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Renal krise ved debut af systemisk sklerose

Hans Christian Horn, Kjeld Erik Otte & Jargen E. Jensen

Renal krise karakteriseret ved akut nyreinsufficiens og hurtigt
accelererende hypertension er en velkendt komplikation til
systemisk sklerose (SS) og er forbundet med hej mortalitet.
Nér renal krise optraeder for de karakteristiske sklerotiske
hudmanifestationer, giver det anledning til differentialdiag-
nostiske overvejelser.

Sygehistorie

En 36-arig kvinde fik over fem maneder diffuse edemer pa
fingre, haender, underarme og fodder. Anamnesen var uden
Raynaud-feenomener. Patienten indlagdes med hurtig accele-
rerende hypertension (200/120-250/140 mmHg) og rentgen-
verificeret kardial inkompensation. Der udvikledes pavirk-
ning af centralnervesystemet med sloret sensorium og et
tonisk klonisk krampetilfzelde. Akut CT af cerebrum var uden
fokale fund. Patienten blev behandlet med furosemid, nitro-
glycerininfusion og refrakte doser metoprolol, hvorefter blod-
trykket stabiliseredes. Paraklinik: hurtigt aftagende nyrefunk-
tion, beskeden proteinuri pa 1,15 g/degn (<0,2 g/degn). Mi-
kroangiopatisk hzemolyse: Hb 4,5 mmol/1 (7,0-10,0 mmol/1),
serum-haptoglobin <0,05 g/1 (0,35-1,85 g/1) og schistocytter
7%. Trombocytter 79 x 10°/1 (140-400 x 10%/1). Serologi: Mid-
delpositiv anti-RNA-polymerase I-, II- og III-antistoffer var pa
15 units (<10 units), negativ anti-Scl-70-antistof, anticentro-
merantistof, antibasal membranantistof (anti-GBA) og anti-
neutrofil cytoplasmaantistof (ANCA). En UL-skanning af
abdomen viste normal nyresterrelse (10 cm). En dermatolo-
gisk undersogelse viste diskret stramning af huden distalt pa
fingrene.

P4 indikationen renal krise ved SS pdbegyndtes behand-
ling med captopril i refrakte doser. Sidelebende overvejede
man, om patienten kunne have hamolytisk ureemisk syn-
drom (HUS), og man udferte daglig plasmaferese i en serie pa
ti. Efter syv degn blev der pabegyndt hzemodialyse. En perku-
tan nyrebiopsi viste udtalte karlaesioner i sma arterioler med
fibrinoid nekrose og delvis okklusion af karlumen. Morfolo-
gisk kunne der ikke differentieres mellem HUS, malign hyper-
tension og renal krise ved SS. Der blev udfert esofagusmano-
metri, som viste hypoton gastrogsofageal sphincter og svig-
tende peristaltisk funktion af distale corpus esophagus.

P4 basis af positiv serologi (anti-polymerase I-, II- og III-an-
tistoffer), diskrete akrale fibrotiske hudforandringer og esofa-
geal dysmotilitet stilledes diagnosen SS. Patienten optitreredes
i ACE-inhibitorbehandling (captopril 25 mg X 2) og fortsatte
med ambulant peritonel dialysebehandling. Ved tolvmane-
dersfollowup blev der konstateret tiltagende kutan fibrose og
afglatning af huden pa fingre og haender. Nyrefunktionen var

veesentligt forbedret med kreatinin-clearance pa 24-30 ml/min,
og man ophorte med dialyse efter ni maneders behandling.

Diskussion
Renal krise opstar hos 10% af patienter med SS og hyppigst
hos patienter med diffus sygdom (18%) [1]. Renin-angiotensin-
aldosteron-aksen spiller sandsynligvis en vigtig rolle i pato-
genesen, idet patienterne ofte har forhejede plasmarenin-ver-
dier, og behandling med ACE-inhibitor har vist sig at veere
effektiv [2]. Renal krise ved SS opstaet for de typiske hud-
manifestationer er vanskelig at adskille fra andre tilstande
med akut nyreinsufficiens og mikroangiopatisk haemolyse.
HUS og malign hypertension giver morfologisk de samme
strukturelle arterielle forandringer i nyrerne, og diagnosen ma
afsoges vha. serologiske markeorer, der er specifikke for SS, og
fund af SS-associerede organmanifestationer. Anti-topoiso-
merase-I (anti-Scl-70) og anticentromerantistoffer er speci-
fikke for SS og findes i den samlede gruppe af SS-patienter hos
henholdsvis 15-20% og 25-30% [3]. En nyere serologisk marker
er anti-RNA-polymerase I, II- og IlI-antistoffer, som relateres
til SS med nyresygdom og darlig prognose [4]. ACE-inhibitor-
behandling af renal krise ved SS har markant eget overlevel-
sen og medfort bedre beskyttelse af nyrefunktionen. Under
langtidsbehandling med captopril opnér 35% af dialysebe-
handlede patienter forbedret nyrefunktion og at kunne und-
vere dialysebehandling [5].

Vigtig er tidlig diagnose og behandling med adzekvate
doser af ACE-inhibitor inden irreversible forandringer opstar
inyrerne.
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