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Pellagraar en sjukdom som beror pa brist pa nikotinsyra (nia-
cin, vitamin Bj). Amnet &r vasentligt for normal funktion i
hud, slemhinnor och nervsystem. Kliniken vid pellagra be-
skrivs som en triad: dermatit, diarré och demens. Obehandlad
och utan kostférandringar ar det en dodlig sjukdom [1-3], dar-
av namnet »4D-sjukdomenc.

Prevalensen i Sverige ar okand, och var erfarenhet fran
mangaéarsklinisktarbete pd hudklinik 4r att diagnosen séllan
stélls. Anledningen kan varaatt sjukdomen faktiskt séllan fo-
rekommer eller att niacinbrist med den klassiska triaden inte
ar kand for klinikern. Det &r av yttersta vikt att inte missa
dennaviktiga diagnos, eftersom det &r en svar sjukdom och ef-
fektiv, biverkningsfri och billig behandling finns tillganglig.

FALLBESKRIVNINGAR

Fall 1. En 31-arig kvinna med epilepsi, autism och tidigare &t-
storningsproblematik sokte for kliande, rodnade hudférand-
ringar sedan tvd manader, vilka forsamrats efter solexpo-
nering. Kvinnan hade inte haft hudbesvar tidigare. P4 hudmot-
tagningen noterades bilateralt valavgransade omraden med
rodnad och likenifiering nedanfér 6gonen (Figur 1). Pa hand-
ryggarnasags erytem, fissurer, krustor och sekretion éver kno-
garna, men ingen blasbildning, milier eller arr. P4 fotryggarna
hade patienten grabrun hyperpigmentering och fjallning mot-
svarande solexponerade delar (Figur 2). Dorsalt pa extremite-
ter sdgs omraden med grabrun fjallning och kring nacken rod-
nad, likenifierad och hyperpigmenterad hud (Figur 3).

Av anamnesen framgick att patienten till f6ljd av sin autism
hade en mycket ensidig kosthallning med narmast total av-
saknad av kott och fisk. De flesta maltiderna utgjordes av gre-
kisk sallad. Proteinintaget och det totala energiintaget var
lagt. Patienten hade tre veckor tidigare vardats inneliggande
pa medicinklinik pa grund av yrsel och svaghet, som bedomts
sekundar till otillrackligt intag av mat och dryck. Hon hade
besvarats av diarré, illamaende och krakningar och dven upp-
levt tilltagande yrsel och ostadighetskénsla, trotthet och for-
samrat narminne liksom tremor och smnsvarigheter.

Fall 2. En44-arigkvinnasoktesig till primarvarden padgrund
av kanselbortfall, smérta och panikangestsymtom. Kansel-
bortfalletoch smértan borjade i fétterna och spred sig succes-
sivt langs benen. Hon var tidigare vasentligen frisk men hade
missbrukat alkohol sedan tva ar. Utredning pavisade kobala-
min- och folatbrist, som behandlades utan effekt pa de neuro-
logiska symtomen. P& grund av progredierande kanselbort-
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fiering nedanfor 6gonen (Fall 1).

Figur 2. Grabrun hyper-
pigmentering, fjallning

pé solexponerade delar
av fotryggen (Fall 1).

Figur 1. Bilateralt valavgransade omraden med rodnad och likeni-

Figur 3. Rodnad, likenifierad och
hyperpigmenterad hud kring nacken,
sa kallat Casals halsband (Fall 1).

Figur 4.
Hyper-

1 keratotiska
| brunréda
plack dver
hand-
ryggarna
(Fall2).

msammanfattat

Pellagra kénnetecknas av

en karaktaristisk hyperkera-
totisk dermatit pa solbelysta
omréden, diarré samt neuro-
logiska besvar. Sjukdomen ar
potentiellt dodlig om den inte
behandlas (dermatit, diarré,
demens och déd = »4D-sjuk-
domenc).

Diagnosen bor misstéankas
nar symtom upptrader hos en
patient med nagon eller nag-

ra riskfaktorer, till exempel
brist pa nikotinsyra i kosten,
alkoholéverkonsumtion, an-
orexi eller behandling med
vissa lakemedel.

Med tanke pé att det &r en
potentiellt livshotande
sjukdom, och att snabb och
effektiv behandling finns
tillgénglig, ar det mycket
viktigt att diagnosen stélls i
tid. Tva fall presenteras har.
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fall och en viktnedgang pa dver 20 kg under nagra manader la-
des honin pa neurologisk vardavdelning for utredning.

Vid inldggningen hade patienten varit nykter sedan en ma-
nad. Hon hade svart att ga utan kryckor och kunde endast ta
enstaka steg utan att falla. Neurologiskt status tydde pa sen-
sorisk polyneuropati och myelopati. P4 handryggarna fanns
utslag bilateralt, varfér remiss for dermatologisk bedémning
utfardades.

Vid den dermatologiska undersdékningen noterades hyper-
keratotiska erytematdsa plack som téckte storre delen av
handryggarna bilateralt (Figur 4). Patienten uppgav aven att
hon haft mycket magbesvar och diarré. Detta gav klinisk
misstanke om pellagra.

Uppfoljning

Bada patienternablev dramatiskt forbattrade efter insattning
av niacin peroralt samt forbattrad kosthallning. Patienten i
fall 1 var helt lakt i huden vid aterbesok efter sju veckors be-
handling. Hon besvérades inte langre av trétthet och balans-
svarigheter. En genomgang hos dietist visade framfor allt
bristande proteinintag, och patienten fick hjalp att introduce-
ramer niacin- och proteininrik fodai kosten. Patienten i fall 2
tillfrisknade snabbt frdn hudutslagen och magbesvaren. Re-
dan efter en manad kunde hon efter substitutionsbehandling
med niacin och cyanokobalamin ga med rollator. Efter tre ma-
nader kunde hon ga inomhus utan hjalpmedel. Hon uppgav
ocksa att hon kande sig betydligt mer klartankt an tidigare.

