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SJUKRATILFELLI

INNGANGUR

Utbrot eru idulega einkenni sykinga, baedi
stadbundinna og blédborinna. Allir leeknar
bekkja deemi um slikt, svo sem heimakomu og
hudblaedingar vid heilahimnubolgu. Hins vegar
gleymist oft ad onnur einkenni sykinga svo sem
hiti og aukning hvitra blédkorna geta einnig fylgt
hudsjukdémum. Demi um betta er »psoriasis
pustulosa« og »erythroderma«. Fleiri slika
sjukdoma getur rekid a fjorur leekna.
Eftirfarandi sjukratilfelli er deemi um betta auk
bess sem pad er fyrsta slika tilfelli® sem birt er &
islensku.

SIUKRASAGA

Sextiu og fjogurra ara gémul kona var 16gd inn 4
lyfleekningadeild Landakotsspitala vegna hratt
vaxandi samhverfra Gtbrota og hita. Hin hafdi
veri® hraust bar til 9 dégum fyrir innlégn en ba
veiktist htin med seerindum i halsi, slappleika og
uppkostum auk 39 stiga hita. Hitinn hélst milli
38-39 stig ad innlogn.

Prem dégum fyrir innlégn tok hn eftir atbrotum
sem voru samhverf, i 16fum og iljum en auk bess
yfir lidum og upphandleggjum. Fram ad
innlagningardegi h6fdu atbrotin staekkad talsvert
og breidst mjog hratt ut. Konan fann fyrir
svolitlum eymslum i Gtbrotunum en enginn kl4di
fylgdi peim. Eftir ad Gtbrotanna vard vart fann
hun fyrir seerindum i halsi.

Engir lidverkir fylgdu. Sjén var edlileg og engin
saga um fyrri augnsjukdoéma. Engin meedi fylgdi
pessum veikindum og hafdi han alla tid verid
hraust i lungum og hjarta. Matarlyst var edlileg
og engin einkenni voru fra meltingarfeerum.

Sjuklingurinn taldi sig aldrei hafa fengi® ofnaemi
um zvina og hafdi ekki tekid nein lyf undanfarna
manudi. Hun starfadi vid raestingar og engin saga
var um ferdaldg eda hasdyr.

Fyrra heilsufar: Alla tid verid hraust, einu sinni
legid & sjikrahusi vegna modurlifsadgerdar.

Barst 15/04/1988. Sampykkt 01/11/1988.

Fjolskyldusaga: Ekki vitad um neina settgenga
sjukdéma.

Skodun vid komu: Konan var i edlilegum
holdum, en talsvert veikindaleg. Gaf hun
greinargédar upplysingar um heilsufar sitt. Engar
eitlastaekkanir voru finnanlegar og slimhtidir
edlilegar ad sja. BP 150/95, puls reglulegur
100/min. Aberandi utbreidd utbrot voru 4 badum
héndum (mynd 1) en bé mest samhverft 4
hypothenarsveedum (litlafingursbungu) (mynd 2)
med talsverdum brota (induration) og roda sem
hvarf begar bryst var 4. Sum utbrotin liktust
marktoflu (cocarde). Auk bess var aberandi
blédrumyndun (vesicula). Utbrotin voru djap
raudbla ad lit og hringlaga 0,5-3 cm i pvermal. A
upphandleggjum sjast samskonar blettir, auk pess
byrjandi & leerum beggja vegna og baki.

