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På senare år har det blivit
klarlagt att neutropeni kan or-
sakas av en specifik typ av T-
lymfocyter som är stora och har
granula i cytoplasman. Den eng-
elska benämningen är »large
granular lymphocytes», vilket
ger förkortningen LGL-celler.
LGL-orsakad neutropeni kan
likna Feltys syndrom men kan
även förekomma utan samtidig
ledsjukdom.

LGL-celler, »large granular lympho-
cytes», är stora T-lymfocyter av sup-
pressortyp som kännetecknas morfolo-
giskt av granulering i cytoplasman. I
normalt blod utgör de ca 5–15 procent
av lymfocyterna. LGL-celler kan vara
antingen T-suppressorceller (CD3-po-
sitiva) eller NK-celler (CD3-negativa).

Man har sedan 1977 noterat att vissa
patienter med reumatoid artrit (RA) och
Feltys syndrom har en abnorm expan-
sion av en ovanlig variant av LGL-cel-
ler med CD3-, CD8- och CD57-positiv
fenotyp. Denna lymfocyt har en inte
helt klarlagd fysiologisk funktion och
utgör mindre än 10 procent av alla
LGL-celler i normalt blod [1]. Vidare
har det, med hjälp av T-cellsreceptor-
analys (TCR), påvisats att dessa celler i
många fall är klonala. Denna subgrupp
av patienter skiljer sig från övriga pati-
enter med Feltys syndrom på en viktig
punkt – de svarar dåligt på splenektomi.

Olika undersökningar talar för att
cirka en tredjedel av alla patienter med
Feltys syndrom i själva verket har ett
LGL-syndrom [2-4]. Detta tillstånd fö-
rekommer även hos patienter utan RA
med eller utan andra associerade fynd
såsom neutropeni, splenomegali eller
andra cytopenier. Cirka en fjärdedel till
en tredjedel av alla patienter med LGL-
syndrom har RA [1, 3, 5, 6].

Fem fall har identifierats
På hematologisektionen, medicin-

kliniken, RSÖ (Regionsjukhuset i Öre-
bro) har, sedan uppmärksamheten på
detta tillstånd ökat, fem fall identifierats
under de senaste åren. Här kommer en
kort beskrivning av dessa fall, som jäm-

förelse finns också ett »vanligt» Feltys
syndrom.

Två män
med känd seropositiv RA
Fall 1. Vårt »pilotfall» gällde en man

född 1916 som sommaren 1991 utred-
des på grund av allmän avtackling, trött-
het och viktnedgång. Under 1980-talet
hade han kontakt med reumatologklini-
ken under diagnos seropositiv RA, men
de senaste åren hade patienten inte haft
så markanta besvär av sin ledsjukdom. I
status noterades enstaka förstorade
lymfkörtlar i axillerna och ljumskarna.
Mjälten var inte palpabel men visade
vid ultraljudsundersökning diskret för-
storing. Patienten hade SR 100 mm, en
måttlig anemi och leukopeni: LPK 2,2
× 109/l med granulocyter 0,25–0,5 ×
109/l. Reumaserologi var positiv liksom
test mot granulocytantikroppar –
pANCA 1/160.

Benmärgsprov visade ökad cellhalt,
ökad granulopoes och en del lymfocyt-
aggregat, vilket tolkades såsom fören-
ligt med ett Feltys syndrom. Efter initi-
al exspektans splenektomerades patien-
ten under våren 1992 efter att ha haft
upprepade infektionsepisoder. Efter
splenektomin låg LPK omkring 4 och
granulocytnivån omkring 0,5 × 109/l.
Det postoperativa förloppet komplice-
rades av infektioner och en höftfraktur.

