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videre rummer Cochranereviewet om behandling af 
CIDP med IVIg og Medicin.dk (6. maj 2010) ingen 
omtale af HA som bivirkning [5]. Dette bør ændres til 
en advarsel om risiko for HA. HA optræder fortrins-
vist hos personer, der ikke har blodtype 0, og som får 
store doser IVIg [2]. Inden for de seneste få år synes 
hyppigheden af HA efter IVIg at være øget, hvilket 
formentlig er sket på grund af indførelse af Ig i op-
løsning til erstatning for frysetørret Ig [4].

Indtil videre kan det til patienter med tidligere 
HA-episode anbefales, at man anvender frysetørret 
Ig, hvis det kan skaffes. Ellers kan man anvende en 
 lavere infusionshastighed eventuelt i kombination 
med steroid i infusionsperioden. Endelig, anbefales, 
at hæmoglobinkoncentrationen kontrolleres før og 
efter behandling med IVIg.
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Steatocystoma multiplex hos 39-årig kvinde

Jonas Raymond Duff y, Hans Erik Siersen & Christian T. Bonde 

Steatocystoma multiplex (SM) er en sjælden lidelse, 
som første gang blev beskrevet af Pringle i 1899 [1]. 

Lidelsen er klinisk karakteriseret ved multiple, 
hudfarvede intradermale cyster med et lipidholdigt 
materiale. Sygdommen er en autosomal dominant 
 eller sporadisk opstået lidelse, som typisk debuterer 
omkring puberteten, men der er også rapporteret om 
kongenitte tilfælde [2]. 

En variant af denne lidelse omfatter cyster, 
som bliver inflammerede og rumperer. Disse kaldes 
steatocystoma multiplex suppurativum (SMS) [3].

Hyppigheden i Danmark er ukendt, men lidelsen 
er sjælden. Da sygdommen ikke tidligere er beskrevet 
på dansk, præsenteres her en sygehistorie samt en 
kort gennemgang af litteraturen.

SYGEHISTORIE

En 39-årig kvinde af arabisk herkomst blev i 2007 
henvist fra Dermatologisk Afdeling under diagnosen 
SM med henblik på excision af flere større elementer. 

Patienten havde gennem flere år haft tiltagende 
forekomst af små hudfarvede elementer på truncus 

B-hæmoglobin som funktion af tiden hos patienter med immunmedieret neuropati, der blev be-

handlet med intravenøs immunglobulin. Pilen angiver tidspunkt for administration af intravenøs

immunglobulin.
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og proksimalt på ekstremiteterne, som undertiden 
blev inficerede. 

Der fandtes ingen familiær disposition herfor. 
Patienten havde været kirurgisk behandlet i Jordan 
og senere i dermatologisk regi med superpulseret 
CO2-laser. Da teknikken ikke var egnet til behandling 
af de større elementer, blev patienten henvist med 
henblik på plastikkirurgisk behandling. Ved objektiv 
undersøgelse fandtes huden, fraset  ansigtet, knudret 
og indureret. Den initiale behandling var excision 
af elementer på den ventrale del af  thorax i lokal 
analgesi med et tilfredsstillende  kosmetisk resultat. 

Histologisk undersøgelse viste tyndvæggede 
 cyster, der var udklædt med pladeepitel uden granu-
lære celler. I væggen fandtes sebaceøse kirtler. Cys-
terne indeholdt et eosinofilt amorft materiale. Der 
var ingen tegn på malignitet. Forandringerne var for-
enelige med diagnosen SM. 

Patienten blev efterfølgende set ambulant ultimo 
marts 2010, hvor man fandt en 1,5 × 4 cm stor, sub-
kutant beliggende knude i venstre aksil og en lig-
nende på ca. 3 × 5 cm i højre flanke. Der blev plan-
lagt excision af elementerne, eftersom patienten følte 
sig socialt og psykisk hæmmet af disse. 

DISKUSSION

SM debuterer omkring puberteten eller i det tidlige 
voksenliv, men der er også rapporteret om kongenitte 
tilfælde. Der ses en ligelig kønsfordeling. SM er ka-
rakteriseret ved cystiske læsioner, som fortrinsvist 
er lokaliserede til den anteriore del af thorax, aksil-
lerne (Figur 1) eller halsen. Ansigtet, abdomen, ryg-
gen, scrotum, vulva, penis og ekstremiteter kan også 
være afficerede, om end dette er sjældnere [1, 2]. De 
cystiske læsioner varierer i størrelse fra 3 mm til 3 cm. 
Man kan ved incision eksprimere en klar eller gullig, 
lugtfri viskøs væske [3].

Epidermis over den dermale cyste er intakt. 
Histopatologisk er cysterne karakteriseret ved en 
 foldet væg, som består af adskillige epitelialcellelag 
med talgkirtellobuli beliggende i eller tæt på væggen 
[2, 3]. 

Differentialdiagnostisk er der flere fællestræk 
med pachyonychia congenita II, også kendt som 
Jackson-Lawlers syndrom, hvor en mutation på kera-
tin 17-genet har været associeret med nogle famili-
ære tilfælde af SM [3]. Andre differentialdiagnoser 
omfatter mere hyppigt forekommende lidelser såsom 
acrokeratosis verruciformis, hypohidrosis og hidrade-
nitis suppurativa [3].

De fleste læsioner forbliver asymptomatiske. 
Nogle læsioner kan imidlertid blive inflammerede og 
rumpere for derefter at drænere til hudoverfladen. 
Brug af perorale retinoider (isotretinoin og alitreti-

noin) og kryoterapi er blevet rapporteret til behand-
ling af suppurative læsioner. Isotretinoinbehandling 
har især været effektiv hos patienter med SMS, mens 
det hos SM-patienter har resulteret i en forværring af 
tilstanden. Der er rapporteret recidiverende tilfælde 
efter isotretinoinbehandling [3, 4]. Man har i øvrigt 
forsøgt at behandle SMS antibiotisk med tetracyklin-
derivater, der foruden at virke baktericidt også har 
en antiinflammatorisk effekt. Der blev dog ikke ob-
serveret nogen bedring i tilstanden [3]. 

Behandlingen af SM er primært kirurgisk ex-
cision af elementerne. Excision er dog upraktisk i 
 behandlingen af udbredte læsioner, idet den er tids-
krævende og forbundet med risiko for arvævsdan-
nelse [4]. Fjernelse af cystiske læsioner ved brug af 
incisionsteknikker må anses for at være mere skån-
somt og tidsbesparende. Mini-incisioner med skalpel, 
diatermi eller superpulseret CO2-laser efterfulgt af 
mekanisk ekstraktion af cystevæggen med curette 
 eller pincet resulterede i minimal arvævsdannelse. 
Ved postoperativ kontrol var der ingen tegn til re-
cidiv, og det kosmetiske resultat var tilfredsstillende 
[1, 5]. 
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