FALLBESKRIVNING

Ovan

anliga manifestationer
av jattecellsarterit

SKALP- OCH TUNGNEKROS FORDROJER OFTA DIAGNOS OCH BEHANDLING

En av de forsta kliniska beskrivningarna av jattecells-
arterit (giant cell arteritis, GCA) gjordes av den brittis-
ke kirurgen sir Jonathan Hutchinson ar 1890. Han be-
skrev en 80-arig man med »sméirtsamma réda strim-
mor pa huvudet som hindrade honom fran att bara
sin hatt« [1]. Jattecellsarterit ar den vanligaste vasku-
litsjukdomen hos vuxna och drabbar i princip enbart
personer dver 50 ar,och incidensen 6kar med stigande
alder. Sjukdomen engagerar aorta med avgangar och/
eller kranialartérer, och de vanligaste symtomen &ar
inflammatoriska allmédnsymtom och ischemibeting-
ade symtom som huvudvirk, skalpémhet, tuggclaudi-
catio och omhet dver temporalartirer. Diagnosen ba-
seras pi klinisk bild underst6dd av forhojt CRP samt
positiv biopsi och/eller ultraljudsfynd (biopsi ar »gold
standard«) [2-4]. Den mest fruktade komplikationen
ar synforlust till foljd av ocklusion av arteria carotis
internas forgreningar, och centralt vid sjukdomen ar
att behandling ska inledas direkt vid misstanke, vilket
framhalls i vardforloppet for jattecellsarterit [5]. For
att oka medvetenheten om ovanliga manifestationer
av sjukdomen, i syfte att vicka misstanke om diagnos
och inte fordroja behandling, beskriver vi har tva pa-
tienter med skalp- respektive tungnekros.

Fallbeskrivning 1

En 88-arig kvinna sokte vardcentral pa grund av illa-
befinnande och nytillkommen huvudvérk. Hon hade
forhojt CRP och forskrevs antibiotika. Efter ytterligare
nagon vecka sokte hon medicinakuten med svar hu-
vudvark, nedsatt allméntillstand, svalgsmarta samt
synforsamring med gra hinna 6ver synfiltet bilate-
ralt. Pa skalpen noterades ett storre kraftigt 6mman-
de, lilar6tt omrade med enstaka blasliknande utslag
(Figur 1, bild A). I blodprov noterades CRP 57 mg/l. Pa-
tienten lades in pa medicinavdelning, jattecellsarterit

HUVUDBUDSKAP

e Jattecellsarterit ses hos personer 6ver 50 ar och blir
vanligare med 6kande alder. Symtomen kan vara bade
allmaninflammatoriska och lokalt ischemibetingade.

o Tidig diagnostik och snabb insattning av behandling ar
viktigt. Den vanligaste svara komplikationen ar perma-
nent synskada och blindhet.

e Denna fallbeskrivning belyser vikten av att inte missa
jattecellsarterit som differentialdiagnos vid ischemi-
betingade symtom, sasom smarta, svullnad, rodnad,
cyanos och sa smaningom nekros av skalp och tunga.
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namndes som en mojlig diagnos och 30 mg predniso-
lon sattes in. Snabb reumatologkonsultation resul-
terade i bedomningen att det smirtande omradet pa
skalpen inte var typiskt for jattecellsarterit, utan att
herpesinfektion borde uteslutas som orsak till kom-
binationen synpaverkan, svalgsmairta och skalple-
sion. Rekommendationen blev att kontakta infek-

»Efter ytterligare nagon vecka sokte
hon medicinakuten med svar huvud-
virk, nedsatt allméntillstand, svalg-
sméirta samt synforsiamring med gra
hinna dver synfiltet bilateralt.«