I februari 1993 vårdades patienten
på infektionskliniken på grund av fros-
sa och feber. Utöver antibiotika pröva-
des då G-CSF (granulocytstimulerande
faktor) i dosen 300 µg subkutant dagli-
gen under en veckas tid. Ingen effekt på
granulocytnivån sågs, men märkligt
nog svämmade det ut en massa erytro-
blaster i blodet (60/100 vita blodkrop-
par). G-CSF sattes ut, och patienten fick
prednisolon 75 mg per dygn och svara-
de då bra – granulocytnivån normalise-
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A review of subject literature suggests man-
agement strategies for the treatment of dyspepsia
to be characterised by marked differences. In
some strategies the possibility of indirect Helico-
bacter pylori testing (e g, breath tests) is ignored
and endoscopy recommended as the only appro-
priate investigation; only     those with verified di-
sease are treated, and the risk of antibiotic over-
use is minimised. In other strategies, indirect H
pylori testing is recommended for younger  pati-
ents (<45 years of age) without alarming symp-
toms, either to select patients for endoscopy or to
eradicate the infection  (i e, irrespective of whet-
her the patient has peptic ulcer disease or not, on
the grounds that the risk of having or developing
such disease is thus minimised. The article consi-
sts in discussion of the different strategies, and
suggests a choice of investigations tailored to the
needs of the individual patient to be preferable to
dogmatic       adoption of either approach, though
endoscopy should be available without delay if
required. Moreover, the accuracy of the various
indirect H pylori tests needs to be considered. To
be acceptable for use in primary care, it is sug-
gested that recommendations regarding interven-
tions for the various disorders associated with
dyspepsia should be characterised by reasonably
comparable risk levels. An algorithm with alter-
native strategies suited to available facilities and
the patient’s needs and wishes is also presented.
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rades för att sedan återigen sjunka när
steroiderna trappades ner. I september
1993 blev han ånyo febril, och efter en
del litteraturstudier angående Feltys
syndrom och neutropeni i allmänhet
gjorde vi en ytmarköranalys av perifert
blod som visade bild som vid LGL-
leukemi (eller LGL-syndrom) med
CD3-, CD8-, CD16-, CD56- och CD57-
positiv fenotyp. Neutropenin tilltog
men svarade bra på ökad steroiddos
med normalvärden  på LPKoch neutro-
fila leukocyter. I december 1993 kom
patienten åter in till sjukhuset betydligt
försämrad med avtackling, feber, trom-
bocytopeni och blödningar. Han avled
efter några dagar på sjukhus.

Fall 2. Det andra fallet gäller en man
född 1920 med känd, seropositiv RA ut-
redd på grund av lymfocytos och anemi.
Han hade LPK11,7, lymfocyter 10,0,
granulocyter 0,3–0,4 × 109/l. Ben-
märgsprov visade bild som vid kronisk
lymfatisk leukemi, välbevarade poeser
men vänsterförskjuten granulopoes.
Ytmarkörundersökning av perifert blod
visade en dominerande T-lymfocytpo-
pulation med CD3-, CD8- och CD57-
positiva celler. Mjälten var inte palpabel
och inte förstorad vid ultraljudsunder-
sökning av buken. Patienten fick initialt
ett par Leukerankurer ad modum Knos-
pe men har senare varit utan behandling

och mår bra utan några problem med in-
fektioner.

Fall 3 – kvinna
med seropositiv RA
Det tredje fallet gäller en kvinna

född 1922. Mångårig seropositiv RA.
Hösten 1994 vårdades hon på infek-
tionskliniken på grund av recidiverande
perianala hudinfektioner. Hon remitte-
rades för utredning på grund av leuko-
och neutropeni med misstanke om Fel-
tys syndrom. Hon var tidigare opererad
för cancer mammae och var kardiovas-
kulärt sjuk med angina pectoris, hjärt-
svikt och suspekt artäremboli, och hon
var Waranbehandlad.

Laboratorievärden: Måttlig anemi,
LPK 1,3 × 109/l med 0 (!) i granulocyt-
nivå. Benmärgsprov visade cellhalt
60–80 procent med ökad granulopoes
men reducerad utmognad. Det fanns en
diffus lymfocytinfiltration. Ytmarkör-
undersökning av perifert blod visade 94
procent T-lymfocyter med dominans av
CD3-, CD8- och CD57-positiva celler.
Kvinnan behandlades med Deltison 75
mg per dygn och gick upp marginellt i
granulocytnivå men fick snabbt svåra
ryggsmärtor, vilka tolkades som accele-
rerande osteoporossymtom. Steroider-
na trappades ut rätt hastigt, och patien-
ten fick metotrexat 15 mg/vecka. Gra-
nulocytandelen gick ner till 0 igen. Hon
fick G-CSF 300 µg subkutant dagligen
i drygt en vecka utan någon effekt.
Metotrexatkurerna utsattes (var nog lite
väl starka). Vid refraktär idiopatisk
trombocytopen purpura/immunmedie-
rad trombocytopeni finns god effekt av
intermittent högdos dexametasonterapi
rapporterad, och i brist på annat pröva-
des detta schema på vår patient:Dexa-
cortal 40 mg × 1 × IV var fjärde vecka.
Redan under pågående kur sågs en dra-
matisk effekt på granulocytnivån i blo-
det. Effekten satt i cirka två och en halv

