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Agrip

Risafrumueedabdlga einkennist af bolgubreyt-
ingum i dkvednum stérum og medalstérum
slageedum. Helstu dheettupeettir eru aldur, kven-
kyn og norreenn uppruni.

[ pessari grein er lyst tveimur tilfellum
skyndiblindu af voldum risafrumuaedabélgu. {
badum tilfellum meeldist sokk undir 50 mm/klst
og reyndist médusyn fyrirbodi blindu. Tilfellin eru
6lik ad morgu leyti, til deemis var 1 fyrra tilfellinu
um ad reda kjalkadng og lokun a eedum til fremsta
hluta sjéntaugarinnar. I seinna sjtkratilfellinu var
lokun & adalslageedinni til sjonhimnu og hafdi sa
sjuklingur nylokid tveggja dra barksteramedferd
vegna fjolvoovagigtar.

Sjénhimna og sjéntaug lifa ekki af nema {1 stutta
stund 4n bl60ofleedis. Ef risafrumuaedabdlga veldur
blindu i 68ru auga er heetta 4 ad hitt augad missi
sjon sé ekkert ad gert. Barksteramedferd getur
komid i veg fyrir blindu hins augans, auk pess
ad halda grunnsjikdémnum nidri. Mikilvaegt er
a0 stadfesta risafrumueedabdlgu med vefjasyni
og hefja barksteramedferd eins flj6tt og kostur er,
jafnvel adur en vefjasyni er tekid.

Inngangur

Risafrumueedabodlga (e. giant cell arteritis) er
algengur sjikdomur eftir fimmtugt.! Islensk
faraldsfreedileg rannsékn yfir timabilid 1984 til
1990, sem tok til fimmtugra og eldri, syndi ad
nygengi sjlikdémsins hér 4 landi var 36/100.000
medal kvenna en helmingi leegri medal karla
eda 18/100.000.> Risafrumueedabdlga einkennist
vefraent af bélgubreytingum i slageedum.?
Birtingarmynd risafrumaedabélgu er fjolbreytt
og kemur oft til alita vid sjukdémsgreiningu.
Til hagredingar mé flokka megineinkenni
risafrumueedabdlgu 1 prja flokka en péa er horft
framhja pvi hvort sjiklingar hafi einnig einkenni
um fiolvodvagigt (lat. polymyalgia rheumatica). T
fyrsta flokkinn falla flestir sjiiklingar en peir hafa

6sérteek einkenni almenns bélguastands eins og
slappleika, lystarleysi, megrun, neatursvita og
hitavellu.

[ 68rum flokki eru sjiklingar med einkenni
sem rekja ma til blédrasartruflana i medalstérum
slagaedum, hofdi  svo
temporalis superficialis, arteria ophthalamica, arteriae
posteriores ciliares og neerleegan hluta arteria
vertebralis. Risafrumueedabdlga er einnig nefnd
gagnaugaaedabolga (e. temporal arteritis), en pad
nafn sitt dregur sjukdémurinn af einkennandi
hofudverkjum a gagnaugasvaedi
stadbundinna bdélgna og blédrasartruflana i

oftast 1 sem arteria

af voldum

gagnaugaslageedum.
[ pridja flokk falla einstaka sjiklingar
med einkennagefandi  bléorasartruflanir i

griplimum vegna boélgu i stérum slagedum Tt
fra 6sedarboganum, til deemis arteria subclavia
og arteria axillaris. 1 einstaka tilfellum hefur
risafrumuaedabdlga i utlimaseedum verid greind
eftir erfidleika vid blédprystingsmeelingar a
upphandleggjum eda pulsleysi i slageedum
alnlids. Ennfremur hefur verid lyst sedabdlgu i
efri hluta 6seedar sem pé veldur ekki einkennum
@daprengingar heldur veikir bélgan sedavegginn
og veldur adavikkun og myndun adaguls.!

Orsok risafrumueedabolgu er 6pekkt en svo
virdist sem boélguferillinn eigi upptok sin i ysta
lagi slageedarinnar, tunica adventitia, feeri sig inn
ad mid-lagi eedanna, tunica media, en padan seyta
bélgufrumur bodefnum sem &rva myofibroblasta.
Afleidingarnar verda peer ad myofibroblastar
fjolga sér og nyedamyndun verdur i innsta lagi
eedarinnar, funica intima. Pannig pykknar tunica
intima og fyllir svo upp i aedaholid med svipudum
heetti og eedakolkun.!

