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FRADIGREINAR / NETJUBOLGA

Sjukratilfelli manadarins:

Maour med endurtekna netjubdlgu
a badum fétleggjum

Agrip

Netjubdlga 4 utlimum er tiltdlulega algengt vanda-
madl sem leknar glima vid. Algengast er a0 staphylo-
kokkar og streptokokkar valdi pessari sykingu pd
fjoldi annarra bakteria geti valdio svipadri sjakdoms-
mynd. Onzmisbaldir einstaklingar eru { aukinni
dhattu 4 pvi a0 fa sykingar af ymsu tagi og parf pvi ad
hafa vakandi auka med peim. Hér er lyst tilviki af
pralatri netjubdlgu hja sjiklingi med medfeddan
motefnaskort. Med vaxandi tiOni Onzmisbaldra
sjuklinga purfa leknar ad hafa augu opin fyrir sjald-
sédum sykingum og sérkennilegum birtingarformum
peirra.

Sjukratilfelli

35 4ra gamall madur leitadi 4 brddamottoku vegna
rodafldka og verkja 1 badum skoflungum. Einkenni
hofust 1 vinstra skoflungi prem til fjérum vikum a0ur
og kvartadi sjuklingur um verki er hann steig { faet-
urna og reyndi pvi ad hlifa peim. Engin saga var um
averka. Pessu fylgdi hiti, en sjiklingi fannst hann
hafa verid sveiflukenndur.

Tiu dogum fyrir komu 4 brddamottoku leitadi
sjuklingur til heimilisleknis sem greindi hann med
heimakomu og gaf honum pensilintoflur. Par ed sd
meodferd bar ekki tilskilinn drangur leitadi hann &
sjikrahus sex dogum sidar. Vid skodun var hann hita-
laus en greinileg raudleit Utbrot 4 vinstri skoflungi.
Bl60drannséknir syndu vaga hakkun 4 C-reactive
préteini (CRP), en voru edlilegar ad 6dru leyti. Sjuk-
lingur var greindur med netjubdlgu og medferd hafin
med kloxacillini { 20, en sélarhring sidar skipt yfir {
dikloxacillin toflur og sjiklingur utskrifadur 4 peirri
medferd. Einkenni versnudu tveimur dogum sidar er
sjuklingur tok eftir stekkandi rodabletti og vaxandi
verkjum { heegri skoflungi. Hann leitadi pvi laeknis {
pridja skiptio.

Heilsufarssaga

Sjuklingur hafoi sem ungabarn verid greindur med
medfeddan métefnaskort (X-linked agammaglobul-
inemia, XLA). Hann hafdi ségu um endurteknar
sykingar allt frd barnasku, adallega endurtekna
lungnabdlgu og hudsykingar. Hann hafoi af pessum
sokum fengid moétefnagjof (Gammagard) 4 priggja
vikna fresti. Sjuklingur fékk netjubdlgu med kylis-
myndun einu 4ri fyrir innlogn. Stungid 4 bodlgna
svaedinu og greftri hleypt tt. Ur honum raktadist

Staphylococcus aureus med nami fyrir kloxacillini.
Sykingin var medhondlud med dikloxacillini med
gédum drangri.

Skooun vio komu

Vid komu var sjikingur ekki bradveikindalegur ad sja
og gaf g60a sogu. Hiti 38 °C. Blodprystingur 120/70
mm Hg, hjartsldttartioni 80 slog/minttu. A0 60ru
leyti leiddi skodun { 1jés edlilega hjarta- og lungna-
hlustun. A ttlimum matti greina tvo stéra rodaflekki
(15 x 25 cm) 4 badum skoflungum. Flekkirnir voru
upphleyptir, heitir og aumir viokomu. Aumur, steekk-
adur eitill kom { 1jos { haegri ndra vio preifingu. Engin
merki voru um lidbdlgu.

Rannsoknir

Nidurstodur almennra bl6drannsékna eru syndar i
toflu 1. Gildi voru ad mestu innan vidmidunarmarka
nema hvad CRP var hzkkad, 23 mg/L. Skodun 4
bvagsyni var 4n athugasemda. Jafnframt voru teknar
blédraktanir.