vecka, men före nästa kur var granulo-
cyterna borta igen från blodet. Samma
sak upprepades med en ny kur. Efter-
som kurerna var rätt påfrestande och ef-
fekten inte var bestående gick vi nu in
med steroider i lägre dos kombinerade
med en osteoklasthämmare (Bonefos)
samt metotrexat i lägre dos – 5 mg per
vecka. Med denna regim stabiliserades
granulocytnivåerna på en normal nivå.
(Figur 1.)

Fall 4 – kvinna
utan ledsjukdom
Det fjärde fallet gäller en kvinna född

1933. Kvinnan hade remitterats för ut-
redning av leuko- och granulocytopeni.
Hon var tidigare väsentligen frisk men
hade haft ihållande sinuitbesvär. 

Hb och trombocytpartikelkoncentra-
tion var utan anmärkning, LPK 3,2 ×
109/l med 2 procent neutrofila granulo-
cyter. I benmärgen sågs normal cellhalt
med reducerad och vänsterförskjuten
granulopoes samt lymfocytdominans;
antinukleära antikroppar (ANA) 1/10. I
differentialräkning sågs 33 procent sto-
ra, granulerade lymfocyter. Ytmarkör-
undersökning av perifert blod visade ca
35 procent CD3-, CD8- och CD57-po-
sitiva T-celler.

Patienten hade under hösten haft en
långdragen sinuit som inte svarat på anti-
biotikabehandling. Hon uppgav över-
känslighet mot penicillin. Hon behandla-
des med peroralt cefalosporin i en vecka
och förbättrades på denna behandling.

Efter cirka en veckas antibiotikafri-
het kom patienten in med en fulminant
gasbrandsinfektion i vänster lårben och
avled på intensivvårdsavdelningen
inom ett dygn.

Fall 5 tolkades som
myelodysplastiskt syndrom
Det femte fallet gäller en man född

1927. Utredning gjordes hösten 1994 på
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Figur 1. Schematisk bild av
sjukdomsförloppet i fallbeskrivning nr 3.
Vid behandlingsstart fanns inga neutrofila
granulocyter i perifera blodet. Ett
marginellt svar ses vid konventionell
steroidbehandling. Ett markant men
övergående behandlingssvar fås med
högdossteroider. Med kombinationen av
steroider i konventionell dosering och
lågdosmetotrexat stabiliseras
neutrofilnivån. Förloppet ger ett cykliskt
intryck – cyklisk neutropeni kan
förekomma vid LGL-syndrom, men i
detta fall beror det svängande förloppet
på att högdossteroiderna gavs var fjärde
vecka.
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grund av anemi av oklar genes. I tidiga-
re benmärgsprov fanns fynd av viss dys-
plasi, men även lymfocytökning notera-
des. Detta tolkades som suspekt myelo-
dysplastiskt syndrom.

Hb var omkring 90 g/l, normalt antal
vita blodkroppar och trombocyter men
granulocytopeni i differentialräkning
med förekomst av 30 procent granulera-
de lymfocyter. 

Ett nytt benmärgsprov togs som vi-
sade normal cellhalt med ordinär granu-
lopoes som var vänsterförskjuten med
diskreta dysplastiska drag i form av
sparsam granulering i senstadierna. I
benmärgen sågs ca 30 procent lymfocy-
ter med viss atypi, men de var inte gra-
nulerade. Ytmarkörundersökning av
perifert blod visade dominans av T-
suppressorceller med fenotyp
CD3/CD8/CD57.

