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TILFELLI MANAPARINS

Tilfelli manadarins

Teeplega attreed 4dur hraust kona leitadi a
heilsugeeslustod vegna nokkurra vikna sogu
um vaxandi slappleika, lystarleysi og maedi. Vid
skodun reyndist hin daberandi f6l og kvartadi
um meedi. Ad 60ru leyti var skodun émarkverd.
Gert var skyndiprof & bl6drauda sem meeldist 44
g/L. Hun var pvi send 4 Landspitala til frekari
uppvinnslu. Vid komu & bradaméttoku kvartadi

po~=

Mynd 1. Bl6dstrok.

hin um maedi en skodun leiddi ekkert nytt 1 1j6s.
Hun t6k engin lyf og ekki sast merki um bl6d i
heegdum (neikveett Hemoccult ®). Néakveemari
meelingar & blédhag syndu verulegt bl6dleysi med
blédraudagildi 45 g/L, MCV 120fL (vikmork 80-
97fL) og RDW 26,5% (vikmork 10,6-13,2%). Fengid
var blédstrok sem synt er d mynd 1.
Hver er liklegasta greiningin og medferd?
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Case of the month:
Autoimmune hemolytic
anemia.

Icel Med J 2009; 95: 203-5
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Mynd 2. Staekkun af mynd 1. Hér sést net-
fruma (bld 0r) og hnattraudkorn (raud or).

FRAEADIGREINAR
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Svar vio tilfelli manadarins

Hér er um ad reda tegund eydingarblédleysis sem
kallast sjélfsofneemisraudalosblodleysi (e. Auto-Immune
Hemolytic Anemia, AIHA)." Petta er stérfrumublédleysi
(MCV 120 fL) og & blédstrokinu sjast greinilega hnatt-
raudkorn og aukning & netfrumum (mynd 2).

Eydingarblodleysi getur verid arfgengt eda dunnid
og er haegt ad skipta i innanada eydingu vegna beinna
averka 4 raudkornunum eda utanaeda eydingu i milta
vegna raesingu atfruma gegn peim. Arfgengt eyding-
arblodleysi stafar fyrst og fremst af efnaskiptagdllum {
raudkorninu sjalfu eda byggingargollum i frumuhimnu
eda blédrauda. Aunnid eydingarblédleysi getur medal
annars komid i kjolfar sykingar, sést vid ofneemisvid-

brogd vid blodgjof eda gegn lyfjum, dreifda blédstorku
(DIC), beina 4verka til deemis fra gervihjartalokum, raud-
kornaeydingu nybura eda AIHA auk annarra sjaldgeefari
orsaka. Idulega er leekkun & 6bundnu haptéglébini sem
bindur frian blédrauda en magn hans eykst vid eyding-
arblédleysi. Heekkun sést yfirleitt 4 6tengdu bilirtbini og
LDH. { pessu tilfelli var bilirtibin haekkad eda 66 pmol /L
dsamt pvi a0 LDH var verulega haekkad eda 1260 U/L.
Haptéglébin var somuleidis toluvert leekkad (0,10g/L).
Einkennandi fyrir eydingarbl6dleysi eru haekkadar net-
frumur 1 bl6di sem er visbending um heilbrigda merg-
starfsemi sem reynir med aukinni framleidslu ad vinna a
méti eydingunni. { tilfellinu var netfrumutalning ha sem
endurspegladist { mjog hau MCV.

Einkenni eydingarblddleysis eru yfirleitt hin almennu
einkenni blédleysis eins og sést 1 pessu tilfelli, svo sem
preyta, meedi, minnkad tthald og hjartslattur. Sérteek
einkenni eydingarbl6dleysis sjast frekar vid hradan
sjikdémsgang og eru pau helst dokkar litabreytingar &
pvagi vegna ttskilnadar blédrauda auk pess sem gula,
bjigur, eitlasteekkanir, miltissteekkun og lifrarsteekkun
getur sést.”

