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IgG4-tengdur sjukdémur getur valdié meinsemdum i ymsum liffaerum.
Hann likist oft &exli eda bolgu i einu eda fleiri liffzerum i senn. Pessar
meinsemdir eru samsettar af péttri iferd plasmafrumna sem tja IgG4-
métefni 4 yfirbordi sinu. | blédi getur sést haekkun & IgG4-métefnum og
Oproskudum plasmafrumum. Eftir pvi sem sjukddémurinn préast, verdur
orvefsmyndun i pessum meinsemdum og hdn raedur svoruninni vié

Tilfelli

Heilsuhraust reglusdm kona faedd 1949 fann hnut i vinstra brjosti
1 april 2003. Vid 6mskodun & brjostinu var hnaturinn émsnaudur
og péttur. Hnaturinn var fjarleegdur med fleygskurdi skommu sid-
ar. Skodun a syninu leiddi 1 ljos pétta iferd plasmafrumna adleegt
kirtilgéngum og kirtilvef, an merkja um illkynja voxt. Vefjagrein-
ing var plasmafrumubrjéstabdlga.

Eftir petta var konan frisk par til 1 jantiar 2006, er hin vakn-
adi eina néttina med saran verk undir haegra rifjabardi. Hun for &
bradamottoku par sem gerd var dmskodun af kvidarholsliffeerum,
sem var edlileg. Lungnamynd syndi iferd 1 haegra lunga sem var
tulkud sem lungnabdlga. Konan var medhondlud med syklalyfi og
atskrifud heim. Premur manudum sidar fékk konan aftur takverk
1 heegri hluta brjostkassa. Hun leitadi aftur a bradamottoku, endur-
tekin rontgenmynd af lungum syndi restar af iferd. Konan fékk
aftur syklalyf og var utskrifud heim af bradamottoku. Manudi sid-
ar fékk han hita og takverk vinstra megin i brjostkassa, lungna-
mynd syndi nyja iferd i vinstra lunga. Enn 4 ny var hun sett &
syklalyf og utskrifud.

[ névember 2007 var fengin télvusneidmynd af lungum sem
syndi péttingu um mitt hegra lunga. Meelt var med endur-
tekinni rannsékn eftir prja manudi. { febriar 2008 syndi ny
tolvusneidmynd minnkandi péttingu 1t vid fleidru 1 heegra lunga.
[ lok &rs 2010 feer konan enn 6ndunarfaeraeinkenni sem leiddi til
pess ad fengin var ny toélvusneidomynd af lungum. T6lvusneid-
myndin syndi tveggja cm hnutétta iferd, steerri en adur, a sama
stad ut vid fleidru i heegra lunga. { framhaldinu var sjuklingi
visad i greiningarferli lungnazxla 4 Landspitala. Ondunarpréf
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medferd sem byggist & steramedferd og 68rum dnsemisbzaelandi lyfjum.
Nylega hefur verid synt fram a géda svérun med liftaeknilyfinu rituximab.
Lyst er sjukrasogu konu sem greindist med hnut i brjésti og fyrirferd i
lunga sem reyndist eftir langa greiningartof vera |gG4-tengdur sjukdémur
par sem medferd med rituximab gaf sjukdomshlé.

og berkjuspeglun var hvort tveggja edlilegt, nalarsyni ar hnuatn-
um syndi trefjavefslungnabdlgu (organizing pneumonia). A pessum
tima var mikil bolgusvorun i bl6di, sokk 98 mm/klst. Steramedferd
var hafin, gefid var prednisélén 40 mg daglega. Hntturinn minnk-
adi nokkud i byrjun, en for sidan aftur steekkandi. Steramedferd
var aukin en pad hafdi ekki ahrif a sjikdémseinkennin. Pegar
parna var komid sdgu var sjikdémurinn talinn illkynja og pvi var
akvedid ad nema breytinguna 4 brott med opinni skurdadgerd.

[ jan{ 2011 var gerdur fleygskurdur & heegra lunga, hnutur-
inn var fjarleegdur 1 heild sinni med skurdadgerd. Vid skodun a
syninu sast orvefsmyndun med boélgufrumum sem voru fyrst
og fremst litlar eitilfrumur, einnig sast mikid af plasmafrumum.
Gerdar voru 6nemislitanir sem syndu blondu af CD-20 og CD-3
jakveedum eitilfrumum. Mikid sast af fjdlstofna plasmafrumum.
Bent var 4 ad utlit pessara breytinga veeri svipad og sast i brjosta-
vefsyninu fra drinu 2003. { blédprufu reynist vera 1itid paraprotein
IgG kappa 0,15g/L. Tekinn var beinmergur sem syndi fjolstofna
plasmafrumnaaukningu.

