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Betegnelsen scleroderma renal crisis (SRC) bruges i
alle lande. Den betyder akut udviklet nyreinsufficiens
hos patienter med systemisk sklerodermi. De fleste
patienter med denne tilstand har ogsa akut indseat-
tende, svaer hypertension. Patienterne kan dog veere
normotensive eller let hypertensive [1, 2]. Ubehand-
let dgr alle disse patienter af uraemi i lgbet af kort tid.
Ved behandling med angiotensinkonverterende en-
zym (ACE)-ha&mmer kan yderligere forvaerring af ny-
refunktionen saedvanligvis undgas [1, 2].

SYGEHISTORIE
En 50-drig tidligere rask mand blev indlagt med
anami af egen leege. Patienten oplyste, at han igen-
nem det seneste halve ar havde faet haevelse af huden
pa fingre og hdndrygge samt stivhed i fingrenes led. I
samme periode fik han Raynauds syndrom. Han
havde ingen andre symptomer fra organsystemerne
og intet medicinforbrug. Han var heller ikke i be-
handling med prednisolon.

Ved indlaggelsen fandt man hypertension (blod-
tryk: 200/100 mmHg), og man havde mistanke om
sklerodermiske forandringer i huden. Der var kon-
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Nyrebiopsi med to glomeruli med blodfattige kapilleerslynger og let
mesangialcellehypercellularitet. Herudover mindre arterie med lumi-
nal forsnaevring pga. intimal ophobning af basofilt mukoidt materi-
ale, fibrinoid nekrose (eosinofilt materiale kl. 3-4) og vakuolisering af
celler. (Hematoxylin-eosin-farvning, x 250)

trakturer i flere fingres mellemled. Paraklinisk fandt
man forhgjet S-kreatininkoncentration (256
mikromol/1), nedsat kreatinin-clearance (53 ml/min),
beskeden proteinuri (0,6 g/degn) og anemi (haemo-
globinkoncentration: 4,9 mmol/1) af normocyteer
type, dog med tendens til mikrocyteer med S-ferritin
lavt i normalomradet. Test for antinukleare antistof-
fer (ANA) og topoisomerase (SCL-70)-koncentration
var negative. @vrige blodprgver viste normale for-
hold. Ved ultralydskanning af nyrerne og rgngten af
thorax fandt man ligeledes normale forhold.

Som fplge af stigende S-kreatinin i lgbet af fa
dage til naesten 1.000 mikromol/1 blev patienten sat i
hemodialysebehandling. En nyrebiopsi viste svaere
forandringer i arteriolerne med luminal forsnaevring
pga. intimaproliferation og basofili samt fibrinoid ne-
krose (Figur 1).

Ved et efterfplgende dermatologisk tilsyn fandt
man sklerodermiske forandringer af huden pa han-
der, arme, ben og truncus samt i ansigtet, og det blev
bekreeftet, at patienten havde systemisk sklerodermi
af diffus type med udvikling af SRC.

Man pabegyndte behandling med enalapril 5 mg
dagligt med ggning til 10 mg dagligt efter fa dage.
Herefter blev blodtrykket normaliseret. Patienten fik
ydermere erytropoietin og jern for sin anemi. Ud
over forandringerne i huden og nyrerne fandt man in-
gen tegn pa anden organpévirkning ved den yderli-
gere udredning.

Seks méneder senere klarede patienten sig uden
dialysebehandling. Blodtrykket var stadig normalt og
S-kreatininniveauet var stabilt pd omkring 250
mikromol/1 under fortsat enalaprilbehandling.
Proteinurien var ligeledes aftagende (0,3 g/dogn).

DISKUSSION

Systemisk sklerodermi er en systemisk bindevavssyg-
dom i huden og andre organer [3, 4]. Der er ca. 1.000
patienter med sygdommen i Danmark, 80% er kvin-
der. Debutalderen er 30-50 ar. Diagnosen kan kun
stilles klinisk ved inspektion og palpation af huden,
som findes fortykket med nedsat forskydelighed mod
underlaget og nedsat evne til at kunne foldes. Syg-
dommen kan involvere andre organer (Tabel 1) [4].
90% af patienterne har kerneantistoffer i serum (po-
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Organspecifik involvering.