Orsok AIHA eydingarblédleysis eru sjélfsmotefni sem
myndast gegn métefnavokum & yfirbordi raudkorna. {
um 80% tilfella er pvi midlad med IgG sjalfsmétefnum og
bindast pau pa métefnavékum 4 yfirbordi raudkorna vid
likamshita og kallast pa hitakekkjunarmotefni. Ef sjélfs-
métefnin eru IgM pa bindast pau fjolsykrum & yfirbordi
raudkorna vid <37°C hita og kallast pa kuldakekkjunar-
métefni. T kjolfarid eru pau fjarleegd af dtfrumum 6naem-
iskerfisins. Oft fjarleegja atfrumurnar einungis hluta
af frumuhimnu raudkornanna og breytist
. pa 16gun peirra tr pvi ad vera tvihvolfa i

kilulaga og kallast pa hnattraudkorn. Pau
geta sidur adlagad sig ad prongum sedum og
brotna pvi frekar nidur.

Ef um eydingarblddleysi er ad reda og
grunur er um AIHA pa er framkvaemt beint
Coombs-proéf. Par eru raudkorn sjiklings
pvegin og peim blandad vid métefni gegn
IgG og pattum magnakerfis (e. compliments)
a yfirbordi peirra. Profid er jakveett ef raud-

kornin kekkjast og bendir pad til ad métefni

séu a yfirbordi peirra. Pessi moétefni geta p6 sést an pess
ad um eydingarblédleysi sé ad raeda, til deemis vegna
ofneemisvidbragoa vid bl6dgjof, aukaverkana lyfja, vid
sjalfsofneemissjiikdoma auk ymissa bl6dsjiikdéoma.?
Naudsynlegt er ad greina ndnar sjilfsmétefnin 4 yf-
irbordi raudkornanna og er su greining forsenda pess ad
heegt sé ad stadfesta ad um AIHA sé ad reeda.

Erlendar rannséknir benda til ad nygengi sjikdéms-
ins sé um 1-3 4 hverja 100.000 og er pad tvofalt algengara
hja konum.? Likt og var raunin i pessu tilfelli finnst {
flestum tilfellum engin dsteeda pess ad sjuklingar préa
med sér AIHA med hitakekkjunarmétefnum, enda
pott slik moétefni geti sést vid ymsa sjalfsofneemis- og
bandvefssjikdéma, til deemis i raudum tlfum, en einnig
vid illkynja bl6dsjiikdéma, svo sem langvinnt eitilfrumu-
hvitbleedi® og Non-Hodgkins eitlakrabbamein. Auk pess
getur AIHA sést vid ymsar veirusykingar.

Hja fullordnum er sjikdémsgangurinn yfirleitt lang-
vinnur. Ef bl6dleysid er mikid parf sjiklingurinn idulega
blédgjof og er pa mikilvaegt ad finna heppilega blédgjafa
med adstod Bléobankans. Einnig er mikilveegt ad kanna
hvort um undirliggjandi orsdk sé ad reeda og medhondla
hana. Auk pess er meelt med pvi ad sjiklingar taki f6l-
insyru.2 Medferdin vid AIHA med hitakekkjunarmétefn-
um midast fyrst og fremst ad pvi ad minnka framleidslu
sjalfsmotefnanna eda tempra vidbrogd likamans vid
peim. Eru sterar oftast kjormedferd* en ef svorun er léleg
er haegt ad gripa til 6neemisbaelandi eda frumudrepandi
lyfja, oftast azathioprine eda cyclophosphamide.® Einnig
kemur til greina ad fjarleegja miltad med skurdadgerd® og
gefa immunoglobulin 1 a0 til ad ad tempra viobrogo lik-
amans vi0 sjalfsmétefnunum. Loks hefur i erfidari tilfell-
um verid notud einstofna métefni gegn B-eitilfrumum
(rituximab) med agaetis arangri.”

Vid innlogn fékk sjuklingurinn okkar fjérar einingar
af raudkornapykkni og var hin sett 4 hdskammta stera-
medferd. Prétt fyrir p4 medferd var hiin enn med virkt
eydingarblddleysi og ldg i blodrauda og pvi var baett vid
cyclophosphamide med g6dri verkun. Um premur man-
udum sidar var hin komin af badum lyfjunum og nt ari
sidar hefur enn ekki borid 4 blédleysi aftur.

bakkir fa Engilbert Sigurdsson og Témas Gud-

bjartsson fyrir dbendingar og yfirlestur.
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