Patienten har en anemi med rätt
måttliga symtom. Mjälten är inte pal-
pabel, ultraljudsundersökning av buken
är inte utförd. Han är transfunderad
några gånger på grund av lågt Hb men
har inte fått någon specifik behandling
för sin blodsjukdom.

Fall 6 var
Feltys syndrom
Det sjätte fallet gäller en man född

1927 med mångårig seropositiv RA och
stor mjälte. Mannen hade upprepade
problem med framför allt hudinfektio-
ner. Hb och trombocyter var utan an-
märkning. LPK 1,1 × 109/l, granulocy-
ter 0,3 × 109/l. Detta tolkas som Feltys
syndrom, och i samband med utred-
ningen inför splenektomin görs ben-
märgs- och ytmarkörundersökning av
perifera blodet. I benmärgen ses något

ökad cellhalt, ökad granulopoes som är
vänsterförskjuten och någon enstaka
lymfocythärd. Lymfocytandelen 10 pro-
cent. Ytmarkörundersökning av perifera
blodet visar ca 12 procent CD3-, CD8-,
CD57-positiva celler och i benmärgen
ses 2 procent celler med samma fenotyp.
Det bedöms som en för liten andel för att
överensstämma med LGL-syndrom.
Bedömningen »äkta» Feltys syndrom
kvarstår. Han splenektomerades och
fick postoperativt en normalisering av
leukocyt- och granulocytnivåerna.

LGL-syndr om har
okänd orsak
LGL-syndrom är en klonal expan-

sion av T-celler med LGL-morfologi
och fenotyp CD3, CD8 och CD57 som
på något sätt är symtomgivande, oftast i
kombination med neutropeni och RA.
LGL-syndrom kan imitera Feltys syn-
drom och uppfylla triaden RA/neutro-
peni/splenomegali men kan även före-
komma utan association till ledsjukdom
och ibland föregå en polyartrit.

Vid genomgång av 1 053 patienter
med RAunder tio år [3] fann man tolv
patienter med Feltys syndrom och sex
patienter med LGL-syndrom.

På Mayokliniken [5] följdes 68 pati-
enter med en LGL-proliferation under
en åttaårsperiod: 28 procent var asym-
tomatiska vid diagnosen, 26 procent
hade RA, 19 procent splenomegali.
10–15 procent hade recidiverande eller
signifikanta infektioner. 12 procent
hade B-symtom (viktnedgång, feber,
svettningar). I låga frekvenser sågs he-
molys, myelodysplastiskt syndrom och
»pure red cell anemia». Median-LPK
var 4,5 × 109/l, och medianvärdet för
neutrofila granulocyter var 0,76 × 109/l.
40 procent hade granulocytnivå under
0,5 × 109/l, och mediannivån på LGL-
celler i blodet var 1,35 × 109/l. 89 pro-
cent hade mer än 25 procent LGL-celler
i differentialräkningen. 61 procent hade
positiv reumatoidfaktor (RF) och 44
procent positiv ANA-faktor.

Överlevnaden var god, ca 85 procent
under tio år, men man skall komma ihåg
att patientgruppen var definierad utifrån
fyndet av LGL-proliferation, inte ut-
ifrån symtomgivande sjukdom.

Orsaken till LGL-syndrom är okänd.
Cytomegalovirusinfektioner kan ge
övergående expansioner av CD3-,
CD8- och CD57-positiva celler [7].
Man har även spekulerat över retrovi-
rusinfektioner av typ HTLV I–II. LGL-
klonen tros hämma granulocytopoesen
med hjälp av cytokiner, i första hand
gammainterferon och TNF (tumörne-
krosfaktor).

Några enkla kriterier för diagnos
finns inte, men man har använt nivån
mer än 1 × 109 LGL-celler/liter i diffe-
rentialräkning alternativt samma nivå
CD3- och CD57-positiva celler mätt
med flödescytometri (gäller perifera
blodet). Ett alternativ vid lymfopeni är
mer än 25 procent LGL-celler eller
CD3-, CD57-positiva celler av alla lym-
focyter i perifert blod [4]. Ökningen
skall vara kronisk, mer än sex månader.
(Figur 2.)