Organ Eksempler pa kliniske fund

Hud Fibrotisk, fortykket hud, kalcinose, tele-
angiektasier

Mave-tarm-kanal Dysmotilitet, refluks, Barrets gsofagus,

striktur, intestinal malabsorption, divertikler,

obstipation

Hjerte og kar Perikardieeffusion, diastolisk dysfunktion,

Raynauds syndrom, fingersar

Muskel og skelet Myositis, muskelatrofi, kontrakturer

Lunge Interstitiel lungesygdom, nedsat diffusions-

kapacitet, pulmonal arteriel hypertension
Nyre Hypertension, azotaemi, renal krise
Kgnsorgan Seksuel dysfunktion, impotens

Spyt- og tarekirtler ~ Sjogrens syndrom

sitiv ANA), hyppigst centromerantistof (35%), SCL-
70-antistof (20%) eller ribonukleinsyre (RNA)-poly-
meraseantistof (25%) [3, 4]. Patienter med SRC har
SCL-70-antistof eller RNA-polymeraseantistof i serum
[1]. Patienten i sygehistorien havde dog ingen kerne-
antistoffer.

SRC forekommer hyppigst hos patienter med dif-
fus sygdom [1], dvs. hudforandringer, som begynder
i fingre og taeer og hurtigt breder sig til resten af eks-
tremiteterne, ansigtet og evt. truncus. Hos patienter
med diffus sygdom udvikles der Raynauds syndrom
og hudforandringer omtrent samtidigt [3, 4].
Patienter med hurtigt progredierende, diffus sklero-
dermi har gget risiko for at fa SRC under behandling
med glukokortikoid i store doser [1].

Patienter med limiteret sklerodermi har ingen
forandringer af huden pa truncus, overarme eller
femora. Sddanne patienter har ofte Raynauds syn-
drom i ti &r eller mere, for de far hudforandringer,
som breder sig langsomt. Progressionen gar i sté efter
fa ars forlgb [3, 4]. Disse patienter far sjeeldent SRC
[1].

Patienter med kendt sklerodermi bgr hyppigt
have kontrolleret blodtryk, urinstiks (ha&ematuri/pro-
teinuri) samt S-kreatininkoncentration og glomeru-
leer filtrationsrate; i seerdeleshed patienter med diffus
sygdom og patienter med SCL-70-antistof og RNA-
polymeraseantistof i serum [1, 2].

De stenoserende arterioleforandringer i nyrepa-
renkymet hos patienter med SRC er identiske med
dem, der ses hos patienter med malign hypertension.
Det formodes, at hypertensionen skyldes aktivering
af renin-angiotensin-systemet [5]. SRC var tidligere
altid dgdeligt forlobende, men efter 1976, hvor ACE-

hemmere blev indfgrt i behandlingen af patienter
bade med og uden hypertension, er det blevet muligt
at standse progressionen af sygdommen og forverrin-
gen af nyrefunktionen [1, 2]. Behandlingen er en spe-
cialistopgave, som bgr varetages pé en nefrologisk af-
deling. Hvis behandlingen begyndes sé tidligt, at der
stadig er brugbar nyrefunktion, kan patienterne
undgé dialysebehandling pé leengere sigt [1, 2].

Sklerodermi bgr indga i reekken af diagnostiske
muligheder hos patienter, som far akut hypertension
eller akut nedsat nyrefunktion, iseer hvis de har
Raynauds syndrom af kort varighed. Da det kraever
erfaring at stille diagnosen sklerodermi, bgr sddanne
patienter vurderes af en dermatolog, selv ved beske-
den mistanke om diagnosen.
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Less than 10% of the patients with systemic scleroderma develop
renal crisis, i.e. acute renal failure and severe hypertension in
most cases. Kidney biopsy shows hypertensive arteriolar
changes. This complication was lethal until treatment with
captopril was introduced in 1976. Since that time the survival of
the patients has improved. If treatment is started early, further
deteoriation of the kidney may be prevented.
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