[ jantiar 2013 veiktist konan enn & ny med maedi, hita, megrun
og almennum slappleika. Blédprufur féru versnandi ad nyju, med
mikilli bélgusvérun eins og adur. Aftur kom verkur undir haegra
rifjabard. Tolvusneiomynd af kvid syndi bolguiferd i fitu adlegt
heegra lifrarbladi. Tolvusneiomynd af lungum syndi vaxandi
péttingu midlegt i heegra lunga med eitlasteekkunum i midmeeti.
Utlit breytinganna vakti grun um krabbamein (mynd 1). Gerd var
tolvustyrd grofnalarastunga og synataka fra péttingunni i haegra
lunganu.  pessu syni sédust sams konar vefjabreytingar og i fyrri
synum.

A9 radi lungnalaeknis sjuklingsins voru 6ll vefjasynin send til
Massachusetts General sjikrahassins (MGH) 1 Boston til endur-

greiningar.

1gG4-tengdur sjikdomur: Umraeda

IgG4-tengdur sjukdémur getur valdid meinsemdum i ymsum lif-
feerum. Pessar meinsemdir eru samansettar af péttri iferd eitil- og
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Mynd 1. Tolvusneidmynd af lungum tekin i janiiar 2013 synir stora fyrirferd i midju
haegra lunga.

plasmafrumna sem tjd IgG4-métefni & yfirbordi sinu. I pessum
meinsemdum er oft hnattlaga drvefsmyndun, med blaedabdlgu
og raudkyrningum (eosinophil hvit blodkorn). P4 er IgG4 haekkad
i sermi i meira en helmingi tilfella. Sjakdémnum var fyrst lyst 2003
af Kamisawa,' sem sjalfsofneemis-brisbélgu. Syni fra 8 sjuklingum
i peirri rannsékn syndi plasmafrumur med IgG4 a yfirbordi sinu.

Margir sjukdémar sem lengi hafa verid pekktir undir ymsum
ndfnum hafa na verid endurgreindir sem IgG4-tengdir sjukdém-
ar.2 IgG4-tengdur sjakdémur getur birst med margvislegum heetti,
fra einu eda fleiri liffeerakerfum i senn. Oftar en ekki frd mérgum
liffeerum samtimis, svo sem tara- og munnvatnskirtlum (Mikulicz’s
syndrome, Kiittners-sexli (submandibular munnvatnskirtlar)), augn-
toft, skjaldkirtli (Riedel s thyroiditis), gollurshuisi, lungum, brjéstum,
gallvegum, brisi, nyrum, dseed, drvefsmyndun i kvid (retroperito-
neal fibrosis, Ormonds-sjukddémur), blodruhalskirtli, htid og fleiri
liffeerum. Ef sjtkddémurinn a upptok sin 1 liffeerum hofuds og hals
er kynjahlutfallid jafnt, en ef sjtkdémurinn a upptdk annars stadar
er hann mun algengari medal karla. Sjatkdémsmynd og horfur eru
aftur & méti svipadar milli kynja.?

Talid er ad IgG4-motefnin hafi ekki pydingu i meingerd sjuk-
doémsins, heldur endurspegli 6neemisfreedilega svorun vid dpekktu
areiti. Talid er ad B-eitilfrumur og pa sérstaklega Oproskadar
plasmafrumur (plasmablastar) i blédrasinni leiki stért hlutverk
i pessum sjukdémi 6had magni IgG4-mdtefnisins 1 blédrasinni.
Baedi B-eitilfrumur og éproskadar plasmafrumur hafa hlutverk i
pvi ad kynna moétefnavaka (antigen) fyrir T-eitilfrumum. Nyjar vis-
bendingar eru um ad einstofna CD4-jakveaedar T-eitilfrumur sem
finnast baedi i bl6di og vefjameinsemdum i miklum meeli hja pess-
um sjuklingum skipti miklu i tilurd pessa sjukdéms,* b6 svo ad
orsakir sjukddmsins séu 6kunnar enn sem komid er.>®
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Mynd 2. IgG 20x onamislitun fyrir IgG4 sem litar storan hluta af plasmafrumum {
lungnavef.