Etiologi

Nikotinamid ingar i nikotinamidadenindinukleotid (NAD)
och NAD-fosfat (NADP, koenzym I1), vilka ar viktiga i manga
basala cellmetabola processer. Nikotinamid deriveras fran
nikotinsyra, som i sin tur kan syntetiseras fran tryptofan i
narvaro av riboflavin (vitamin B;) och vitamin B,. Stora
mangder leucin i kosten kan stdra dennasyntetisering [3].

Majs innehaller bade nikotinsyra och tryptofan, men bio-
tillgangligheten ar dalig om inte majsen forst har behandlats
med nagot basiskt &mne [6]. Den urgamla traditionen att be-
reda tortillas med hjalp av slackt kalk har alltsa bidragit till
attden stora konsumtionen av majs i Centralamerika inte for-
orsakat nagra pellagraepidemier [4].

For att undvika nikotinsyrabrist maste fodan innehalla
tillrackliga méngder nikotinsyraenheter (1 NE =1 mg nikotin-
syra eller 60 mg tryptofan). Mangden beror pa kén, alder och
eventuell graviditet eller amning, men det krévs en mycket
ensidig kost for att brist ska uppkomma [7].

Utover bristfallig diet kan pellagra orsakas av bland annat
malabsorption, levercirros, tryptofanforbrukande karcinoid
och metabol rubbning som Hartnups sjukdom. Det finns &ven
fall som har samband med lakemedelsbehandling, bland an-
nat med 5-fluorouracil, isoniazid, pyrazinamid, merkapto-
purin, fenobarbital och azatioprin [3].

Klinisk bild

Pellagra kallas &ven 4D-sjukdomen efter sina mest framtré-
dande kliniska manifestationer: dermatit, diarré och demens,
och désjukdomen i obehandlade och l&ngt gdngnafall orsakar
dodsfall star det fjarde D:et for dod. Vanliga tidiga symtom ar
dalig aptit, muskelsvaghet, dyspepsi och irritabilitet. De
kannetecknande hudutslagen (pellagroderma) uppstar pa
solbelystaomréaden. Andraljusdermatoser kanivissafall vara
viktiga differentialdiagnoser i tidigt stadium med erytem,
smartaoch eventuellt blasbildning. Med tiden blir dock huden
forhardnad, uppsprucken, fjallande, skor och hyperkerato-
tisk. Slemhinneférandringar finns beskrivna, men det &r osé-

lakartidningen nr 52012 volym 109

kert om dessa verkligen hor till pellagra eller om de &r uttryck
for andra samtidiga bristsjukdomar. Dermatiten aterkommer
vanligen varje var och klingar av under hésten medan de 6vri-
gasymtomen kvarstar aret om [1-3].

Diagnostik och behandling

I Sverige finns i dag ingen tillganglig metod for att mata nivan
av niacin i blodet. Diagnosen stalls utifran den kliniska bilden
och bekréftas av det snabba behandlingsresultatet. Nikotin-
syraeller nikotinamid ger forbattring avsymtomen, oftast pa
bara nagra fa dygn. Darefter behovs fortsatt underhallsbe-
handling en langre tid. Slutresultatet av behandlingen &r of-
tast mycket gott, men kvarstdende symtom kan férekomma.
Detarviktigtattta hansyn till risken for eventuellasamtidiga
bristsjukdomar hos patienten och behandla dven dessa [1-3].

Epidemiologi

Pellagra beskrevs forsta gangen pa 1700-talet. Fran att ha
drabbat begransade omraden i Sydeuropaspreds den till stora
delaravvarlden. Sjukdomen variborjanav 1900-taleten av de
storsta dodsorsakerna i nagraav USA:s delstater. Orsaken de-
batterades haftigt, men redan tidigt misstankte manga ett
samband med majs som huvudsaklig fodda. Nar detta samband
bevisats och specifik brist pa nikotinsyra kunnat pavisas som
orsak blev storskalig bekdmpning av sjukdomen mdjlig. Be-
rikning avspannmalsprodukter med nikotinsyra ledde till att
sjukdomen i mitten avarhundradet hade minskat i omfattning
till sporadiska fall [4]. Stérre utbrott dger an idag rum i sam-
band med svaltkatastrofer, och sjukdomen arendemisk i Kuito-
regionen i Angola, dar det ocksa finns en pellagraklinik [5].
Aren1998-2009 vérdadesivért land fyrapatienter i slutenvard
med brist pa nikotinamid som huvuddiagnos [8]. Antalet dia-
gnostiserade fall i 6ppen vard ar okant.

DISKUSSION

Liksom vid andra sjukdomar som ar ovanliga i var del av varl-
denfinnsdetenriskattviinte kdnner igen den kliniska bilden
av pellagra. Ovanstdende tva fall, dar patienterna varit i kon-
takt med sjukvarden utan att ratt diagnos stallts, illustrerar
vikten av samarbete mellan olika specialiteter. Konsultera
garna en hudspecialist vid fall med oklara hudsymtom och
glém inte kombinationen ljuskanslig dermatit, neurologiska
symtom och diarré, framfor allt inte hos en patient med bris-
tande fodointag eller andrariskfaktorer for pellagra.

B Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.

B Jennie Magnusson, dietist vid Frolunda Specialistsjukhus, har
bidragit med genomgéng och analys av den ena patientens matintag.
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