Skodun & hofdi var edlileg. Eymsli voru ekki yfir
gagnaugum og edlilegur zdaslattur fannst par. A
heegra auga var talsverdur slimhtdarrodi hlidlaegt
(mynd 2) og aberandi augnslimuadateikning 4
heegra hluta auga. Hlidlegt 4 heegri augnabrun
var litill protinn hringlaga blettur. Skodun 4
augnbotnum var edlileg. Sjuklingur var med
gervitennur, en engin Gtbrot eda breytingar voru i
slimhadum i munni. Edlilegur slattur var &
halsslagaed, ekkert fleedishljod. Barki var i
midlinu og skjaldkirtill edlilegur. Skodun a
brjostkassa leiddi i 1j6s edlilega brjostkirtla og
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engar eitlasteekkanir fundust { holhéndum.
Lungnahlustun var edlileg. Hjartaskodun var
edlileg utan tstreymisohljods i systolu. A kvid
var or i midlinu fra nafla til lifbeins en engar
fyrirferdaraukningar eda liffeerastackkanir
fundust, kvidurinn var mjukur og eymslalaus.
Garnahlj6d voru edlileg. Endaparmsskodun var
edlileg. A tutlimum og baki voru hvergi merki um
lidbolgu eda eymsli, en 4 fétum vottadi fyrir bjag.
Skodun a taugakerfi leiddi ekkert oedlilegt 1 1j6s.

Rannséknir: Hb 133 g/1, Hct 0,406 1/1, sokk 80
mm/klst, Hbk 14,6 *109 /IMCHC 334 g/1, MCV
92 U, MCH 30,8 pg, rbk 4,46 *10 12 /1.
Deilitalning: stafir: 2%, segm 60%, lymf 34%,
eos 1%, mono 3%. Bl6dflogur: auknir, tox. gran
+ +. Leynt blo6d fannst ekki i heegdum. Almenn
bvagskodun: 1-4 rbk pHpF, 0-3 hvblk, ad 60ru
leyti edlilegt. Rafvakar (electrolytar): se-Na 139
mmol/l1, se-K 3,6 mmol/l, se-Cl 114 mmol/1,
se-HCO3 23 mmol/1, sykur i sermi 8,8 mmoél/1,
se-kreatinin 85 mol/1, se-alk fosf 43 U/I, se-
ALAT(GPT) 25 U/, se-GGT 37 U/I. Se-prétin
rafdrattur: se-protin 71 g/1, se-albimin 38 g/1,
se-alfa 1 glébulin 4 g/1, se-alfa 2 glébulin 9 g/1,
se-beta glébulin 8 g/1, se gamma gldbulin 11 g/1.
Plasma prétin status: se-haptoglobulin 5,04 g/1,
se-orosomucoid 2.04 g/1, se IgA 1,67 g/1, se-IgG
11,93 g/1, se-IgM 0,86 g/1.

Rontgen rannsoknir: edlileg hjarta- og
lungnamynd.

Adrar rannséknir: Blédvatnsprof vegna
veirusjukdéma: Engin nyleg syking. Raektun
stroksyna fra halsi var neikvaed.

Saursyni syndi engan voxt af Salmonella eda
camphylobacter og var neikveett fyrir veirum med
ELISU og almennum reektunaradferdum.
Blodreektanir og pvagraektanir voru neikvaedar.
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RF-Rheumaton og RF ELISA auk ANA voru
neikvaed. Antistreptolysin O (AST;ASO) og
antistaphylolysin (ASTA) voru neikvaed. VRDL
og Mantoux var neikvaett. EKG var innan
edlilegra marka. Tekid var syni fra utbroti 4
upphandlegg. Vefjasvar leiddi i 1jos talsverda
bolgufrumuiferd i ledurhad og i pekjunni, sem
eru adallega kleifkjarna hvit blédkorn
(neutrophilar) en einstaka eosinfiklar
(eosinophilar), einnig hnattfrumur. Adar eru
bunnveggja og an fjdlgunar.

SVAR

Sjaklingar med hita af 6pekktum uppruna og
hrattvaxandi utbrot auk almenns slappleika eru
oft rannsakadir itarlega 4 lyflaekningadeildum
spitalanna. Orsakir hita af é6pekktum uppruna
geta verid margvislegar. Eina orsok hans hefur
1iti® borid 4 géma hérlendis pé ad naudsynlegt sé
ad hafa hana med i mismunagreiningunni:
Sweet’s syndrome.

Hadsyni fra upphandlegg stadfesti einmitt pa
sjikdomsgreiningu sem sérfraedingur i
hudsjukdoémum hafdi sett efst & blad: Sweet’s
syndrome (acute febrille neutrophilic dermatosis).