Mynd 3. Tolvusneiomynd af lungum tekin i febriiar 2015, tepum tveimur drum eftir
rituximab-medferd. Edlileg mynd.

Sjukdémurinn getur likst aexlissjukdomum eda langvinnum
bolgusjukddmum 1 hinum ymsu liffeerum. Sjaklingarnir geta
fengid almenn einkenni eins og hita, slappleika og megrun en
algengast er ad stadbundin sjukdémseinkenni fra vidkomandi
liffeeri séu rikjandi. { blodi getur sést bélgusvorun.® Lykilatridi 1
greiningu pessa sjikddms er ad na i syni ir meinsemdinni og
lita fyrir IgG4-tengdum plasmafrumum.” Einnig er heegt ad meela
og meta Oproskadar plasmafrumur i fleedissja, en mikil fjolgun
pessara frumna sést oft i pessum sjukddmi, sem getur hjalpad til
vid greiningu sjukddmsins. Pessum frumum feekkar mjog eda peaer
hverfa timabundid vid medferd med rituximab.® Mikilvaegt er ad



TILFELLI

vera & vardbergi gagnvart pessum sjukdémi hja sjaklingum med
torkennilega eexlis- eda bélgusjukdoma.

Orvefsmyndunin { hinum sjika vef redur svéruninni vid
Onemisbalandi medferd, sé hiin mikil ma buast vid draemri svor-
un vid medferd. Engar tviblindar rannsoknir liggja fyrir um pad
hvernig medhondla eigi petta sjukdomsastand. Oftast eru notadir
sterar, prednisélén 0,6-1,0 mg/kg og skammturinn minnkadur nid-
ur 1 samreemi vid svérun. Einnig hafa verid notud sterasparandi
lyf eins og azathioprine, mycophenolate mofetil og methotrexate.?
Rituximab er nytt lifteeknilyf sem er einstofna motefni gegn CD-
20 eggjahvituefni & yfirbordi B-eitilfrumna og hefur einnig gef-
i0 goda raun.’ Petta lyf veldur verulegri timabundinni feekkun a
B-eitilfrumum og peim plasmafrumum sem proéast fra peim. Horf-
ur sjuklinga med pennan sjukdém eru mjog breytilegar, minni-
hluti sjuklinga leeknast med timabundinni éneemisbaelandi med-
ferd. Flestir sjuklinganna fa hins vegar langvinnan sjukdém sem
halda parf i skefjum med st6dugri 6neemisbaelandi medferd.

Vefjasyni fra sjuklingnum sem send voru til MGH i Boston
syndi, pegar gerd var sérheefd litun, aberandi IgG4-jakveedar
eitilffrumur (mynd 2). Sjuklingurinn var medhdndladur 1 april
2013 med rituximab, 1000 mg gefid i eed 1 tvo skipti med tveggja
vikna millibili. Einnig voru gefnir sterar um munn. Sterarnir voru

minnkadir nidur i ekkert seinni part pess ars. Sjuklingurinn hefur
sidan verid 4n medferdar vid gbda lidan. T6lvusneidmynd af lung-
um tekin i febrtaar 2015 syndi nénast edlilegt astand (mynd 3). Sio-
ustu blodprufur fra febraar 2017 voru edlilegar: CRP <3g/L og sokk
2 mm/klst.
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ENGLISH SUMMARY

Tumors of unknown origin: Case report

Arni Jén Geirsson', Sigridur Pordis Valtysdéttir2, Andrés Sigvaldason!, Margrét Sigurdarddttir?

IgG4 related disease is a recently recognized chronic fibrotic, inflammatory
condition, caused by infiltrating IgG4 positive plasma cells that can cause
tumor like disease in almost any organ in the body. Typical histopathology is
lymphoplasmocytic infiltration of IgG4 positive cells, storiform fibrosis and
obliterative phlebitis. Glucocorticoids alone or in combination with B-cell
depletion with rituximab causes often good, lasting response. We present

here a lady with recurrent lung infiltration that simulated pneumonia and later
tumor of the lung. She was also earlier diagnosed with lump in the breast that
was found to contain similar IgG4 positive plasma cells that was also demon-
strated in the lung biopsy. She responded very well to rituximab given on 2
occasions. Three years after this treatment she is in total remission.
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