ekki tekio
P/S-B12 [210-800 pmél/L] 307 252 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Félat [6,0-35,0 nmal/L] 21 Ekki tekio Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-ALP [35-105 U/L] 125 106 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-gamma GT [<115 U/L] 26 25 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-ASAT [<45 U/L] 10 13 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-ALAT [<70 U/L] 9 14 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-LD [105-205 U/L] 136 101 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Lipasi [13-60 U/L] 23 43 Ekki tekio Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Amylasi [25-120 U/L] 62 81 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
P/S-Bilirtbin [5-25 pmol/L] 5 6 Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid
Hormén

P/S-25-0H-vitamin D [50-150 nmal/L] 7.5 50,2 Ekki tekid Ekki tekid Ekki tekid
Prétein

P/S-Prétein [62-78 /L] 60 EKKi tekid EKKi tekid EkKi tekid Ekki tekid
S-Albumin/raf [36-48 g/L] 28 Ekki tekio Ekki tekid Ekki tekio Ekki tekid

omarkverd en syni fra maga leiddi 1 ljos langvinna boélgu af
voldum Helicobacter pylori. Uppreetingarmedferd var pvi hafin {
kjolfarido sem og uppbdtarmedferd vid D-vitaminskorti.

Tveim manudum sidar barst tilvisun a gongudeild blodlaekn-
inga vegna versnandi einkenna. Nt var mikil preyta og dagsyfja.
Einnig var dofi kominn { hendur og hann gat ekki unnid vegna
mattleysis. Blodprufur syndu versnun a storfrumublodleysi og
alvarlega daufkyrningafeed (sja toflu I, dagur —12). A blédlaekn-
ingadeild vaknadi strax grunur um alvarlegan mergmisproska
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eda jafnvel bradahvitbleedi. Pvi voru teknar itarlegar blédpruf-
ur og beinmergssyni vid komu a dagdeild, auk pess sem sjik-
lingurinn var lagdur inn vegna mikilla einkenna og alvarlegrar
daufkyrningafeedar. Vegna gruns um neeringarskort og 6venju
ungs aldurs fyrir mergmisproska var akvedid ad meela einnig
kopar 1 blodi. Mergrannsokn vakti grun um mergmisproska
en aberandi (og dvenjulegt) voru frymisbolur (vacuoles) 1 for-
stigum mergfrumna og raudra blédkorna (sja mynd 1). Jarn-
kimfrumur (ring sideroblasts) var ekki a0 finna. Frumufleedissja



Mynd 1. Vinstri myndin synir prjdr frekar 6proskadar mergfrumur (myelocytes) med frymisbolum (raud or). Haegri myndin synir frumraudkorn (proerythroblast)
fyrir midju med frymisbélum (gul 6r) dsamt fjérum mergfrumum d mismunandi proskastigum med frymisbolum (raud or).

syndi verulega vinstri hneigd, raudkyrningagnoétt (eosinophilia)
og mjog veega kimfrumuaukningu (excess blasts). Onnur upp-
vinnsla var émarkverd (t6lvusneidmyndir, reektanir, quanti-
FERON, glatendpolsskimun). Pegar hér var komid vid sdgu
var greiningin pvi talin mergmisproski og reynd medferd med
filgrastim og darbepoetinum alfa til ad stydja vid beinmerginn
med timabundnum bata (sja toflu I, dagur 3).

