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FRAEDIGREINAR

TILFELLI MANADARINS

Tilfelli manadarins

Sextiu og tveggja 4ra karlmadur leitadi til
hudsjikdémalaeknis vegna hidbreytinga a hnjam.
Hann var ekki med kldda eda 6peegindi énnur en
pau ad buxur nuddudust vid breytingarnar og
bleeddi pa tr peim. Breytingarnar hofou verid
6breyttar 1 nokkra manudi og engin einkenni fra
6drum liffeerum. Utbrotin eru synd 4 mynd 1, en
pau voru upphleypt og afmorkud vid hné beggja
vegna. Skodun var ad 60ru leyti 6marktaek. Tekid

Mynd 1. Hiidiitbrot 4 hnjdm sjiiklings.
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Mynd 3. Utfellingar litadar med PAS-litun.

var syni tr hddinni og er HE litun synd & mynd
2 og PAS litun 4 mynd 3. Hann hafdi fengid
kransaedasjukdom og fékk kransaedastiflu 2006.
Hann var a eftirtéldum lyfjum: acetylsalicylsyru,
metoproldl, candesartan, atorvastatin, isosorbid
mononitrat), en annars heilsuhraustur.

Hver er likleg greining og hver eru videigandi
naestu skref { uppvinnslu?

Mynd 2. Hiidsyni med bandvefsaukningu { dermis og
eosinophilar iitfellingar.
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MANADARINS

Svar vi0 sjukratilfelli
manadarins

Vefjasynid 4 mynd 2 synir bandvefsaukningu i
ledurhtid (dermis) og eosinophil ttfellingar. PAS
jakveedu utfellingarnar i hadsyninu a mynd 3
benda sidan til ad um IgM dtfellingar 1 hud geti
verid a0 reeda. Gerdur var rafdrattur & préteinum
i sermi sem syndi IgM paraprétein 28 g/l
Sjuklingur var auk pess med veegt bl6dleysi, eda
121g/L en blédmynd var ad &dru leyti edlileg.
Tekid var beinmergssyni sem syndi iferdir litilla
eitilfrumna auk lymphoplasmacytoid frumna og
mastfrumna. Greiningin er pvi Waldenstroms
macroglobulinemia (WM). To6lvusneidomynd af
halsi, brj6sti og kvidarholi syndi hvorki eitla-
steekkanir né miltis- eda lifrarsteekkun.

WM var fyrst lyst arid 1944 af Jan Waldenstroms
sem lysti tveimur sjiklingum med eftirfarandi
einkenni: nefbleedingu, blédleysi, eitlasteekkanir,
aukna blédseigju, heekkad sokk og iferd eitilfrumna
i merg.! Sidan pd hefur lag-illkynja (low-grade) B
eitilfrumukrabbamein med IgM einstofna métefni
verid sérstakt kliniskt heilkenni' og er skilgreint
sem lymphoplasmacytic lymphoma (LPL) med
einstofna IgM métefni 1 sermi. Sjikdémurinn er
sjaldgeefur eda um 5% af 6llum non-Hodgkins
eitilfrumukrabbameinum. Nygengi sjikdémsins
er i kringum 0.3/100.000 & ari,>*hann er algengari
hja korlum og eykst med aldri. Helstu einkenni
WM tengjast iferd illkynja eitilfrumna i merg eda
onnur liffeeri. Einkenni ma einnig rekja til mikils
magns einstofna IgM métefna i sermi." * Métefnin
geta tengst sérteekt akvednum vefjum eins og til
deemis taugum og valdid fjoltaugabdlgu. Auk
pess auka métefnin seigju bléds og kallast pad
,hyperviscocity syndrome”og er til stadar hja um
pad bil 20% sjtiklinga.* Aukinni seigju bl6ds fylgir
oft aukin bledingarhneigd, oskyr sjén, svimi,
hofudverkur og sljoleiki.**

Einkenni frd had eru sjaldgef i WM og er
adeins lyst hja 5% sjuklinga.” ® Huideinkenni
geta verid Osérteek eins og ofsakladi eda blami
og sar a nefi, eyrum, fingrum og tam. Sértaeku
htideinkennin eru ymist vegna iferdar einstofna
eitilfrumna eda vegna ttfellinga parapréteina i
huo. Slikar breytingar sdust einmitt i pessu tilfelli
og eru kalladar ,macroglobulinosis cutis”.”® Unnt
er a0 stadfesta greininguna med 6neemislitunum
fyrir IgM métefnum a hiidsyninu og var pad gert
pessu tilfelli (mynd 4).

Mynd 4. Jikveed onemislitun fyrir IgM-motefninis.

WM er oftast heegfara sjukdémur og er
yfirleitt bedid med medferd hja einkennalausum
sjuklingum. Pegar einkenni gera vart vid sig
er oftast gripid til lyfjamedferdar. Pau lyf
sem helst hafa verid notud eru clorambucil,
cyclofosfamide, fludarabine og
mismunandi samsetningum.* Hjé einstaklingum
sem eingdngu hafa einkenni aukinnar blédseigju
er stundum gripid til plasmaskilunarmedferdar
(plasmapheresis) og pannig minnkad magn IgM
motefna 1 sermi.* Préatt fyrir toluverdar framfarir
i medferd sidustu ar er sjukdémurinn ekki enn
leeknanlegur og medallifun sjiklinga fra greiningu
er i kringum 60 manudir.*

rituximab 1
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