VIDENSKAB

Granulomatose med polyangiitis
er en vigtig differentialdiagnose til cancer

Kresten Krarup Keller, Berit Dalsgaard Nielsen, Ellen Margrethe Hauge & Ib Tgnder Hansen

KASUISTIK

Reumatologisk
Afdeling U,

Aarhus Universitets-
hospital

Ugeskr Laeger
2015;177:V12140722

Granulomatose med polyangiitis (GPA) (tidligere
Wegeners granulomatose) er en sjaelden sygdom og
den hyppigste antineutrofilocyt cytoplasmatisk antistof
(ANCA)-associerede vaskulitis. Der kan ses affektion af
de fleste organsystemer, men isar rammes lunger, ny-
rer og gre-nase-hals-regionen. Behandlingen og den
endelige udredning er kompleks og varetages altid pé
hgjtspecialiseret funktionsniveau. Vi beskriver en syge-
historie hos en patient med debuterende alvorlig GPA.

SYGEHISTORIE

En 54-arig kvinde blev henvist til cancerudredning pga.
tre méneder varende influenzalignende symptomer,
treethed, hoste, heemoptyse, ledsmerter og et veegttab
pa 3 kg. Der viste sig ogsa at veere recidiverende otitis
media, hyppige forkglelser med blodigt sekret fra nee-
sen og haevede ben. Biokemiske undersggelser viste en
seenkningsreaktion pd 100 mm/t, leukocytniveau pa 18
% 10°/1 og hemoglobinniveau pd 7 mmol/1. En ekko-
kardiografi udfert pd mistanke om hjerteinsufficiens vi-
ste normale forhold. CT af thorax, abdomen og bazkken
viste pd henholdsvis hgjre og venstre side to store api-
kale infiltrater (Figur 1), som siden ogsé viste sig at
veaere fluordeoxyglukose-PET/CT-positive. Man plan-
lagde videre udredning med biopsi pa en lungemedi-
cinsk afdeling. Inden patienten blev indkaldt til dette,
blev hun indlagt pa en internmedicinsk afdeling seks
dage efter den primaere kontakt pga. tiltagende leds-
merter, havelse af heenderne samt nedsat fglesans og
kraft i underekstremiteterne. Objektivt fandt man splin-
ters og hudblgdninger i fingerpulpae, og de neurologi-
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ske gener blev bekreftet. Der var svert forhgjet C-reak-
tivt protein-niveau pa 263 mg/1, og man indledte bred-
spektret antibiotisk behandling. Over de neeste dage til-
kom der sammenflydende rgdlige misfarvninger pad
crura og ankler og desuden begyndende fglelseslgshed
af venstre hand. De neurologiske udfald og hudforan-
dringerne blev primaert tolket som et paraneoplastisk
feenomen, men diagnosen GPA blev 0gsd naevnt. Efter
seks dages indleeggelse fandt man en staerkt positiv C-
ANCA samt bdde positiv proteinase 3-ANCA og myelo-
peroxidase-ANCA. Samme dag blev patienten overflyt-
tet til en reumatologisk afdeling, hvor diagnosen GPA
blev stillet pé basis af manifestationer som skildret i
Tabel 1. Der blev pdbegyndt behandling med methyl-
prednisolonsuccinat-pulskur efterfulgt af peroralt givet
prednisolon og cyclophosphamid. Sygdommen remitte-
rede pa behandlingen, men der var kun minimal effekt
pa de neurologiske symptomer.

DISKUSSION
GPA er en sjelden sygdom, men diagnosen er vigtig at
kende pga. den sardeles alvorlige prognose ved ube-
handlet eller for sent behandlet sygdom [1]. Man bgr
have GPA in mente ved udredning for cancer og infek-
tionssygdom (herunder tuberkulose), hvis den initiale
udredning ikke bekrefter disse diagnoser. Nar en pa-
tient er alment svaekket og har multiorganinvolvering,
bgr en overvejelse om smékarsvaskulitis vaere naerlig-
gende.

Har patienterne allerede pé diagnosetidspunktet
udviklet irreversible organskader, stiger morbiditeten

E TABEL 1

Manifestationer ved diagnose hos en patient med granulomatose
med polyangiitis.

Organsystem Manifestation

Nervesystemet Mononeuritis multiplex

@re-nzese-hals Sinuitis, rinitis og slimhindulcerationer,
sergs otitis media, propfornemmelse

Lunger To store infiltrater og flere sma

Nyrer Let proteinuri (sandsynlig glomerulonefritis)

Hud Kutan vaskulitis

Bevaegeapparat Artritis




og mortaliteten [2]. Derfor er hurtig diagnose og be-
handling altafggrende, hvilket sygehistorien illustrerer,
idet patienten ndede at udvikle irreversible neurologi-
ske manifestationer.

Patienten fik standardbehandling ved alvorlig GPA i
form af hgjdosisglukokortikoid kombineret med cyclo-
phosphamid. Denne behandling har veldokumenteret
effekt og er guldstandard, selv om der siden 2010 er til-
kommet et alternativ (rituximab), der synes at kunne
male sig med cyclophosphamid [3, 4].

Vi héber, at denne sygehistorie kan bidrage til skaer-
pet opmerksomhed pa denne sjeldne, men alvorlige
sygdom som differentialdiagnose til iseer infektions- og
cancersygdomme. Hurtig diagnose og behandling pé
hgjtspecialiseret funktionsniveau er afggrende for pro-
gnosen.
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Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a rare disease with
inflammation in the small vessels. This is a case report of
GPA, where lung cancer was initially suspected. A 54-year-
old woman eventually developed manifestations from
several organ systems, and a diagnosis of GPA was
confirmed. Treatment was initiated, but the neurological
manifestations proved to be irreversible. This case illustrates
that GPA is important to acknowledge, because timely
treatment is crucial to reduce mortality and morbidity.
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