tions- respektive 6gonkonsult och, om misstanken
om jattecellsarterit fanns kvar, att 6ka kortisondosen
till adekvat GCA-dos. Infektionskonsult gjorde seder-
mera bedomningen att det inte fanns anledning att
behandla intorkade blasor (prov togs ej), och 6gon-
konsult, som kom 4 dagar efter att remissen skicka-
des (oklart varfor fordrojning skedde), fann inget sa-
kert nytillkommet i 6gonstatus. Avdelningsldkare
tolkade det hela som att jattecellsarterit var uteslu-
ten, och kortison sattes ut. Hudldkare gjorde bedé6m-
ningen att det rorde sig om en trolig hudmalignitet
och stansbiopsi togs, men denna gav ingen diagnos,
varfér man gick vidare med knivbiopsi. ONH-ldkare
undersokte patienten med anledning av svalgsmirta,
men fann inget avvikande och rekommenderade vi-
dare utredning med gastroskopi och DT hals.Ivantan
pa PAD-svar fran knivbiopsin forsdmrades patienten
med stigande CRP och nekrotisering av skalplesionen
(Figur 1,bild B). Intravenosa antibiotika gavs pa infek-
tionsmisstanke. Patienten gick ej att mobilisera, vil-
le inte dta och behandlades med starka smartstillan-
de likemedel ihop med néringsdrycker. Smértteamet
var involverat, och pa deras inradan sattes gabapen-
tin och amitryptylin in, utéver morfin. Nastan 1 ma-
nad efter inlaggningen togs ny kontakt med reuma-
tologkonsult, som inte alls var fraimmande for att det
kunde rora sig om jattecellsarterit,och man gick nu in
med 60 mg prednisolon. Omgaende sags klar klinisk
forbattring och sjunkande CRP (100 till 4 mg/l), d&ven
om skalpnekrosen var fortsatt utbredd (Figur 1, bild C).
Temporalisbiopsi bekriaftade diagnosen (Figur 1, bild
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Figur 1. A Tidigt i forloppet sags ett lilarétt
omrade med enstaka blasliknande utslag pa
skalpen. B. Efter ndrmare 2 veckor bérjade
skalplesionen bli nekrotisk. C. Efter drygt 1 ma-
nad sags utbredd skalpnekros. D. Temporalis-
biopsi visade bild som vid jattecellsarterit med
mononuklear, asymmetrisk, lymfocytdomine-
rad inflammation i tunica adventitia dar celler-
natarsiginitunica media och vidare till tunica
intima. Tunica intima ar kraftigt fértjockad och
lumen fortrangd. Lamina elastica interna ar
kraftigt forkalkad och delvis nedbruten. Aven
tunica media ar delvis nedbruten.

D). Primérvarden skotte uppféljningen, och vi saknar
dessvarre information om hur skalpnekrosen lakte.

Fallbeskrivning 2

En 74-arig kvinna sokte medicinakuten med smér-
ta i tunga och hals samt huvudvark. Anamnesen var
svarfangad; maken berdttade att hon kréikts upprepa-
de ganger hemma. Patienten var smértpaverkad, och
det foreldg en kraftig vit beldggning pa tungan (Figur
2, bild A). I status noterades dven kraftigt mmande
harbotten. Prov visade forhdjt CRP pa 180 mg/l och
nytillkommen njursvikt, men ingen feber. DT hjarna

»Tungan blev nekrotisk ... och den
framre tredjedelen foll av, men dar-
efter skedde successiv forbattring ...«

bestalldes, och patienten lades in med antibiotika och
vitska. Pa natten tillkallades medicinjour, da DT hjar-
na inte givit férklaring till symtomen och CRP stigit
till 217 mg/l. Misstanke om jéttecellsarterit vacktes,
och iv metylprednisolon (500 mg) gavs. Dagen efter
sags tydligt sjunkande CRP till 49 mg/l. Eventuell ny-
tillkommen synpéverkan var svarvarderad pi grund

Figur 2. A. Initialt s&gs en vit belaggning pa tungan. B. Ultraljud dag 2 visade
halotecken i hoger arteria temporalis superficialis med cirkumferentiell hypoeko-
. : gen karlvaggsfortjockning kring lumen, talande for jattecellsarterit. C. Dag 5 sags
av svarfangad anamnes och en befintlig grav synned- nekrotisering av tungans framre del. D. Dag 12 sags begynnande lakning, efter att
sdttning pa vinster 6ga, men bedémning av 6gonld-  den framre tredjedelen av tungan fallit av.
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kare visade papillddem i hoger 6ga som stimde med
jattecellsarterit. Ultraljud av temporalartarer utfordes
och visade bild som vid jattecellsarterit (Figur 2, bild
B). Patienten flyttades till reumatologavdelning, dir
man baserat pa den allvarliga symtombilden och oklar
njurpaverkan valde att ge en dos iv cyklofosfamid i
tillagg till hogdos kortikosteroider. Nar ANCA-vasku-
litscreening svarades ut negativ sattes cyklofosfa-
mid ut. Njurfunktionen dterhdmtade sig efter iv vits-
ka och bedomdes prerenal. Pa grund av svara smartor

