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GOD KUNSKAP UNDER HELA VARDKEDJAN
VIKTIGT FOR ATT I TID VACKA MISSTANKE

Lemierres syndrom &r ovanligt, men kan orsaka svar
sepsis hos framfor allt yngre, tidigare friska individer.
Den preantibiotiska eran gav virdefull erfarenhet av
sjukdomens kliniska progressiva forlopp vilket finns
publicerat i ett flertal fallrapporter och vil samman-
fattat av Riordan 2007 [1]. I dag &r fatal utgang sall-
synt, men tidig upptickt och adekvat behandling ar
alltjamt av stor vikt for sjukdomsforloppet [2-4]. Med
utgangspunkt fran en fallpresentation diskuteras har
vikten av kunskap om syndromet, méjliga diagnostis-
ka verktyg, behandling samt vardering av vital organ-
funktion i hela vardkedjan.
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En tidigare frisk 16-arig flicka inkom till Hudiksvalls
sjukhus pa grund av en veckas tilltagande halsont, fe-
ber och andningssvarigheter. Hon hade tidigare sokt
huslédkare dar tillstdndet bedomts som kortelfeber. vid
ankomsten noterades en klinisk bild som vid svar sep-
sis med RLS (Reaction level scale) 1,andningsfrekvens
60 andetag/min, saturation 85 procent pa luftandning,
systoliskt blodtryck 80 mm Hg, puls 110 slag/min och
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e Lemierres syndrom kannetecknas klassiskt av tonsillit,
trombos i vena jugularis interna samt septiska lung-
embolier. Ofta har patienten ocksa sepsis. Sjukdomen
drabbar framfor allt yngre personer i aldern 15-25 ar.

o Effektiv antibiotikabehandling kopplad till kirurgisk
lokal behandling (source control) éver tid ar fundamen-
tal i handlaggningen.

e Sen diagnos och behandling 6kar risken for komplice-
rat vardforlopp.

@ God kunskap om syndromets kliniska kannetecken i
hela vardkedjan, inte minst i primarvard, ar viktig for att i
tid vacka misstanken.

e Det ar vasentligt att ha Lemierres syndrom i atanke vid
svar oklar tonsillit hos yngre vuxna.
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temperatur 40,1 °C. Detta motsvarar 13 podng i bedom-
ningsskalan NEWS (National early warning score)
som anvinds vid sjukhuset. Vidare noterades rodnat
svalg, latt forstorade tonsiller och uttalad palpations-
omhet pa halsen. Monospot- och streptokock A-test
var negativa, men CRP var 373 mg/l och LPK 11,3 x 10%/1.
Efter blod- och svalgodling gavs en forsta dos cefotax-
im. Flickan 6verfordes till intensivvardsavdelning for
cirkulations- och andningsstdd.

Initialt var diagnosen oklar, men pa grund av miss-
tanke om nekrotiserande fasciit i halsomradet gavs
trippelbehandling med meropenem, klindamycin,och
metronidazol. Tanken pa Lemierres syndrom vicktes
da datortomografi (DT) av hals och torax visade be-
gynnande trombotisering av vena jugularis interna
pa vénster sida och embolisering till lungorna (Figur
1 och 2). Diagnosen bekriftades da blododlingar visa-
de viaxt av Fusobacterium necrophorum i tva av fyra
flaskor. I svalget vaxte streptokocker grupp C eller G
(slutlig speciesbestimning saknades). Anaerob odling
utférdes inte da specifik fragestillning om F necro-
phorum inte angavs. Serologin av Epstein-Barr-virus
(EBV)visade pa genomgangen primarinfektion. Dalte-
parin gavs initialt men sattes ut da senare DT-under-
sokning inte visade progress av trombosen i jugularis-
venen, men daremot tillkomst av pleuravatska (Figur
3). Flickan vardades pa barnavdelning fran dygn sex.
Dir gavs behandling med bensylpenicillin och metro-
nidazol intravendst. Hon skrevs ut till hemmet med
peroral klindamycinbehandling. DT-kontroll (hals,
torax) i samband med aterbesék en manad senare vi-
sade normala férhallanden, varfor klindamycin avslu-
tades. Hon mar nu bra.