Algengasta orsok varanlegs sjonskada af
voldum  risafrumuzedabdlgu er  blédpurrd
til sjéntaugardssins (e. anterior ischemic optic
neuropathy, AION) en bl6dpurrdin kemur vid
lokun aeda sem neera fremsta hluta sjéntaugar,
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Mynd 1a og 1b. Mynd 1a synir lokada gagnaugaslageed sjiiklings (tilfelli 1) med deemigert 1itlit fyrir risafrumueedabélgu.

Bandvefsaukning 1 intima og blédsegi 1 a2d veldur lokun d henni.

Stadbundin bélguiferd, med hnattfrumum og kleyfkirndum hvitum blodkornum, er til stadar (Haematoxylin og eosin litun

(H&E); litil staekkun).

Mynd 1b er frd sama syni en { heerri steekkun. Orin bendir d stad par sem heil innri panpynna (lat. lamina elastica interna)
endar 0g vid tekur svaedi par sem dtfrumur hafa hreinsad hana upp. Margkirndar risafrumur sjdst gjarnan og frd peim dregur
sjiikdomurinn nafn sitt. Ekki sjdst risafrumur med vissu G pessari mynd (H&E; mikil steekkun).

edahimnu og (hja sumum) litinn hluta sjonhimnu.
Onnur orsdk sjénskada er lokun & midslageedinni
til sjonhimnunnar (e. central retinal artery
occlusion, CRAO). Einnig getur tvisyni komid
fyrir vegna blédpurrdar til augnvodva, heilatauga
eda heilastofns.* Ef risafrumusedabdlga veldur
bl6dpurrd til annars sjéntaugaréssins eru 25-50%
likur & ad sjikdémurinn herji 4 hitt augad innan
tveggja vikna sé ekki gripid til medferdar.’

Hér lysum vid tveimur sjikratilfellum sem
baedi einkennast af pvi ad sjontruflanir og
blinda voru fyrstu einkenni sjiklinganna um
risafrumuaedabdlgu.

Tilfelli 1
68 ara gamall adur hraustur karlmadur leitadi
til slysa- og bradadeildar Landspitalans vegna
skyndilegrar blindu & vinstra auga. Daginn fyrir
komu hafdi hann tekid eftir médusyn & nedri
hluta sjénsvids og haféi pa reynt ad fa tima hja
augnleekni an 4rangurs. Dagana a4 undan hafoi
hann haft h6fudverk yfir enni og gagnauga vinstra
megin. Hann hafdi einnig fengid verki vid ad
tyggja (kjalkaodng, e. jaw claudication) og tvisyni &
timabili.

Almenn skodun var edlileg, pils fannst yfir

Tafla l. Alpjédleg sjukdémsgreiningarskilmerki fyrir risafrumusedabdlgu.
Sjuklingurinn parf ad uppfylla ad minnsta kosti prji af fimm nedanskradum skilyréum.

Aldur vid upphaf einkenna =50 ara

Nyr hofudverkur

Oedlileg skodun yfir gagnaugaslagaedum (preifieymsli eda minnkadir pulsar)

Sokk =50 mm/kist

Jakvaett vefjasyni fyrir risafrumusedabdigu
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badum gagnaugaslagedum og engin eymsli
voru vid preifingu yfir 2edunum. Sjén var edlileg
a4 heegra auga en 4 pvi vinstra gat hann ekki
talid fingur, hann nam einungis mun a ljési
og myrkri. Vinstra ljésopid brast ekki vid lj6si
(Marcus Gunn pupil). Vinstri sjéontaugardsinn
var med bjug, 6ljés mork, edar ogreinilegar og
slageedlingar Gedlilega grannir. Heegri augnbotn
var edlilegur. Augnskodun samraemdist bl6dpurrd
i sjontaugards. Sokk meeldist 48 mm/klst og
C-reactive protein (CRP) 25 mg/L. Vefjasyni fra
vinstri gagnaugaslageed syndi risafrumuaedabdlgu
(myndir 1a og 1b).

Strax 4 slysa- og bradadeildinni fékk sjiklingur-
inn haskammta-medferd med barksterum i 0 (1g
af methylprednisoloni natriumsiikkinati, Solu Medrol,
Pfizer) og var barksteramedferdinni haldid dfram
med prednisélon toflum (Decortin-H, Merck), 30 mg
tvisvar & dag. Tveimur vikum sidar meeldist sokk
5 mm/klst og var skammturinn leekkadur nidur
i 20 mg tvisvar a dag. Sjénin hafdi ekki batnad 4
vinstra auga en hann var afram med fulla sjén a
heegra auga.

