Vid nastappa med ledbesvar —
misstank Wegeners granulomatos

Wegeners granulomatos kan
upptrada i manga olika skepna-
der och angripa en rad organ i
kroppen. Darfor ar det vanligt
att diagnosen fordréjs i mana-
der. Det leder till kroniska or-
ganskador, ménskligt lidande
och stora kostnader. Har be-

liggor ett komplett tillfrisknande. Ne-  Patienten aterfar livsuppehallande
dan skildras tre fall med utdragna initinjurfunktion och forbattras aven i ovrigt
alsymtom. successivt. Han far dock irreversibla or-
ganskador: permanent hdrselnedsatt-
Fallbeskrivning ning (hérapparat), sadelndsa och kro-
med 6ronbesvar nisk njursvikt.
En 26-arig man av svensk har-
komst, uppsoker oronkliniken pa Fallbeskrivning
grund av lock-kénsla i vanster 6ra se- med nastappa

skrivs tre fall med symtomdebut
i 6ron-, nas- och halsregionen.
Ofta engageras ocksa njurarna,

dan tva veckor. Hoger ora ar utan an- En 28-arig kvinna uppsoker vard-
markning. | vanster ora ar sikten daliggentralen pa grund av nastappa. Detta
pus misstanks, det ser ilsket rott utolkas som sinuit och patienten far anti-

langs hammarskaftet och bakat. Patbiotika. Hon blir inte forbattrad och har
enten ordineras penicillin. Han aternasblod sa gott som dagligen. Hon far
kommer redan efter tre dagar, och pdpprepade  antibiotikabehandlingar.
nytt efter en vecka, pa grund av vark Atta manader senare tillkommer heshet.
bada éronen. Odlingar tas och man byRatienten remitteras till Gron-, nas- och
ter antibiotika (forst till Imacillin, se- halsspecialist och far pa nytt antibioti-

Wegeners granulomatos ar en vastan till Bactrim). Efter fyra veckor harka, men ingen forbattring sker. Sinus-
kulitsjukdom som kan angripa s& gothan fortsatt 6ronvark och lock bilate+tntgen visar slemhinnesvullnad. Hon
som vilket organsystem som helst ialt. Man noterar tjocka trumhinnor bi-far en ny antibiotikakur. Nu tillkommer
kroppen och leda till kroniska irrever-lateralt, gor paracentes (serds vatskad- och muskelvark. Allméantillstandet
sibla organskador. Ofta debuterar sjukaoteras), tar HIV-prov, gor sinusrontforsamras med viktnedgang pa fem kg.
domen smygande, med svartolkade I@en och byter antibiotika (till Kefolor). ~ Tio manader efter de initiala sym-
kalsymtom, som kan pagd i manadegfter sex veckors oférandrat lage ronttomen tillstoter feber (3€), trotthet
utan att korrekt diagnos stélls. | manggas 6ron och Fasigyn satts in. Vid sjoch hosta. Patienten uppsoker sjalv
fall blir diagnosen klar forst nar pati-veckor ses tjocka granulerade trumhindniversitetssjukhusets infektionsakut.
enten fatt svara allmanbesvar sasonor. Man misstanker TBC, och tar odHon har CRP 150 mg/l, leukocytparti-
»septisk» feber eller hemoptys, daling och provbit fér PAD. Nio veckor kelkoncentration (LPK) 11,% 10%I
inte antibiotika hjalper. D& har patienefter det forsta besoket konstateras ggpoly 9,8), urinsticka visar 1+ for albu-
ten kanske redan adragit sig irreversihorseln blivit avsevart forsamrad.min, 3+ for blod och 2+ for vita. Lung-
la organskador som vid tidigare diaTrumhinnorna &r kottiga, irriteraderéntgen ar utan anmarkning. Antibioti-
gnostik och insatt behandling kunde hach rodnade. Nu foreslas exploratioka ges. Patienten aterkommer efter fem
undvikits. av vanster 6ra. Tre manader efter detagar och har fortsatt hog feber, hosta

