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Effektiv behandling for sjelden diagnose

Sykdommer ber ideelt inndeles etter
arsak. Symptomer og objektive sykdomsma-
nifestasjoner som regelmessig observeres
sammen, danner imidlertid grunnlag for syk-
domsbilder, eller syndromer. Ofte barer de
personers navn, slik som Schnitzlers syn-
drom. Det siste aret er ytterligere en slik
sykehistorie rapportert i Norge (1). Sekven-
siell utvikling av symptomer eller karakteris-
tiske manifestasjoner forer ofte til at det tar
tid & komme frem til riktig diagnose. Ulike
manifestasjoner kan oppfattes som selvsten-
dige diagnoser og tilslere at det dreier seg om
et samlet sykdomsbilde. Kombinasjonen
monoklonale band, hud- og leddsymptomer
og tegn til inflammasjon er en differensial-
diagnostisk utfordring som er forenlig med
mange ulike sykdommer og som krever
grundig utredning.

Utredningen av sykdomsbilder tar ofte
utgangspunkt i de ulike manifestasjonene.
Pavisning av en monoklonal komponent gir
assosiasjoner til sykdommer basert pd mono-
klonal cellevekst med malignt potensial som
myelomatose eller lymfom. Ikke-maligne,
men alvorlige sykdommer som amyloidose
maé ikke glemmes nir vedvarende sympto-
mer og sykdomstegn som forhgyet konsen-
trasjon av C-reaktivt protein, trombo- og
leukocytose indikerer en langvarig inflam-
matorisk tilstand. Likeledes kan fraver av
autoantistoffer vaere til god nytte i diagnos-
tikken. Mange inflammatoriske sykdommer
har om enn ikke sikkert diagnostiske, likevel

noksé spesifikke antistoffmenstre som kan
utnyttes diagnostisk. Manglende péavisning
hos den aktuelle pasienten usannsynliggjer
tilstander som systemisk lupus erythema-
tosus, enkelte former for vaskulitter og
myositter. Ved de autoinflammatoriske syn-
dromene er residiverende feber, artritt og
hudmanifestasjoner hyppig forekommende
sykdomstegn. Men debut i voksen alder og
pavisning av M-komponent taler imot disse
diagnosene, og gjor Schnitzlers syndrom til
en aktuell alternativ diagnose.

Ved Schnitzlers syndrom er arsaken ukjent
og patogenesen lite klarlagt. Muligens kan
IgM-deponering i epidermalt vev med dan-
ning av immunkomplekser og komplement-
aktivering forklare det urtikarielle hudutslettet
(2). De inflammatoriske symptomene kan
veare knyttet til aktivering av celler og ekt pro-
duksjon av IL-1. Nylig er det ogsé hos en pa-
sient pavist genmutasjoner som ved de
cryopyrinassosierte autoinflammatoriske syn-
dromene hvor urtikarielt utslett er en vanlig
manifestasjon (3).

Antiflogistika og tradisjonelle immunmo-
dulerende legemidler som kortikosteroider,
cyklofosfamid og cyklosporiner har veert til
liten nytte ved behandling av Schnitzlers
syndrom. Det har ogsé vert lite oppleftende
resultater for en rekke andre legemidler som
kolkisin, immunglobuliner og thalidomid.
Det er derfor godt nytt at mer effektiv be-
handling kan tilbys pasientene. IL-1-antago-
nister gir god respons og tilnermet sym-

ptomfrihet hos de fleste. Ulempen med den
anbefalte IL-1-antagonisten (anakinra) er
behovet for daglige subkutane injeksjoner og
nedvendigheten av god etterlevelse av be-
handlingen for 4 unnga tilbakefall, da syk-
dommen residiverer raskt uten regelmessig
bruk. For en liten, men plaget gruppe pasien-
ter har det skjedd et betydelig fremskritt.
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