Tilfelli 2

69 ara gomul kona med tveggja dra sogu um
fjolvodvagigt fann fyrir svima einn morgun og
i kjolfarid tok hun eftir pvi ad sjénin a vinstra
auga var { m6du. Sidar sama dag leitadi han til
leeknis i sinu heimahéradi. Vid komu daginn eftir &4
gongudeild augndeildar Landspitala var hiin blind
& vinstra auga. Hun hafdi ekki haft hofudverki
eda verki vid tyggingu og ekki hafdi hin fundid
fyrir almennum bélgueinkennum. Hidn hafdi
lokid barksteraktr vegna fjolvodvagigtar tveimur
manudum adur.



Almenn skodun var edlileg. Daufur pils var i
gagnaugaslageedum en engin eymsli vid preifingu.
Sjon var edlileg & heegra auga en a pvi vinstra gat
hin ekki talid fingur. Hin nam adeins mun &
ljési og myrkri. Vinstra ljosopid brast ekki vid
ljési. I augnbotnum sést rofin blédstla i slag- og
blaeedum, bjugur og folvi allt i kringum midgréf
(e. fovea), sem var raud dsyndum. Petta utlit
augnbotnsins er 4 ensku freedimali kallad ,,cherry-
red spot”. Augnskodun samreemdist pannig lokun
a meginslagaed til augans (myndir 2a og 2b).

I héradi meldist sokk 45 mm/klst, en
daginn eftir vi0 komu & Landspitala meeldist
sokk 26 mm/klst og CRP 4 mg/L. Blédhagur
var eOlilegur. Par sem ekki poétti fyllilega ljost
af hvada orsckum @din hafdi lokast var gerd
uppvinnsla beedi med tilliti til risafrumuaedabdlgu
og blédsegareks (e. thromboembolism). Nidurstodur
frd bloédsegareksrannsoknum voru edlilegar
(t6lvusneidmynd med skuggaefni af hoféi
og halsi, hjartadémun og Holter hjartslattar-
rannsokn). Sermi var sent i proétein-rafdratt
sem syndi merki um bélguvidbrégd en ekki
merkjanleg paraprotein. Tekid var vefjasyni fra
vinstri gagnaugaslageedinni sem syndi virka
risafrumuaedabdlgu.

Strax vid komu a dag- og gongudeild augn-
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leekninga fékk konan 55 mg af prednisélon med
toflugjof. Nokkrum dogum sidar utskrifadist
hin a4 50 mg af prednisélén skipt nidur i tvo
dagskammta (kl. 08:00 og 12:00) og var pa 16gd
upp medferdardeetlun um heegfara barkstera-
nidurtréppun i samradi vid leekni i heimahéradi.
Sjonin hefur ekki batnad a vinstra auga (myndir
3a og 3b). Konan var hins vegar dfram med fulla
sjon a heegra auga.

Umraeda

Sjuklingarnir { islensku rannsékninni sem fyrr er
vitnad til h6fou sogu um sjontruflun i 14% tilfella
samkvaemt sjikraskra en adeins einn sjiklingur af
85 sat uppi med vidvarandi blindu 4 60ru auganu.
Sjontruflanir i tengslum vid risafrumuaedabdlgu
eru afar mikilveegt einkenni, pvi timabundid
sjonsvidstap getur verid undanfari 6afturkreefrar
blindu. Medal sjiklinga sem greinast med sjontap
vegna risafrumueedabdlgu hafa tveir pridju
hlutar ordid fyrir einhverjum sjontruflunum i
addraganda veikindanna. Par af eru pokusyn
og sjonsvidstruflanir algengastar en timabundid
sjontap kemur par & eftir. Petta er vegna
6no6gs bloofleedis til sjontaugar, sjonhimnu eda
eedahimnu augans og kemur ad medaltali um atta

OG YFIRLIT

Mynd 2a og 2b.
Augnbotnamynd,
tekin vid komu
sjiiklings (tilfelli 2),
synir ,cherry red
spot” sem kemur til
af blédpurrdarbjiig
i sjonhimnu allt {
kringum midgrof
augans. Mynd 2b
er sama mynd {
meiri steekkun og
synir rof { blédsiilu
slagaedlinganna d
morgum stodum.