Eftir sex daga uppvinnslu a blodleekningadeild kom nidur-
stada um ad kopar i blodi var lekkadur (gildi: <50 pg/l, vio-
midunargildi: 560-1110 pg/l). Hafin var medferd med atta mg
kopar bisglycinate toflum (Dr. Mercola Copper Bisglycinate, 4
mg copper as copper bisglycinate tablets, dietary supplement)
einu sinni a dag fra og med degi niu. Vegna taugaeinkenna var
fengid mat taugaleeknis og skodun syndi jafnveegisskerdingu
vid gang og talsverda truflun a stoduskyni sem gat samrymst
koparskorti. MRI rannsékn syndi engin merki um meenukvilla
(myelopathy). Vid itarlega neeringasdgu poétti 6nog inntaka 6lik-
leg orsok koparskortsins. Fimm dogum eftir kopargjof voru
blédgildi strax batnandi (sja toflu I, dagur 14) en pa kom 11j6s ad
sink gildi 1 bl6di var haekkad (gildi: 1250 pg/l, vidmidunargildi:
690-1170 pg/l). Pad hafdi verid meelt samkveemt leidbeining-
um um uppvinnslu 4 koparskorti. Einnig var sinkmagn meelt
124 tima pvagsofnun og reyndist pad verulega haekkad (gildi:
2,79 mg/24klst, vidmidunargildi: 0,15-0,8 mg/24klst). Gerdar
hofdu verid litningarannsoknir a beinmerg med tilliti til merg-
misproska en peer syndu engar litningabreytingar. Einnig tti-
lokudu erfdarannsoknir pekktar stokkbreytingar sem tengjast
mergmisproska. Pa var aftur sest nidur med sjuklingnum og
tekin itarlegri saga med tilliti til heekkunar & sinki en pa kom
i lj6s ad hann hafdi verid ad nota Fixodent Complete Neutral
tannlim (framleidandi: Procter & Gamble, sja mynd 2) fyrir
falskar tennur en tannlimid innihélt sink og liklega hafdi hann
ekki fylgt notkunarleidbeiningum sem skyldi. Hann var bedinn
um ad stodva notkun tannlimsins.

Premur manudum sidar kom hann aftur 4 gongudeild blod-
leekninga 1 eftirlit. Blodprufurnar voru ordnar edlilegar (sja toflu
I, dagur 100) og lidan sjiklings mikid betri. Hann hafdi pyngst

a ny og gat unnid fullan vinnudag. Taugaeinkenni voru mikid
batnandi en veeg stoduskynsbrenglun var enn til stadar. Ny kop-
armeeling var innan vidmidunarmarka og pvi var koparmedferd
heett i kjolfarid. Vid aframhaldandi eftirfylgd nokkrum manud-
um sidar meeldust einnig edlileg kopargildi.

Umrada

Blddleysi, daufkyrningafeed og taugakvilli er prenna (triad) sem
hefur verid lyst i koparskorti.! Einkennin geta pvi verid slapp-
leiki og preyta vegna blodskorts og aukin aheetta a syking-
um vegna daufkyrningafedar. Taugakvillar geta komid fram
1 meenu, uttaugum og 1 sjontaug og medal annars birst sem
hreyfiglop (ataxia), mattleysi, dofi 1 Gtlimum, minnkud tauga-
vidbrogo, skert stoduskyn og sjontap.’ Taugaskadinn getur ordiod
varanlegur.

Koparskortur er mjog sjaldgeefur en tilfellum hefur verid lyst
adur.*> Kopar er naudsynlegt snefilefni fyrir likamann en rad-
lagdur dagskammtur landleeknis er um 900 pg fyrir fullordin
einstakling.® Talid er ad um fjérdungur nai ekki radlagdum dag-
skammti { Nordur-Ameriku.

Frasog kopars & sér stad fyrst og fremst i maganum og i
skeifugérninni.’ Koparjénir eru teknar upp af Ctrl-préteininu
sem visar ad idraholi meltingarvegarins. Jonirnar eru sidan flutt-
ar yfir 1 blédrasina af ATP7A-préteininu.’® Sink hindrar feerslu
kopars yfir i blédrasina med pvi ad auka tjaningu & préteini sem
kallast malmpidnin (metallothionein). Préteinid klobindur kopar
og heldur pvi i frumum meltingarvegarins (sja mynd 3). Kopar
skilst sidan ut med frumunum yfir { idraholid (shedding).?