DISKUSSION

Lemierres syndrom beskrevs av André Lemierre, som
i originalpublikationen betonar vikten av klinisk ob-
servation och att diagnosen ar férhallandevis »enkel«
[5]: »Symtomen utgor ett syndrom sa karaktaristiskt
att misstag ar nastan uteslutet« (fritt versatt). Syn-
dromet ar allvarligt med potentiella komplikationer,
och mortalitetssiffror pa upp mot 5 procent finns be-
skrivna i litteraturen [6].

Bakteriologi och patogenes

F necrophorum &ar en obligat anaerob gramnegativ
stav med exotoxinproduktion och binder till plasmi-
nogen som aktiveras till plasmin pa bakterieytan vil-
ket kan underlitta bakterieinvasion [7, 8]. Kolonise-
ring med F necrophorum i svalget dr vanligt i yngre
aldrar och givet samverkan av andra bidragande fak-

FAKTA 1. Misstank Lemierres syndrom vid
e halsont och negativt streptokock A-test,

e smarta och svullnad i kdkvinkeln samt palpabel
karlstrang pa halsen forenlig med jugularisventrom-
bos eller lokal svullnad pa hals/nacke och uttalad
palpationsomhet pa halsen,

e taky-/dyspné,

sarskilt hos yngre patienter med paverkad vital organ-
funktion.
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Figur 1. A: axiala snitt fran DT-
hals med kontrastmedelsinjek-
tion visar en liten vaggfast sep-
tisk trombos (inringad) anteriort
i vanster vena jugularis interna.
B: sned, sagittalt rekonstruerad
DT-bild visar vaggfast septisk
trombos (inringad) och férstora-
de cervikala lymfkortlar.

torer kan Lemierres syndrom utvecklas. Sidana fakto-
rer kan vara avsaknad avimmunitet och barridrskada
till f6ljd av samtidig virus-/annan bakteriesjukdom
[9].

Jugularisvenengagemang ingar per definition i syn-
dromet, men prevalensen av makroskopiskt pavisbar
trombos ar sannolikt mindre &n 50 procent. Mekanis-
men bakom trombosbildning &r oklar. Narheten fran
tonsillregionen via parafaryngeala rummet till hals-
karlen bidrar sdkerligen men det finns fallrapporter
med trombotisering pa andra lokaler. Bidragande ar
uppenbarligen prokoagulativa forhallanden vid inva-

»lanken pa Lemierres syndrom vicktes da datortomo-
grafi (DT) av hals och torax visade begynnande trom-
botisering av vena jugularis interna pa vanster sida

och embolisering till lungorna.«

siv vaxt av F necrophorum, exempelvis interaktioner
med faktorer inom den humorala koagulationen [10],
dito med trombocyter och endotelceller samt kraftig
inflammatorisk reaktion [9].

Ett samband med Epstein-Barr-virus har diskute-
rats [11], men i en studiepopulation fran sodra Sverige
har detta inte kunnat verifieras. Savil Epstein-Barr-vi-
rusinfektion som underliggande trombofili var ovan-
ligt [12].

Diagnostik
Det kliniska forloppet sker éver tid, och misstan-
ken om Lemierres syndrom bor vickas vid svar oklar
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Figur 2. Axiala DT-
snitt visar spridda
subpleurala for-
tatningar motsva-
rande septiska
embolier.
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Figur 3. Axialt DT-
snitt visar tillkomst
av pleuravatska

dorsalt basalt intill
ett par fortatningar.

halsinfektion hos yngre friska personer (Fakta 1). Dia-
gnosen baseras pa klinisk misstanke, verifiering av
ventrombos och septiska lungembolier samt vixt av
F necrophorum i blod [13]. Makroskopisk ventrombos
kan i manga fall inte pavisas direkt utan indirekt i
form av septiska lungembolier.

Ultraljud eller DT anvénds for att kartlagga venen-
gagemang, dar DT ér att foredra eftersom det medger
samtidig bedomning av bade lungférdndringar och
karlavsnitt oavsett forhéllande till ekoskymmande
strukturer samt vilka av halsens spatier som ar enga-
gerade, vilket paverkar infektioners spridningsmoj-
ligheter [14]. Uppf6ljning kan ske med ultraljud och
lungrontgen.