De beskrivna fallen
karakteristiska patienttyper
De ovan beskrivna patienterna illu-

strerar ganska väl de olika patienttyper
hos vilka LGL-syndrom kan komma

Tabell I. Sammanställning av laboratoriedata för de beskrivna patienterna. Observera att pa-
tient nr 6, som  bedömts ha ett »äkta» Feltys syndrom, har en normal CD4-/CD8-kvot. LPK =
leukocytpartikelkoncentration, RA = reumatoid artrit, pANCA = antineutrofila cytoplasmaan-
tikroppar, MPO = myeloperoxidas, ANA = antinukleära antikroppar.

Granulocyter, Antineutrofil
Patient nr LPK, 109/l 109/l CD4/CD8 RA serologi Splenomegali

1 9,2 0,28 0,15 Ja Positivt P-ANCA +
2 11,7 0,47 0,10 Ja Anti-MPO –

gränsvärde
3 1,3 0,00 0,27 Ja Negativt –
4 2,8 0,25 0,19 Nej (ANA 1/10) +
5 7,2 0,25 0,21 Nej Ej utfört –
6 1,1 0,3 1,28 Ja Negativt +

Figur 2. Närbild på en LGL-cell och en
granulocyt. Till höger ses en
segmentkärnig granulocyt och till vänster
en granulerad lymfocyt.
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ifråga, tre stycken har RA och två hade
ingen ledsjukdom. Fall nr 2 tolkades
som en vanlig kronisk lymfatisk leuk-
emi med isolerad neutropeni, vilket
man ju ser ibland. Det finns också visat
att patienter med kronisk lymfatisk
leukemi av B-cellstyp och neutropeni
har en ökad förekomst av CD3-, CD8-
och CD57-positiva celler (dvs T-celler)
i jämförelse med dem som inte är neu-
tropena [8].

Fall nr 4 hade ett dramatiskt och tra-
giskt förlopp och man kan inte undgå att
fundera över om antibiotikakuren kan
ha bidragit till uppkomsten av gas-
brandsinfektionen? Vid samma tid-
punkt prövade vi peroralt cefalospori-
ner som antibiotikaprofylax till vissa
neutropena patienter i syfte att få en
starkare täckning mot grampositiva
bakterier, men på senare tid har vi upp-
hört med detta på grund av att vi såg ett
ökande antal fall med överväxt av
clostridium difficile i tarmen.

I fall nr 3 och 4 misstänktes LGL-
syndrom redan från början medan fall
nr 5 initialt tolkades som ett myelodys-
plastiskt syndrom. Fall nr 6, som be-
dömts vara ett Feltys syndrom, har en li-
ten ökning av CD3-, CD8- och CD57-
positiva celler, och man kan ju undra om
det finns en glidande skala mellan
»äkta» Feltys syndrom och LGL-syn-
drom [2, 3]. (Tabell I.)

Svårt att skilja LGL-syndr om
från äkta Feltys syndrom
Hur skall man då skilja ut patienter

med LGL-syndrom mot dem med äkta
Feltys syndrom? Det har framkastats att
patienter med äkta Feltys syndrom har
en mer aggressiv och erosiv ledsjuk-
dom, men det är osäkert om detta stäm-
mer. Ytmarkörundersökning av perifert
blod med fynd av en signifikant popula-

tion CD3-, CD8- och CD57-positiva
celler (lite osäkert var gränsen skall gå)
talar för LGL-syndrom liksom en ab-
normt låg CD4- och CD8-kvot [4], vil-
ket illustreras av Tabell I. Fynd av klo-
nalt T-cellsreceptorgenrearrangemang
bevisar klonaliteten men behövs knap-
past för att man skall kunna ta ställning
till den praktiska handläggningen då ju
en eventuell behandling består i im-
munsuppression. Benmärgsbilden visar
en diffus lymfocytinfiltration, och diag-
nosen LGL-syndrom kan vara lätt att
missa om man inte har frågeställningen
aktuell. (Tabell II.)

Krånglig
terminologi
Terminologin inom detta område är

ganska tillkrånglad liksom även tolk-
ningen av de resultat olika material re-
dovisar beroende på vilken grupp av pa-
tienter man har utgått ifrån. 