Karaktaristiskt ar forhojt akutfaspro-buten gérs antrotomi och tympanotomoch konjunktivit. Hon laggs in och ges
tein (CRP) (och SR) utan tecken pa in-hoger 6ra och transmyrin-gealt drasepsisbehandling utan forbattring. Pa-
fektion, och forekomst av antineutrofi-nage i vanster dra. Patienten har maxiienten fors da, nastan 11 manader ef-
la cytoplasmaantikroppar (ANCA) hosmalt ledningshinder i vardera Gratter debuten, 6ver till njurmedicin pa
over 90 procent av patienterna, i de flesvlakroskopiskt ses tjocka granulatiogrund av patologiskt urinstatus och
ta fall riktade mot proteinas 3 (PR3), ibner. Misstanke om Wegeners granulanisstanke om systemsjukdom. Njur-
land mot myeloperoxidas (MPO). matos uppstar. PAD visar ospecifiéunktionen ar normal. Immunologiska

Wegeners granulomatos engagergranulationsvavnad. Diagnosen otitiprov visar forekomst av ANCA (PR3).
ofta njurarna och darfor &r det av centrahedia chronica bilateralis sétts. IngeiNjurbiopsi visar nekroser och cellula-
betydelse att man sé tidigt som mojligatgard gors. ra halvmanesbildningar i glomeruli.
testar for detta (urinsticka!), s& att alla Tva veckor efter GronoperationenPatienten insattes pa immunmodule-
insatser for att forhindra framtida njur-det vill sdga nastan fyra manader efteande behandling och forbattras suc-
svikt satts in sa tidigt som mojligt. Sjuk-forsta sjukdomssymtomen, laggs patieessivt. Njurfunktionen visar en Gver-
domen i sig kan vara sa svar att inte emsiten in pa Universitetssjukhuset pgaende forsamring.
den basta, tidigt insatta behandling mégrund av hég feber, hemoptys, lungin- Patienten far irreversibla organska-
filtrat, dialyskréavande njursvikt och ke-dor: sadelndsa, heshet (trakeastenos),
ratokonjunktivit. Patienten ar ANCA- kvarstaende proteinuri och hematuri.
Firfattare positiv (PR3). Njurbiopsin visar uttalad _

halvmanenefrit utan immundepositio- Ytterligare fall

ERNA PETTERSSON ner. Behandling med glukokortikoider, med nastappa

docent, overlakare, njurmedicinskacyklofosfamid och plasmaferes pabor- En 57-arig man insjuknar i nastappa.

kliniken, Huddinge sjukhus. jas omedelbart. Han far nasdroppar av vardcentralsdok-

och darfor ar det viktigt att ti-
digt testa for detta, med en en-
kel urinsticka.
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torn, men det hjalper inté&Jnder de pa
foliande 1,5 &n besokr han olika
mottagningar, inklusive tva 6on-, nas-
och halskliniler, utan & diagnos stalls.
Man gor under den tiden tletomaogra-
fi som visar uppsvalld coha media
och sammawéxning & oklar ndur pa
vanster sida.

19 manader efter baten far pten-

ten tilltagande sjukdomskansla med, i uioskeletala
diffusa ledbesvafortsat nastappa dt  symtom

naskodningar. Han lags in pa sjukhu

Tabell I. Nagra symtom och fynd vid Wege-
ners granulomatos. Vanligt férekommande
besvér i borjan av sjukdomen &r indikerade
med *. Hematuri ar ett tidigt njursymtom. Ob-
servera dock att symtomdebuten och turord-
ningen av organengagemangen varierar fran
patient till patient!

Allménsymtom

*trotthet
viktnedgang
feber
*artralgier

*artriter
*myalgier

sets medicinklinik. Han har CRP > 200.,.

Elfores visar mattlig indmmaorisk re-

aktion od polyklonal IgG-6kning Han
har hemguri och proteiruri. S-kreainin

ar 75umol/l. Patienten satts in,>xeju-

vantitus, pa glukkortikoider (med
snab nedteppning), ot remitte.s till

reumdolog och 6ron-, nas- ok hals

specialist.

Tva méanader efter sjukhusvistelsen

gors ett besdk med pvtagning hoseu
matolog. S-kredinin har stigt till 138
pmol/l och Hb sjunkit till 109 g/l. S-al
bumin &r 28 g/l, oo ANCA &r positvt
(PR3 50 E). Han har hertoai och pro-
teinuri. Man hittar en dislat synwit i
ena btleden ob da péenten klaar
Over smator i brostlorgen ges lokal
kortisoninjektion daringa 6viga atgar
der vidtas.

Oron-, nas- ok halsspecialisten or
dinerar ry daortomagrafi av ndsa oh
bihalor p& gund & suspekta aru-
lom. Né&sbiopsi utfds. FAD visar
ospecifk inflammaion. Inga atgader
vidtas.