Vanliga laboratoriefynd ar trombocytopeni, kraftigt
forhojt CRP och LPK samt forhojt kreatinin och bili-
rubin [7,9].

Vanligaste etiologi dr F necrophorum [13], men dven
andra fusobakterier och anaeroba bakterier som pep-
tostreptokocker och Bacteroides samt aerober har be-
skrivits. Vanligen pavisas dessa med blododling. Man
kan diskutera med sitt lokala laboratorium om fuso-
bakterie-polymeraskedjereaktion eller riktad fuso-
bakterieodling pa selektivt medium ska utforas pa
svalg som ett komplement till blododling. Firska data
visar att F necrophorum é&r en betydelsefull anaerob
patogen vid faryngotonsillit i aldrarna 13-40 ar [15].

Behandling

Tidig diagnos och antibakteriell behandling ar viktig
for att hindra fortsatt férlopp med pagaende emboli-
sering och fjarrmetastasering (till exempelvis leder
och CNS). F necrophorum 4ar alltid kanslig fér metro-
nidazol och vanligen kinslig for parenterala penicil-
liner, cefalosporiner samt klindamycin. Vid intrakra-
niellt engagemang ar cefotaxim eller meropenem att
foredra, men annars rekommenderas penicillin G +
metronidazol alternativt penicillin G + klindamycin,
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dar tillagget av metronidazol eller klindamycin teore-
tiskt ger battre penetration in i abscesser [16,17].
Lamplig varaktighet av antibiotikatillforsel har dis-
kuterats i litteraturen och beror pa svarighetsgrad, in-
trakraniellt engagemang, abscesser och kliniskt svar,
men 4-6 veckors behandlingstid ar ofta nodvandig [9,
11]. Denna tid behovs for att eradikera infektionen,
inte minst beroende pa endovaskulért nedslag.
Lungengagemang &r vanligt med fynd av septiska
embolier och pleural effusion med hotande eller ma-
nifest respiratorisk insufficiens. Fjarrmetastasering/
hematogen spridning kan ge annan vital organpaver-
kan (exempelvis lever, njurar, CNS). Pleuravitska kan
tillta liksom lungabscesser eller andra nedslag. Darfor
ar effektiv antibiotikabehandling kopplad till kirur-

»Vlikten av initial och fortlopande
vardering av vitalparametrar kan
inte nog betonas ...«

gisk lokal behandling (source control), sisom drianage
eller spolning, nédvandigt.

Behandling med lagmolekylart heparin vid associe-
rad trombos ar kontroversiell. Vissa forfattare rekom-
menderar detta baserat pa fallrapporter fran backen-
lokaliserade septiska tromboser, men entydiga data
saknas. Det kan overvigas vid total ocklusion av vena
jugularis interna eller sinustrombos, dock med beak-
tande av kontraindikationer.

Flertalet patienter har svar sepsis per definition
och kan liksom var patient vara intensivvardskravan-
de. Holm et al presenterade tidigare 33 fall av Lemier-
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av NEWS, National early warning score, vilket troli-
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SAMMANFATTNING

Sammanfattningsvis ar Lemierres syndrom ett all-
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for att mojliggora tidig misstanke, diagnostik och
behandling, och vid septisk paverkan ges antibioti-
ka snarast efter ankomst till behandlande enhet. Att
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SUMMARY

The purpose of this case report and discussion is

to heighten the awareness of Lemierres syndrome
(postanginal sepsis). Affected patients presentin
various fields of medicine and an increased incidence of
“the forgotten disease” may be expected. Fusobacterium
necrophorum is the most common pathogen. The
clinical course includes a primary head or neck
infection with thrombosis of the internal jugular vein
with subsequent septic pulmonary embolization. The
syndrome bears considerable morbidity and even
mortality. People aged 15-25 years are commonly
affected. Early diagnosis through positive blood culture
and confirmation of jugular vein thrombosis combined
with prompt antibiotic treatment and source control is
mandatory in the management of Lemierre’s syndrome.
Assessment of vital organ function is recommended
across the continuum of care as this facilitates
recognition and initiation of therapeutic measures to
counteract a complicated clinical course.
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