Tafla l. Bl/o6drannsoknir sem teknar voru vio komu &
bradamoéttéku Landspitalans.
Heméglobin 140 g/L
Hematokrit — reiknud 0,40
Hvit blédkorn 9,6 *10°/L
Raud blédkorn 4,35 * 10?/L
Deilitalning
Neutroéfilar 7,68 * 10°/L
Lymfécytar 1,21 * 10°/L
Ménécytar 0,52 * 10°/L
Eosinéfilar 0,10 * 10°/L
Basoéfilar 0,04 * 10°/L
Stoér 6litud blodkorn 0,10 * 10°/L
Natrium 141 mEq/L
Kalium 3,7 mEq/L
Kreatinin 7 pmol/L
GlUkosi 5,0 mmol/L
CRP (C-reactive Proétein) 23 mg/L
Gangur og medfero

Sjuklingur lagdur inn 4 lyflekningadeild og sykla-
lyfjamedferd hafin med cefazdlini { ®0, 2g prisvar
sinnum & sélarhring. Fyrstu néttina 4 sjukrahtsinu
fann hann fyrir miklum verkjum { f6tunum og purfti
verkjalyf. Einnig fann sjiklingur fyrir kuldahrolli. A
00rum degi var sjuklingur slappari en daginn 40ur og
14 ad mestu fyrir en sagodist pé vera betri af verkjum.
Hiti komst hast { 39 °C. Lidan fér heldur batnandi
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pegar leid 4 daginn og samhlida pvi for hitinn laekk-
andi, en CRP var hakkandi, 98 mg/L. BléOrazktanir
urdu jékvadar 4 00rum degi og rektudust ir peim
gram-neikvadir stafir er sidar voru tegundargreindir
sem Campylobacter jejuni. Bakterian sem rektadist
dr blodi reyndist vera nem fyrir ciprofloxacini og
erytromycini, en 6na@m fyrir cephalothini. P4 var
skipt um syklalyf og sjuklingur settur 4 ciprofloxacin
um munn, 500 mg tvisvar 4 dag { tiu daga. Er pessar
upplysingar lagu fyrir voru hagdasyni send { rektun
og rektadist bakterian einnig padan, en sjiklingur
var po einkennalaus frd meltingarvegi.

Sjuklingi fér batnandi { kjolfarid og var hann ut-
skrifadur & ciprofloxacini fimm dogum eftir innlégn.
Fyrir ttskrift voru melingar allra gammaglobina, pad
er IgA <0,01 g/L, 1gG 4.4 ¢/L og IgM <0,01 g/L. Var
afrddid ao stytta skammtabilid milli métefnagjafanna
ar premur vikum { tveer vikur og fékk sjaklingur pvi
10 g 4 tveggja vikna fresti.

Skommu eftir a0 syklalyfjamedferd lauk tok huo-
netjubdlgan sig upp 1 annad sinn. Reaktanir voru
endurteknar. C. jejuni rektadist enn dr hegdum og
var nemi bakteriunnar 6breytt frd pvi sem adur var.
Syklalyfjamedferd med ciprofloxacini var endurtekin
med dgeetri svorun fyrst um sinn. Rimlega manudi
sioar fékk sjaklingur endurkomna sykingu og var pa
settur 4 somu syklalyf ad nyju. Sjuklingur fékk sidan
netjubdlgu 1 vinstri kélfa { fjérda skiptio 4 jafnmorg-
um manudum og leitadi pa 4 bradamattoku par sem
rektanir voru endurteknar og hann tutskrifadur 4 tiu
daga kiir af ciprofloxacini. Ur hzegdasynum raktadist
C. jejuni sem fyrr, en nu var stofninn ordinn énemur
fyrir ciprofloxacini, en n@mur fyrir erytrémycini.
Sjuklingur fékk sidan endurteknar hudsykingar med
vegum rodattbrotum & vinstri skoflungi sem gengu
jafnan yfir 4 einum til tveimur dogum.

Vegna pessara endurteknu einkenna var reynt ad
uppreaeta bakterfuna med pvi ad gefa sjuklingi erytro-
mycin, 1 g x4 um munn i 14 daga og jafnframt ad gefa
métefni { hdum skommtum, 10 g annan hvern dag {
fimm skipti. Fjérum vikum eftir ad medferd pessari
lauk voru saurrektanir endurteknar og voru par nei-
kvaedar. Sjuklingur hefur jafnframt verid einkenna-
laus fra pvi er medferd lauk og ekki borid 4 sykingar-
einkennum af neinum toga.