Många olika benämningar förekom-
mer. LGL-leukemi, LGL-syndrom,
pseudo-Feltysyndrom, T-gamma-lym-

focytos, T-cell-KLL, TCUS (T-cell clo-
nopathy of uncertain significance –i
analogi till B-cellsmotsvarigheten
MGUS) [7].

Det finns patienter som enbart har en
påvisad klonal LGL-expansion utan
andra associerade symtom. Detta borde
rimligen benämnas TCUS. De fall som
uppfyller Feltys triad: RA, splenomega-
li, neutropeni, kan i och för sig benäm-
nas pseudo-Feltysyndrom. En mer ge-
nerell benämning för patienter, med el-
ler utan RA, som har någon form av
symtom eller laboratorievärdesavvikel-
se, ofta neutropeni, i kombination med
LGL-expansion bör, tycker vi, vara
LGL-syndrom.

Termen LGL-leukemi har använts
ganska ofta men borde reserveras för de
ganska få fall, ca 10–15 procent, som
kliniskt beter sig som en kronisk lymfa-
tisk leukemi med tex progredierande
lymfocytos, B-symtom (viktnedgång,
feber och svettningar), organpåverkan,
lymfadenopati eller signifikant ben-
märgshämning. LGL-leukemi kan  ut-
vecklas från alla ovan uppräknade till-
stånd. (Figur 3.)

Förslag
till utr edning
Utöver anamnes och status (ledsjuk-

dom? lymfadenopati? mjältförstoring?)
föreslås följande laboratorieutredning:
– Hb, LPK, TPK och maskinell diffe-

rentialräkning.
– Manuell differentialräkning med frå-

geställning LGL-celler.
– S-ferritin, -transferrin, -järn, -B12,

-folat – behövs inte specifikt för det-
ta tillstånd men är bra att ha »i bot-
ten» vid utredning av cytopenier.

– Plasmaelfores: Ofta ses en polyklo-
nal gammaglobulinstegring. Ibland
finner man en liten M-komponent.

– Serologi: RF, ANA, ANCA.
– Benmärgsprov.
– Ytmarkörundersökning av perifera

blodet med tonvikt på lymfatiska  T-
cellsmarkörer (CD3, CD4, CD8,
CD16, CD56 och CD57).

– T-cellsreceptorrearrangemang –
Southern blot (knappast tillgänglig

Tabell II. En sammanfattad jämförelse mellan LGL-syndrom och Feltys syndrom. Modifierad
efter Rosenstein och Kramer [8]. RF = reumatoidfaktor, ANA = antinukleära antikroppar, LPK
= leukocytpartikelkoncentration, TCR = T-cellsreceptoranalys.

LGL-syndrom Feltys syndrom

Infektionsbenägenhet + +
Splenomegali + +
RF +++ +++
ANA ++ ++
Neutrofilantikroppar ++ ++
Neutropeniduration, år 0–3 10–15
Extra artikulära manifestationer – +
Erosiv ledsjukdom –? +
Progress till leukemi 13–14 procent –
LPK (Låg)/normal/hög Låg
Anemi + –
Lymfocytos + –
CD3-, CD8-,+ CD57-positiva celler + –
CD4/CD8-kvot Låg Normal
TCR-genabnormitet + Normal
Benmärg LGL-infiltration Normal eller reaktiv
Svar på splenektomi – +

LGL-klon påvisad TCUS

+ Neutropeni eller
   annat symtom

+ RA
+ Splenomegali

LGL-syndrom LGL-leukemi

Pseudo-Feltysyndrom

Figur 3. Förslag till hur olika
benämningar på expansion av LGL-celler
skall användas. TCUS = »T-cell
clonopathy of uncertain significance»
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som rutinmetod, våra beskrivna fall är
inte undersökta med denna metodik).
Om patienten inte har några symtom

föreslås exspektans, då tillståndet tycks
kunna vara stationärt under långa tider.
Patienter kan ha en mycket låg neutro-
filnivå, mindre än 0,5 × 109/l, utan att
drabbas av infektioner. Man kan speku-
lera över om detta beror på att det ofta
finns en granulocytpool i benmärgen
som ju är genomblödd och skyddar pa-
tienten mot sepsis, vilket också skulle
kunna förklara varför de patienter som
får infektioner oftast får dem perifert i
hud och mjukdelar.