Mynd 3a og 3b.
Dessi augnbotnamynd
(frd sjiiklingi 1 tilfelli
2) var tekin premur
dogum sidar og synir
folva i sjonhimnu
dfram pritt fyrir

ad blodflaedid sé nii
orofid. Mynd 3b synir
staekkadan hluta iir
mynd 3a.
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s6larhringum & undan varanlegu sjontapi.®

Helstu dheettupeettir fyrir risafrumusedabdlgu
eru aldur, kvenkyn og norrenn uppruni’
Medalaldur islenskra sjiklinga sem greindir
hafa verid med risafrumuaedabdlgu er 72 ar fyrir
konur en Kkarlar eru tveimur drum yngri eda 70
ara.? Afar sjaldgeeft er ad folk undir fimmtugu fai
sjikdéminn.® T fyrrnefndu islensku rannsékninni
kom fram ad allt ad helmingur (48%) sjiklinga
med risafrumuzedabdlgu hafdi einnig einkenni um
fjolvodvagigt.? Petta er i samreemi vid fjolmargar
adrar faraldsfreedilegar rannsoknir og talid er
ad fjolvoovagigt og risafrumueedabdlga séu
naskyldir sjukdémar. Einkenni fjélvodvagigtar
eru midleegdir vodvaverkir og morgunstirdleiki
umbhverfis axlir og mjadmir. Onnur einkenni
fjolvodvagigtar eru almenn einkenni bélgu eins og
lyst er i inngangi pessarar greinar.’

Vardandi rannséknir, greiningu og medferd a
risafrumuzedabdlgu er prennt mikilveegt. I fyrsta
lagi ber ad geta pess ad sokk er ekki alltaf haekkad
hja sjuklingum med risafrumuaedabdlgu pratt
fyrir virkan sjakdém'" og hja 15% sjuklinga
meelist pad undir 50 mm/klst.”* Badir okkar
sjiklingar hofou tiltdlulega lag sokk og CRP gildi.

[ 66ru lagi er greiningin ljos ef jékveett
vefjasyni liggur fyrir en p6 er unnt ad greina
risafrumuzedabdlgu an pess, samanber alpjodleg
greiningarskilmerki (tafla I).! P4 er naudsynlegt ad
prir af fijérum eftirfarandi greiningarskilmerkjum
séu til stadar: aldur yfir 50 ara; nyr héfudverkur;
sokk yfir 50 mm/klst; og afbrigdileg skodun a
gagnaugaslageedinni (annadhvort eymsli eda
minnkadur slattur).*

[ pridja lagi eru barksterar hornsteinn medferd-
ar og purfa sjiklingar { moérgum tilfellum ad taka
stera 1 tvo til prju 4r."° Pvi er mikilveegt ad tryggja
beinvernd hja pessum sjiklingahépi.® T peim
tilfellum par sem grunur er um ad sjéntruflanir séu
vegna risafrumuzedabélgu a ad hefja umsvifalaust
barksteramedferd, jafnvel i peim tilfellum par
sem ekki er unnt ad framkvaema vefjasynatoku.
Astaedan fyrir pessu er su ad finna mé vefraenar
breytingar 4 grundvelli risafrumueedabdlgu i
véndudum vefjasynum sem tekin eru nokkrum
dogum, jafnvel vikum, eftir ad barksteramedferd
er hafin.'#1°

Vardandi eftirfylgd er seinna sjukratilfellid
athyglisvert ad pvi leyti ad sjuklingurinn hafdi
nylokid teplega tveggja 4ra barksteramedferd
vegna fjolvodvagigtar. G6dum medferdarhefdum
hvad vardar barksteraskammta og haegfeera
skammtaminnkun hafdi verid fylgt en pratt
pad feer skyndiblindu vegna
risafrumaedabdlgu tveimur manudum eftir lok
barksteramedferdar. Alpekkt er ad sjiklingar

fyrir konan

4 barksteramedferd, hvort vegna
fiolvoovagigtar eda risafrumeedabdlgu, geta
fengid endurvakningu 4 sjikdémseinkennum.
Slikt gerist p6 adallega fyrstu vikurnar eftir
sjukdémsgreiningu eda pegar verid er ad minnka
6nemisbaelandi medferd. Einnig fa einstaka
sjuklingar endurvakningu 4 sinum sjikdémi eftir
ad barksteramedferd er lokid, pa oftast tveimur
eda premur ménudum sidar.! Alykta ma ad pad
séu godir kliniskir starfsheettir ad fa sjikling til
eftirlits 4 peim timum pegar medferd er minnkud
eda henni heett. P4 er mikilveegt ad meela sokk
og CRP dsamt pvi ad bidja sjiklinginn ad vera a
vardbergi fyrir nyjum einkennum og leita pa 4n
tafar til leeknis.