Umrada

Meofeddum métefnaskorti (X-linked agammaglo-
bulinemia, XLA) var fyrst lyst af Bruton 4rid 1952
hja atta gomlum dreng sem pjadist af endurteknum
alvarlegum sykingum. Hefur sjikdémurinn sidan
gjarnan veri0 tengdur hans nafni (1). Meodfeddur
métefnaskortur lysir sér med B-frumu- og métefna-
skorti (2) og orsakast af fjolmoérgum mismunandi
stokkbreytingum { geni sem skrair fyrir Bruton tyro-
sine kinasa (btk), sem gegnir lykilhlutverki proskun {
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B-fruma (3). Meira en 150 breytingar i pessu geni
hafa fundist i sjuklingum sem hafa verid greindir med
medfeddan métefnaskort (4). Sjukdémurinn erfist
med X-litningi, er vikjandi og leggst pvi einungis a4
drengi (5). Algengast er ad drengirnir greinist fyrir
tveggja dra aldur (6). Piltar me0 pennan sjukdém eru
hraustir fyrstu manudi @vinnar, en sykingar koma
fram pegar métefni méOurinnar prytur (7). Algengt
er ad drengir med pennan sjukdém fai sykingar af
voldum hjipadra bakteria, svo sem Streptococcus
pneumoniae og Haemophilus influenzae, en sjaldgef-
ara er a0 peir fai sykingar af voldum Staphylococcus
aureus og Streptococcus pyogenes (8). P4 hafa pessir
sjiklingar auknar likur 4 pvi a0 fa nidurgang af vold-
um Giardia lamblia (8). Langvarandi heilabélga og
heilahimnubdlga af voldum enteroveira er einnig vel-
pekkt hja sjiklingum med XLA (9). I samantekt
Lederman og félaga eru algengustu sykingarstaoir {
sjiklingum med medfeddan mdtefnaskort efri loft-
vegir (75%), nedri loftvegir (65%), meltingarvegur
(35%), hud (28%) og midtaugakerfi (16%) (10).
Endurteknar sykingar hjd sjiklingum med XLA
valda skemmdum & byggingu liffera og geta orsakad
medal annars berkjuskulk (bronciaectasis) og lang-
vinnan teppusjikdom { lungum (8). Alvarleiki sjuk-
démsins er po breytilegur milli sjaklinga, par ed sum-
ir gallar 1 btk geninu tengjast fremur vagri onemis-
belingu en adrir algerum motefnaskorti (11). P4 hef-
ur verid lyst breytilegri svipgerd pessa sjukdéms inn-
an somu fjolskyldu, par sem sumir fjélskyldumedlim-
ir fengu vaegar sykingar stoku sinnum en adrir itrek-
adar, alvarlegar sykingar (12).

I pvi sjikratilfelli sem ad ofan er lyst var um ad
reeda blodsykingu af voldum Campylobacter jejuni. 1
einstaklingum med edlilegar varnir er C. jejuni al-
geng orsok sykinga { meltingarvegi (13). Algengast er
a0 sykingar af voldum pessarar bakteriu gangi yfir ad
sjalfu sér (14), p6 ad vel sé pekkt ad sykillinn geti
einnig valdid praldtum nidurgangi (15). I undantekn-
ingartilvikum getur sykillinn borist { bl60, en hetta 4
blodsykingum er litil, adeins 1,5 blédsyking fyrir
hverjar 1000 idrasykingar (16).

Ifarandi sykingar, svo sem bl6dsykingar af voldum
Campylobacter sp. og skyldra bakteria, eru velpekkt
vandamal medal sjiklinga med medfeddan métefna-
skort (17). Lyst hefur verid tilvikum par sem sjuikling-
ar med XLA fengu bx0i bl6dsykingu og hudsykingu
er liktist heimakomu, er reyndist vera orsokud af
Campylobacter sp. (14). Skortur 4 IgM er talinn auka
heettu 4 sykingum af voldum pessara bakteria (14), en
synt hefur verio fram 4 ad ne&mi peirra fyrir bakterfu-
drepandi dhrifum sermis er mjog hdd badi compli-
menti og IgM (18). Sykingar pessar geta pvi verid
mjog prdlatar hja sjiklingum med motefnaskort.
Pannig hafa Autenrieth og félagar lyst tilfelli af C.
Jejuni sykingu { sjiklingi med XLA sem t6k meira en
tvo dr ad uppreta pratt fyrir lyfjagjof, en ad lokum