Tva ar efter de f@ta symtomen far
patienten 40 gades feber, trotthet o
svaigheter & g pa gund a vark i
fottema. Han fosoker f& hjalp via
Sjukvadsuppysningen, men avisas.
Han har aterbesok hosaidr, nas- ol
halsspecialisten tio dar senag, och
blir da inlagd p& Unversitetssjukhu
sets eumdologiska klinik. Laborato-
rieundesdkningar visar & CRP ar
257, SR 110, Hb 94 bcS-kedinin
400. Han har hentari och proteinuri.
Tva dajyar senae ar S-keainin 596
och CRP 320. Mandntaktar da njur
medicin ot pdienten tas Oer dit
samma dg. Behandling med gluk
kortikoider od cyklofosfamid pabor
jas genast. Tots detta fésdmmas njur
funktionen ot paienten bir dialys-
bemende Njurbiopsi visar & 10/12
glomeuwli ar helt eller delvis ftstorda
med cellulda od fibrocellulama halwv
mandildningar av olika alder

Irreversibla organskador kx i det
har fallet teminal njuisvikt som nod
vandiggor dialysbehandling

Hur sjukdomen

yttr ar sig

Dessa t fall illustrerar poblemati-
ken med sjukdomen: ett utdet for-
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*otit

*sinuit

*rinit och nasblod
*slemhinneulcerationer
heshet

trakeastenos

Oron, nésa, hals

Hud purpura
hudvaskuliter
ulcerationer
gangran
keratokonjunktivit
hemoptys

pleurit

infiltrat

torr hosta

hematuri

proteinuri

njursvikt

illamaende

buksmaértor

blodig diarré
pankreatit/
leverenzymstegring
sensorisk polyneuropati
motorisk mononeurit
kranialnervspares

CNS (forvirring,
personlighetsforandring)
perikardit

myokardit

koronar vaskulit

Lungor

Njurar

Gastrointestinala

symtom

Neurologiska
symtom

Hjarta

lopp innan lorrekt diagnos stélls de
behandling satts in.

Hur kan man da urvika fordrojning
av diagnostilen?

For det fosta bor man ntarligtvis
komma ihag & denna sjukdomeste-
rar! For det andr skall man eta at
den kan upptrada i maaglika slep-
nader Olika oganmaniestdioner ar
uppraknade i dell I. Ordningen od
omfattningen a/ organenggemangn
vaiierar fran &ll till fall [1]. | de fall
som beskvits i den har aikeln ddu-
terade symtomen i @n-, nas- ok
halsegionen. Man kan ddcsaa &t
»nastappa med ledbesvar degéhes
granulomaos» tills motstesen ar bei-
sad Sjukdomen féekommer i alla
aldrar odh incidensen okar p&ghgt
bland alde [2].

Diagnostiska hjalpmedel bctypis
ka fynd ar foljande

Blodprov: Allméan inflammdorisk

procent & Wegenes garulomaos—
pdientena.

Biopsi fran 6ron-, nas- ot halsre-
gionen: Viktigt att biopsin tas ratt dc
att man ar medeten om de fynd som-ta
lar for sjukdomen [3]. Inte séllan har en
alltfor begransad tolkning &t gallan
de!

Urinprov for screening a njur-
engagemang: Man boér \ara generos
med dt undestka umen. Uinsticka ar
enlel, billig och saler for detta &nda
mal. Ett positit fynd bor lontrolleras
med sedimentangd. Ett & de tidigaste
tedknen pa njuengagemang &r milo-
skopisk hemguri. Aven om esultdet
skulle vara nomalt kan ob bor man
upprepa anafsen vid misstarkk om
fortsat aktiv sjukdom. Det &ardl at
vanta pa t paienten far njusvikt for-
an njuengagemang beaktas. Det ar vik
tigt att papeka @ seumkredinin Gver
nomalgéansen ses f8t nar ett ansen
ligt antal nefoner edan ar utsigna!
Dessutom ar umanays a stor vikt od
ibland till stor hjalp i svéolkade #ll.
En glomeular (> 50 pocent & erytro-
cytema ar ¢smorfska) heméturi till -
sammans med misstanlom \askulit
sjukdom ar tillré&liga indikéioner for
njurbiopsi, ett viktigt dignostiskt
hjalpmedel.

Lungrontgen bor goms i samtlig
fall.