[ okkar tilfelli hafdi astandid versnad mikid i kjolfar upp-
reetingarmedferdar a Helicobacter pylori en fredilega séd geta
protonpumpuhemlar (profon pump inhibitors, PPI) dregid ar fra-
sogi kopars.® Frd meltingarveginum er kopar fluttur til lifrar
bundinn vid albimin. Padan berst kopar til annarra liffeera ad
mestu leyti bundinn caeruloplasmini.’

Blodleysid 1 koparskorti er yfirleitt medalfrumu (normocytic
anemia) eda storfrumu.’ Orsdk blodleysisins er ekki fullpekkt.
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Mynd 2 synir tannlimid sem sjiiklingur hafdi verid ad nota til fjolda dra.

. Mynd 3 synir hvernig frasogi d kopar er hdttad undir venju-
legum kringumsteedum og 1 sinkeitrun. Cu = Kopar, Zn =
\ Sink, ZnC = Zinc channel, Ctr1 = High affinity copper uptake
protein 1, MTT = Metallothionein, ATP7A = ATPase Copper
Transporting Alpha. Mynd er byggd d sambeerilegri mynd i
heimild 23. Mynd biiin til med Biorender og Inkscape.
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Kopar er naudsynlegur fyrir caeruloplasmin og hephaestin sem
hvort um sig er mikilveegt i efnaskiptum jarns. Beedi protein
taka patt i flutningi a jarni en i koparskorti safnast jarn fyrir
i lifrinni.® Talid er ad daufkyrningafedin stafi af trufludum
proska mergfrumna, skertri losun dr beinmerg og eydingu
peirra.® Afturskyggn rannsokn leiddi 1 1jos, 6fugt vid okkar
tilfelli, a0 beinmergur i koparskorti er yfirleitt frumusnaudur
(hypocellular)." Hinsvegar er einnig lyst tilfellum par sem bein-
mergurinn verdur frumurikur (hypercellular)* og minnir Gtlitid
pa helst a mergmisproska. Eins og 1 okkar tilfelli er oft ad finna
einkennandi frymisbolur { forstigum mergfrumna en einnig er
heegt ad sja aukid jarn { plasmafrumum." Pa hefur einnig verid
lyst tilfelli par sem sjuklingur var kominn i undirbtining fyrir
beinmergsskipti adur en i [jos kom ad koparskortur var undir-
liggjandi orsok beinmergsbilunarinnar.?

Orsokum koparskorts ma groflega skipta upp 1 fimm hluta:
frasogsvandamal, erfoasjukddéma, adgerdir, neeringaskort og
sinkeitrun. Glutendpol er algengasti frasogsvandinn sem get-
ur leitt til koparskorts en tioni hans medal peirra sem eru med
glutenopol er 6pekkt.>? Menkes-sjukdémur er X-tengdur vikj-
andi erfdasjukddémur par sem stokkbreyting i ATP7A-geninu
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veldur galla i samnefndu koparflutningsproéteini. Sjuklingar
med Menkes-sjukdom lifa yfirleitt ekki lengur en 6rfa ar.”® Ein
algengasta asteedan fyrir koparskorti er fyrri efnaskiptaadgero?
sem leidir til minnkads frasogs a ymsum jonum, par med talid
koparjonum. I pessum tilvikum getur tekid &ratugi fyrir ein-
kenni a0 myndast.* Langvarandi neering i a0 getur valdid
koparskorti, sérstaklega hja einstaklingum par sem snefilefna-
uppbét hefur verid stodvud, til deemis vegna gallstasa.'>'
Algengasta asteedan fyrir sinkeitrun er notkun tannlima sem
innihalda sink.® Lyfja- og matvaelastofnun Bandarikjanna gaf tt
tilkynningu arid 2011 par sem varad var vid notkun tannlima
sem innihéldu sink' og var heettan talin mest ef notad var mik-
i0 magn af tannlimi i langan tima, gervitennur pdssudu illa eda
notkunarleidbeiningum ekki fylgt. Merkingum a tannvérum er
oft dbdtavant en sumir framleidendur framleida ni tannlim an
sinks og tilgreina pad sérstaklega 4 umbGdunum.® T tilfellinu
okkar hafoi sjuklingurinn notad Fixodent Complete Neutral
tannlim (sja mynd 2) til lengri tima. Samkveemt framleidanda er
medalfrasog af sinki i gegnum munnslimhtd um tvo mg a dag
en efri neyslumork eru um 25 mg a dag.®"?