Patienter med symtomgivande sjuk-
dom, oftast infektioner på grund av neu-
tropeni, kommer ifråga för behandling.
I akutfall ges antibiotika på samma sätt
som för andra granulocytopena patien-
ter. Användning av G-CSFoch GM-
CSF (granulocyt–makrofagstimuleran-
de faktor) ligger också nära till hands i
ett akutskede. I våra fall sågs ingen ef-
fekt av G-CSF, men det finns fallrap-
porter där man har sett svar på dessa cy-
tokiner [5].

Även långtidsbehandling finns be-
skriven. Annars är immunsup-pression
den lämpligaste åtgärden, något som
alltid kan vara lite knepigt när man be-
handlar cytopenier.

Steroider ges initialt och kan sedan
kombineras med tex metotrexat 5–20
mg som engångsdos per vecka [2]. Al-
ternativt Sendoxan 25–100 mg per dygn
[5], eller Leukeran intermittent i lågdos
[1]. Cyklosporin A och purinanaloger
(fludarabin och kladribin) har intresse
då de teoretiskt borde kunna påverka de
lymfocytpopulationer det är fråga om.
Enstaka positiva fallrapporter finns för
båda preparattyperna [5].

Ett observandum är dock att purina-
naloger ytterligare kan bidra till en re-
dan befintlig  immunsuppression med
påverkan på det cellmedierade immun-
försvaret.

Splenektomi skall inte göras primärt
vid LGL-syndrom. Det har ofta ingen
effekt och kan till och med orsaka en
försämring [1, 5, 6], men kan övervägas
om annan behandling inte har effekt och
det finns tecken på hypersplenism tex i
form av hemolys eller trombocytde-
struktion i mjälten.

Sammanfattning
LGL-syndrom är en klonal prolifera-

tion av T-suppressorceller som har en
hämmande inverkan på framför allt gra-
nulopoesen och kan imitera Feltys syn-
drom.

Symtomatiska fall behandlas med
immunsuppression, prognosen är rela-
tivt god. Kännedom om tillståndet är av
värde vid utredning av neutropenier,
och diagnosen kan göras sannolik med
hjälp av en ganska enkel utredning.
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Summary

LGL syndrome open to confusion with
Felty’s syndrome;
the diagnosis can be established with a
simple investigation

Olle Linder, Ulf Tidefelt

Läkartidningen 1998; 95:2595-2601.

The article consists in a discussion of neu-
tropenia caused by large granular lymphocytes
(LGLs), illustrated by a review of the literature
and case reports of five patients with LGL
syndrome and one patient whose clinical
characteristics were more consistent with clas-
sic Felty’s syndrome. Recent years have wit-
nessed advances in our knowledge of clonal ex-
pansions of suppressor-type T-cells and their
capacity to induce neutropenia. The phenotypes
of such cells are CD3+, CD8+ and CD57+. The
syndrome is often seen in patients with rheu-
matoid arthritis, and if they also manifest sple-
nomegaly it may be confused with Felty’s
syndrome. Appropriate evaluation and treat-
ment of the condition are also discussed, and an
attempt made to clarify the confusing termi-
nology.
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Ännu en
syndrombok!

• Boken ”Mannen bakom syndro-
met” har fått  en  efterföljare: ”Kvin-
norna och  männen bakom syndro-
men” med 70 artiklar som publice-
rats i Läkartidningen under perio-
den 1990–1996.Den tar upp namn
som Asperger, Bichat, Fanconi och
Waldenström. Här finns också män
”bakom metoden”, exempelvis
Doppler och Röntgen.

• Denna bok omfattar 248 sidor och
är rikt illustrerad, även med färgbil-
der. Därtill finns en sammanställ-
ning (i förminskat utförande) av de
uppskattade tidningsomslag som
hör till serien. Priset är 190 kronor +
porto (60 kronor).

---------------------------------------------
Beställ här:

........ ex ”Kvinnorna och männen
bakom syndromen” à 190 kronor +
porto. 
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