Néagot om

behandling

Grundbehandlingn fér dt inducen
remission vid system- decnjurengge-
mang ar i dg glukokortikoider i kom-
bination med gklofosfamid Vilka do-
ser ob hur lang ar omtvistg se aen
[4]. Denna behandling ar inteokpli-
kationsfri och uppgttas séallan som mo
tiverad vid bgréansad sjukdom, till>e
empel enbdr 6ron-, nas- ok halsegi-
onen. | dessaafl &r det gvetvis viktigt
att man fosékar sig om # det inte
finns anda oganenggemang Hur
skall man d& ga tillvéay om péienten
faktiskt har en iycket begransad \ege-
ners garulomaos. Det inns studier i
dag som talar for t sulfametoazol—
trimetopim kan \ara efektivt [5]. Man
har &en awant humanisede me
noklonala antiknppar som med &m
gang injiceats i lokala atarer (ateria
ophtalmicus ol atteria maxillais) vid
sinusenggemang oh lokalt via bon-
koskop vid lungyrarulom [6]. id be
gransa 6ron-, nas- ok halsengge-
mang ar det vidarviktigt &t man dia
gnostisear ot skoter lokala irdktio-
ner sa dektivt som mgjligt. Nggrann
daglig rengding as nasan ar ycket
viktig. Det har oksa visasig at bamare

reaktion: forhojt CRPhog SR, typisk av Stgphylococcus aweus i nasan in

elfores. Foekomst & ANCA (oftast

sjuknar ot oftae far ecidiv [7], varfor

anti-PR3, ittand anti-MPO) ses hos >90saneing av dessa bakter ar a cental
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betydelse. Patienter med en begran
sjukdom bor féljas upp mycket no
grant avseende andra organeng
mang.
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Dodsruna ante mortem — utan tarar

Postmodernistisk filosof

nligt Nationalencyklopedin arkitekturhistoriskt bevandrade an for
har termen postmodernismden som skall bo eller verka i huset ar
»som varit i svang sedandet sallsynt att helhetsintrycket &r har-
1970-talet en oklar och moniskt. Intrycket kan emellertid vara
angskiftande innebord»emotionellt starkt, vilket exemplifieras
[1]. Nar den anvands inom musik, arkiav tonséttaren Alfred Schnittke, som
tektur, maleri, poesi osv syftar den i allunder sovjetstatens repression utveck-
manhet pa en nastan vardslos stilblantkde ett mycket personligt om an dispa-
ning och en vag férhoppning att slippaat tonsprak.
alla pretentioner hos den typiska mo- Detta eklektiska lanande av bilder
derna kulturen [2]. Inom filosofin inne-och former ar ocksd mycket anvant
bar den en reaktion mot upplysningsfiinom masskulturen — som darfér ocksa
losofins framstegsvéarderingar och forkommit att betecknas som postmoder-
hoppningar om att kunna na en form awistisk [1, 3]. Berattandet och budska-
sanning. pet i TV-serier som »Twin Peaks» ar
fragmenterat och inkonsekvent. Rock-
Foretradare for den »moderna» videon lanar fritt fran alla hall och utan
konsten (tex Matisse, Picasso, Datt visa ndgon vordnadsfull reverens
Koonig, Pollock), arkitekturen (Miesfor gamla mastare eller religidsa iko-
van der Rohe, Le Corbusier) och musier. Den starka kommersialismenides-
ken (Schonberg, Berg, Milhaud, Stocksa produkter gor det emellertid svart att
hausen) havdade att den konst de reptdlerkanna dess skapare nagra djupare
senterade hade natt langre &an foretrkenstnarliga eller filosofiska motiv.
darnas. Den »postmoderne» konstna-
ren eller musikern blandar stildrag fran Postmodernismen har emellertid
barocken, klassicismen och moderncksa filosofiska eller litterara preten-
popularkultur till en helhet dar grund-tioner. Som grundattityd har den en del
stamningen ar viktigare an formsprapositiva drag. Man skulle kunna saga
ket. Samma pluralistiska formspralatt den antyder ett genuint intresse for
praglar mycket av den postmoderna aendra erfarenheter och attityder. | den
kitekturen. De olika formelementenmeningen att den inte vill férkasta oli-
skall vara betydelsebarande snarare & mdgjliga tolkningar och utgangs-
underordnade en funktionell idé. punkter innebar den en insikt om att

Eftersom dessa betydelser antaglbsanning» &ar ett relativt begrepp [3].
gen ar mycket mer uppenbara for deReaktionen pa speciellt politiska rorel-
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Man méste ha det intellektuella modet att kunna papeka att vissa uppfattningar &ar battre,
troligare eller sannare @n andra. Kejsaren ar faktiskt inte naken!
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