skiladi medferd med cipréfloxacini of métefnum til-
etludum drangri (19). Athygli vekur ad okkar sjik-
lingur var med jdkvadar saurrektanir, pratt fyrir ad
hann veri einkennalaus frd meltingarfeerum. Petta
kemur heim og saman vi0 reynslu annarra. Kerstens
og félagar lystu premur sjiklingum med medfeddan
motefnaskort sem hofou hidnetjubdlgu og blodsyk-
ingu af voldum C. jejuni, en enginn peirra hafdi nio-
urgang (14). T okkar sjuikratilfelli voru adaleinkenni
sjiklings bundin vi0 hid og m4 telja sannad ad netju-
boélgan hafi verid osokud af C. jejuni, bott engar rakt-
anir hafi verid teknar, enda hefoi slik synataka krafist
hudsynis { rektun. Einnig ma benda 4 ad jafnvel pott
slik syni séu tekin gengur erfidlega ad einangra Cam-
pylobacter fra hidnetjum sjiklinga med medfaeddan
motefnaskort pott um stadfesta sykingu sé ad raeda
(20) og er pvi ekki mzlt med peirri adferd til grein-
ingar.

A sidustu drum hefur nokkrum syklum verid Iyst
sem ndskyldir eru Campylobacter og geta valdid syk-
ingum { ménnum. Pannig var nylega lyst tilfelli par
sem Helicobacter-skyld bakteria olli prélatri bl6o-
sykingu og hudnetjubdlgu sem illa gekk ad uppraeta
pratt fyrir langvarandi og endurtekna syklalyfjamed-
ferd og gjof moétefna (21). Einnig getur sykillinn
Flexispira rappini valdio endurteknum hudsykingum
i pessum sjuklingahopi, en pessi bakteria er skyld
Helicobacter (17).

Meoferd sykinga af voldum Campylobacter er
einstaklingsbundin hja sjuklingum med XLA, en lik-
legt verdur ad teljast a0 moétefnastyrkur gegn pessum
syklum sé fremur ldgur i pvi moétefni sem hér er 4
markadi. Hiskammtamotefnagjof 1 @0 virdist hafa
jakveed dhrif 4 gang XLA og getur komio 1 veg fyrir
alvarlegar sykingar og afleidingar peirra (22). I ny-
legri tviblindri hollenskri slembirannsékn sem gerd
var 4 sjiklingum med umraddan sjikdém kom { 1j6s
a0 haskammtagjof métefna, 600 mg/kg fjordu hverju
viku minnkadi ekki einungis tioni sykinga heldur
einnig hversu lengi sykingar st6du yfir samanborid
vid gjof 300 mg/kg fjordu hverju viku (23). Einnig er
mikilvegt ad syklalyfjum sé beitt jafnhlida, en lang-
varandi notkun peirra getur aukid haettu 4 onemis-
myndun eins og pvi midur gerdist i pessu tilviki. I
peim tilfellum sem birt hafa verid hefur jafnvel purft
a0 beita fjolda syklalyfja af 6likum flokkum dsamt
gjof motefna til pess ad rdda nidurlogum pessara syk-
inga (17, 21).

Vid hofum lyst sjikratilfelli par sem ungur madur
fékk blodsykingu og endurteknar hudsykingar af
voldum Campylobacter jejuni sem tokst ad vinna &
med samsettri medferd moétefna i mjog hdum
skommtum og syklalyfjagjof. I ljési vaxandi fjolda
onemisbeldra einstaklinga hér 4 landi og annars
stadar { vestrenum rikjum er mikilvaegt ad hafa sjald-
gxfar sykingar { huga pegar einstaklingar med skert-
ar varnir eiga { hlut, sérstaklega ef svorun vid hefo-
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bundinni medferd er afatt. Einnig mun breytt sam-
setning pjddarinnar sem og aukin ferdalog til fjar-
legra landa gera pad ad verkum ad sykingar sem
40ur voru fasédar farast { voxt. P4 minnir petta
sjukratilfelli 4 a0 greining og medferd sykinga er svid
sem er { Orri préun og stodugt batast vid ny birtingar-
form ,,gamalla” sjikdéma og jafnvel ,,nyir* syklar.
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