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Summary

Dyspepsia management in primary care
needs to be individualised

Lars Agréus, Johan Brun
Lakartidningen 1999; 96: 2591-5.

A review of subject literature suggests mg
agement strategies for the treatment of dyspe

to be characterised by marked differences Iﬂ

some strategies the possibility of indirect Heli
bacter pylori testing (e g, breath tests) is igng
and endoscopy recommended as the only ap
priate investigation; only those with verified

sease are treated, and the risk of antibiotic 0
use is minimised. In other strategies, indirec
pylori testing is recommended for younger p.
ents (<45 years of age) without alarming syn
toms, either to select patients for endoscopy ¢
eradicate the infection (i e, irrespective of wh
her the patient has peptic ulcer disease or no
the grounds that the risk of having or develop

such disease is thus minimised. The article cgn

sts in discussion of the different strategies,

suggests a choice of investigations tailored to|t &

needs of the individual patient to be preferabl
dogmatic  adoption of either approach, tho
endoscopy should be available without dela
required. Moreover, the accuracy of the vari
indirect H pylori tests needs to be considered
be acceptable for use in primary care, it is

gested that recommendations regarding interyen

tions for the various disorders associated
dyspepsia should be characterised by reaso
comparable risk levels. An algorithm with alt
native strategies suited to available facilities

the patient’s needs and wishes is also presente

Correspondencedr Johan Brun, Sédra ha
socentralen, SE-824 81 Hudiksvall, Sweden.

LAKARTIDNINGEN * VOLYM 96 « NR 21 + 1999

forelse finns ocksa ett »vanligt» Feltys
syndrom.

klarlagt att neutropeni kan or-
-sakas av en specifik typ av T-
Jymfocyter som ar stora och har
rgranula i cytoplasman. Den eng-
iBlska benamningen ar »large
Tgranular lymphocytes», vilket
ger forkortningen LGL-celler.
'3 GL-orsakad neutropeni kan
adikna Feltys syndrom men kan
o-aven férekomma utan samtidig
S7Iedsjukdom.

Tva man

med kénd seropositiv RA

Fall 1. Vart »pilotfall» gallde en man
fodd 1916 som sommaren 1991 utred-
des pa grund av allman avtackling, trott-
het och viktnedgang. Under 1980-talet
hade han kontakt med reumatologklini-
ken under diagnos seropositiv RA, men
de senaste aren hade patienten inte haft
sa markanta besvar av sin ledsjukdom. |
- status noterades enstaka forstorade
Lt lymfkértlar i axillerna och ljumskarna.
as- LGL-celler, »large granular lympho-Mjélten var inte palpabel men visade
cytes», ar stora T-lymfocyter av supvid ultraljudsundersdkning diskret for-
yrpressortyp som kénnetecknas morfolestoring. Patienten hade SR 100 mm, en
Hugiskt av granulering i cytoplasman. Imattlig anemi och leukopeni: LPK 2,2
normalt blod utgér de ca 5-15 procernt 1/ med granulocyter 0,25-0,%
av lymfocyterna. LGL-celler kan varal(?l. Reumaserologi var positiv liksom
antingen T-suppressorceller (CD3-potest mot granulocytantikroppar
sitiva) eller NK-celler (CD3-negativa). pANCA 1/160.

Man har sedan 1977 noterat att vissa Benmargsprov visade dkad cellhalt,
patienter med reumatoid artrit (RA) oclokad granulopoes och en del lymfocyt-
Feltys syndrom har en abnorm exparaggregat, vilket tolkades sdsom féren-
sion av en ovanlig variant av LGL-cel-ligt med ett Feltys syndrom. Efter initi-
ler med CD3-, CD8- och CD57-positival exspektans splenektomerades patien-
anfenotyp. Denna lymfocyt har en inteten under varen 1992 efter att ha haft
PHeIt klarlagd fysiologisk funktion och upprepade infektionsepisoder. Efter
odtgér mindre an 10 procent av allasplenektomin ldg LPK omkring 4 och
rdgGL-celler i normalt blod [1]. Vidare granulocytnivan omkring 0,% 101
praar det, med hjalp av T-cellsreceptorbet postoperativa forloppet komplice-
li-analys (TCR), pavisats att dessa cellerades av infektioner och en hoftfraktur.
vamanga fall ar klonala. Denna subgrupp | februari 1993 vardades patienten
t'.év patienter skiljer sig fran 6vriga pati{pa infektionskliniken pa grund av fros-
iF')E_enter med Feltys syndrom pa en viktiga och feber. Utdver antibiotika prova-