Greining & koparskorti byggist fyrst og fremst a meelingu




kopars i bloodi. Hja sjuklingum med koparskort par sem tauga-
einkenni eru komin fram er kopar i blodi yfirleitt leekkadur,®
sem gerir pvi hefdbundna koparmeelingu 1 bl6di géda rannsdkn
1 slikum tilfellum. Melingin endurspeglar heildarmagn kop-
ars 1 blodi, pad er baedi kopar bundinn vid caeruloplasmin og
obundinn kopar. Ef grunur vaknar um sinkeitrun cetti ad meela
sink 1 bl6di og/eda 1 24 tima pvagutskilnadi.! Vid grun um kop-
arskort eetti einnig meela B12, enda getur B12-skortur fylgt (til
deemis eftir adgerdir a maga)® og birtingarmyndin getur verid
svipud.® Einnig eetti ad skima fyrir glutenopoli* og mikilveegt
a0 fa segulomskodun til ad utiloka meenukvilla pegar taugaein-
kenni eru til stadar.”!

Engar rannsOknir hafa verid gerdar til ad dkvarda videig-
andi skammta, gjafaleid eda timalengd koparuppbdtarmed-
ferdar. Par sem oft er porf a langtimauppbdt med kopar, er
gjof a kopar 1 a0 ekki akjosanlegur kostur og yfirleitt ekki
naudsynleg. Stundum er byrjad 4 kopargjof i ed og sidan skipt
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yfir i kopartoflur. Upphafsskammtur kopars um munn getur
verid allt fra 2 til 8 mg a dag i viku par sem leekkad er um
2 mg vikulega 1 fjorar vikur ef byrjad er a heerri skammti.?'*
Vidhaldskammtar dkvardast af blodgildum i reglulegu eftirliti.
G;jof a kopar i @0 er videigandi ef um er reeda koparskort vegna
frasogsvanda en pa er algengt ad byrja a 2 mg i a0 einu sinni
a dag 1 fimm daga.?** Ef um er ad raeda sinkeitrun pa parf ad
komast ad undirliggjandi dstaedu og leidrétta hana.

Kopargjof kemur yfirleitt 1 veg fyrir frekari taugakvilla
en batinn er breytilegur og sumir sjuklingar hafa pvi midur
langvarandi taugaeinkenni. Hins vegar svarar beinmergurinn
yfirleitt medferd fljott og ad fullu. Tilfellid okkar lysir dvenju-
legri en vidradanlegri orsok beinmergsbilunar og taugakvilla
hja tiltolulega ungum einstaklingi. Mikilvaegt er pvi ad hafa
koparskort 1 huga par sem saga, skodun og nidurstodur hefd-
bundinna rannsdkna gefa tilefni til.
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Copper deficiency is a rare and often overlooked cause of anemia,
neutropenia, and neuropathy. We describe a case where a 47-year-old
man sought medical attention because of weight loss, fatigue, and
neurological symptoms. Initial evaluation suggested myelodysplastic
syndrome, with anemia and neutropenia. Furthermore, the bone
marrow was hypercellular with prominent cytoplasmic vacuoles in
myeloid precursors. Subsequently, the clinical picture was determined
to result from severe copper deficiency secondary to excessive zinc
exposure. Further history revealed long-term use of a zinc-containing
denture adhesive. After copper supplementation and discontinuation of
the adhesive, blood status normalized and symptoms largely resolved.
This case highlights the importance of considering copper deficiency in
unexplained bone marrow failure.
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