»Uppfdljande 6gonundersokning vi-
sade optikusinfarkt ... bilateralt med
permanent synforlust.«

fran tungan och svalget hade patienten svart att svil-
ja; initialt klarade hon endast flytande kost, och be-
hovde starka smartstillande lakemedel. Tungan blev
nekrotisk (Figur 2, bild C) och den frimre tredjedelen
foll av, men darefter skedde successiv forbéttring (Fi-
gur 2,bild D). Patienten mobiliserades och borjade éta,
och smairtorna littade. Uppféljande 6gonundersok-
ning visade optikusinfarkt (AION, anterior ischem-
ic optic neuropathy) bilateralt med permanent syn-
forlust. Den sammantagna bilden talade entydigt for
jattecellsarterit, varfor temporalisbiopsi avstods. Efter
narmare 3 veckors vardtid kunde patienten skrivas ut
med prednisolon 70 mg x 1 samt tocilizumab och pla-
nerad uppféljning via reumatologmottagning.

Diskussion

Skalp- och tungnekros ar ovanliga manifestationer
av jattecellsarterit som ofta fordrojer diagnos och be-
handling och ar associerade med savil 6kad morbi-
ditet, sarskilt synnedséttning, som mortalitet [6-8].
Symtombilden uppkommer till f6ljd av inflammato-
risk ocklusion av carotis externa-karltradet, och ett
spektrum av symtom kan ses: allt fran ischemisk
smadrta i tunga/skalp till 6dem, cyanos, rodnad och sa
smaningom nekros. Bade tunga och skalp ar rikt blod-
forsorjda, sarskilt tungan, och har vid tidigt insatt
behandling goda forutsittningar att lika. I bada fall-
beskrivningarna forekommer uttalad svalgsmérta,
vilket forklaras av inflammation i kérl som forsorjer
svalget. En ovanlig manifestation (som inte férekom-
mer ivara fallbeskrivningar) ar torrhosta, vars bakom-
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steroider, och vid synpaverkan eller andra tecken till
allvarligt kdarlengangemang kan iv metylprednisolon
500-1000 mg x 11 3 dagar dvervigas fore 6vergang till
peroral behandling. Tocilizumab, en monoklonal anti-
kropp mot interleukin 6-receptorer, rekommenderas
som tillagg till prednisolon hos patienter med aterfall
eller aktiv sjukdom under pagiende kortisonbehand-
ling. vid nydiagnostiserad jittecellsarterit kan toci-
lizumab 6vervigas vid stor risk for framtida biverk-
ningar av kortison och uttalade kliniska och labora-
toriemadssiga tecken till karlinflammation, vilket var
fallet i var andra fallbeskrivning. Det nyaste tillskot-
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Sammanfattningsvis vill vi med denna fallbeskrivning
belysa mer ovanliga manifestationer av jattecells-
arterit for att minska risken att diagnosen missas el-
ler f6rdrojs. O
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SUMMARY

Rare manifestations of giant cell arteritis

Giant cell arteritis (GCA) is a large-vessel vasculitis
commonly affecting those above the age of 50 years.
GCA presents with systemic inflammation and/or

local ischemic symptoms, including the risk of visual
loss. Scalp and lingual ischemia are rare but severe
manifestations of GCA that can lead to delayed diagnosis
and treatment, resulting in increased morbidity and
mortality. Here we report the cases of two elderly
women presenting with necrosis of the scalp and
tongue respectively - emphasizing the need to suspect
and identify the various manifestations of this complex
disease. Treatment remains aligned with current GCA
guidelines, including corticosteroid therapy and in
certain cases the addition of tocilizumab or upadacitinib.
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