Sweet’s syndrome (1) verdur oftast hja konum &
aldrinum 30 til 60 ara og lysir sér med hratt
vaxandi Gtbrotum, fyrst og fremst 4 Utlimum, {
andliti og 4 halsi. Pessum utbrotum fylgir har hiti
og almennur slappleiki.

Orsakir Sweet’s syndrome eru ékunnar. Nylegar
rannsOknir benda til galla i vidbrogdum vid
efnaareiti (chemotaxis) 4 kleifkjarna hvitum
blodkornum (neutrophilum) (2) og ofstarfsemi
gleypla (3). Sjukdémurinn byrjar oftast med
einkennum sem likjast infliensu eda efri
loftvegasykingu. Auk bess hefur Sweet’s
syndrome verid 1yst i kjolfar bolusetningar.

Einkennin leyna sér ekki p6 ad sjukdémurinn sé
oftast ekki greindur fyrr en eftir 6tal rannséknir
sem utiloka adra kerfissjukddéma. Sjaklingurinn
er me® haan vidvarandi hita og hefur oft einkenni
blédborinnar sykingar. S6kkid er yfirleitt talsvert
hzekkad og kleifkjarna hvit blédkornahaekkun
(neutrophilia) er algeng. Utbrotin eru aum
vidkomu og raud-blaleit eda daufraud pykkildi,
stundum Oregluleg eda med audum bletti
midsveedis (annuler). Oftast samhverf og hverfa
eftir 2-3 vikur. A seinni stigum geta komid
graftarbdlur (pustulur). Algengir fylgifiskar eru
slimhimnubdlga i augum og hvitubdlga
(episcleritis), vodva- og lidverkir, sem skemma
ekki lidina.
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Skodun vefjasyna leidir { 1j6s mikla stadbundna
kleifkjarna hvitblodkorna (neutrophila) iferd i
ledurhud (dermis). Einnig eru til stadar
hnattfrumur og edsinfiklar (eosinophilar) i efri-
og midledurhid. Fyrir utan sedavikkun
(vasodilatation) og veega &dapekjubdlgu sjast
yfirleitt ekki merki um alvarlega eda brada
&0abodlgu (vasculitis).

Mikilveegt er ad greina bennan sjukdom til ad
fordast tafir vegna leitar ad féldum sykingum.
Sweet’s syndrome lysir sér 4 tvennan hatt. Annars
vegar er orsok pess 6pekkt. Pad er sjukdomur
midaldra kvenna med utbreiddum kleifkjornum i
blodi og hid, hau sokki og hita auk demigerdra
atbrota a halsi, hofdi og efri hlutum likamans.
Sjukdomurinn laeknast oftast eftir
barksteramedferd.

Einnig er til Sweet’s syndrome samfara illkynja
sjukdémum. Allt ad 15% sjuklinga med pessa
gerd hafdi einnig hvitblaedi, oftast af inyelocyta
eda monomyelocyta gerd (4). Pessi tegund
sjukdomsins leggst jafnt 4 konur og karla en ad
60ru leyti lysir hann sér eins og bar sem orsék er
obekkt. Po eru karlar gjarnan blodlausir og med
faar og afbrigdilegar blodflogur. Dreifing
utbrotanna er jofn 4 efri og nedri hluta likamans.
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Pessi lysing 4 Sweet’s syndrome getur pvi verid
fyrirbodi 6greinds illkynja blodsjukdéms eda
versnunar hans (4).

Medferd felst i inntoku a barksterum, 40-60 mg &
dag, og neest bati 4 almennum einkennum oft
innan farra klukkustunda en a utbrotum &
premur til fimm dégum. Skammtarnir eru sidan
minnkadir 4 fjérum til sex vikum. Einnig hefur
Indomethacin verid reynt auk 4.4’
diaminodiphenylsulfone (dapsone) sem
sterasparandi vidbot.

Greining: Sweet’s syndrome (acute febrile
neutrophilic dermatosis).
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