Einnig er vert ad hafa i huga ad sjakdémurinn
getur haft alvarlegar afleidingar sem ekki gefa
einkenni. Sjiklingar med risafrumaedabdlgu eru

sem er

i sautjan sinnum aukinni dheettu 4 myndun
slageedagitils i brjostholshluta ¢saedar og er dheett-
an ramlega tvofold sé 1itid 4 pann hluta 6saedar
sem er i kvidarholi.'® bvi er réttleetanlegt ad skima
fyrir 6sedargilum medan & medferd stendur,
sérlega hja peim einstaklingum sem ad auki hafa
dheettupeetti fyrir hjarta- og eedasjikdéma."”

Lokaord
Oft geta einkenni sjiklinga nanast gefid
sjukdémsgreininguna. Adalatridi 1 sogutoku

hérna er sjonskerding og hverskyns sjéntruflanir
sem alltaf skyldi hringja bjéllum i huga leekna.
Peir sem verda fyrir sjonskerdingunni eru
stundum an hofudverks og peir taka jafnvel ekki
eftir sjénsvidsskerdingunni par sem hin er adeins
4 060ru auganu. Pannig getur 1idid dagédur timi
fra fyrstu sjukdémseinkennum par til sjiuklingur
leitar sér leeknishjalpar. Pvi er naudsynlegt ad
bregdast hratt vid med tilliti til stadfestingar a
sjukdémsgreiningu og medferdar.’® Ljost er ad
sjonhimnan lifir ekki af nema { stutta stund an
bl6ofleedis og allt ad helmingur sjiklinga sem fa
bl66purrd til sjontaugardssins eiga pad 4 heettu
ad tapa sjéninni 4 badum augum ef peim er ekki
tryggd rétt medferd.’ Pessi tvo tilfelli sem hér eru
til umreaedu syna ad jafnvel p6 ad brugdist sé fljott
og rétt vid einkennum sjtiklings tekst ekki alltaf ad
endurvekja sjénina 4 skadada auganu. Mikilveegt
er p6 ad tryggja edlilega sjon 4 dskadada auganu
en pad tokst i badum tilfellunum.

Pakkir

Hofundar pakka Pérdi Tryggvasyni,
deildarleekni & meinafreedideild Landspitalans,
innilega fyrir veitta adstod og lidleika.
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Giant cell arteritis - two cases with acute blindness

Giant cell arteritis is characterized primarily by
inflammation in certain large and medium-sized arteries.

The major risk factors are age, female gender and Northern

European descent.

In this report we describe two cases of acute vision loss
due to giant cell arteritis. In both cases the erythrocyte
sedimentation rate (ESR) was below 50 mm/hr and the
presenting complaint was foggy vision followed by acute
blindness. The cases are to some extent different, for
example in the former case the patient reported jaw

claudication and ophthalmologic evaluation was consistent
with anterior ischemic optic neuropathy. In the latter case

there was narrowing and box-carring of blood cells in

Elfarsson A, Gudbjornsson B, Stefansson E.

retinal arterioles, consistent with occlusion of the central
retinal artery. This patient had recently finished a 2-year
long treatment with glucocorticosteroids for polymyalgia
rheumatica.

The retina and the optic nerve do not survive for long
without perfusion. If giant cell arteritis causes blindness
in one eye there is significant risk for the other eye to go
blind if no treatment is given. Corticosteroids can spare
the other eye and suppress the underlying inflammatory

disease process as well. It is vital to confirm the diagnosis
of giant cell arteritis with a biopsy and start corticosteroid

treatment as soon as possible, even before the biopsy is
taken.

Giant cell arteritis - two cases with acute blindness. Icel Med J 2010; 96: kkkkfff.
Keywords: Giant cell arteritis, Corticosteroids, Headache, Acute blindness, Anterior ischemic optic neuropathy, Central retinal artery

occlusion.
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