r pUnkt —de svarar daligt pa splenektomdes da G-CSF (granulocytstimulerande
et- Olika undersokningar talar for attfaktor) i dosen 30Qug subkutant dagli-

L. airka en tredjedel av alla patienter meden under en veckas tid. Ingen effekt pa
Ngeltys syndrom i sjalva verket har etgranulocytnivdn sags, men markligt
I'GL-syndrom [2-4]. Detta tillstdnd f6- nog svammade det ut en massa erytro-
kommer aven hos patienter utan RAlaster i blodet (60/100 vita blodkrop-
tned eller utan andra associerade fynghr). G-CSF sattes ut, och patienten fick
gddsom neutropeni, splenomegali ellgsrednisolon 75 mg per dygn och svara-
&ndra cytopenier. Cirka en fjardedel tilde da bra — granulocytnivan normalise-
#én tredjedel av alla patienter med LGL-
é}/ndrom har RA[1, 3, 5, 6].

u

o

in Fem fall har identifierats Forfattare

ably P4 hematologisektionen, medicin-OLLE LINDER

rkliniken, RSO (Regionsjukhuset i Ore-  bitradande Gverlakare

"fro) har, sedan uppméarksamheten FyLF TIDEFELT

etta tillstand C')kat,ofemfall identifierats ~ docent, dverlikare: bada vid hema-

-under de senaste aren. Har kommer €  to|ogisektionen, medicinkliniken,
kort beskrivning av dessa fall, som jam-  Regionsjukhuset i Orebro.
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Figur 1. Schematisk bild av
sjukdomsforloppet i fallbeskrivning nr 3.
Vid behandlingsstart fanns inga neutrofila
granulocyter i perifera blodet. Ett
marginellt svar ses vid konventionell
steroidbehandling. Ett markant men
6vergdende behandlingssvar fas med
hdgdossteroider. Med kombinationen av
steroider i konventionell dosering och
lAgdosmetotrexat stabiliseras
neutrofilnivan. Forloppet ger ett cykliskt
intryck — cyklisk neutropeni kan
forekomma vid LGL-syndrom, men i
detta fall beror det svédngande forloppet
pa att hogdossteroiderna gavs var fjarde
vecka.

och mar ba utan nag poblem med iR
fektioner

Fall 3 — kvinna

med seppositiv RA

Det tredje fllet géller en kvinna
fodd 1922. Mangag seoposity RA.
Hosten 1994 vé@lades hon péa iek-
tionskliniken pa gund & recidverande
petianala hudinéktioner Hon emitte
rades for ugdning pa gund a leuko-
och neutopeni med misstarkom Fel-
tys syndom. Hon \ar tidigare opeerad

rades for & sedan atégen sjunka nar for cancer mammae boar kadiovas

steoidema tiappades nerl september kulart sjuk med aniga pectois, hjat-

1993 bev han awgo febril, och efter en svikt och suspekt aaremboli, ot hon
del litteraturstudier angaende eRys var Waranbehandlad

syndom od neutopeni i allmanhet Laboratorievarden: Mattlig anemi,
gjorde vi en ytmekoranays av peifet LPK 1,3x 10°1 med 0 (!) i garulocyt-

blod som visade bild som vid LGL-nivd. Benméagspov visade cellhalt
leukemi (eller LGL-syndom) med 60-80 pocent med 6kadrgrulopoes
CD3-,CD8-,CD16-,CD56- ¢cCD57- men educead utm@nad Det fanns en
positv fenotyp. Neuwpenin tilltag diffus lymfocytinfiltration. Ytmakor-

men sarade ba pa Okad steiddos undesokning a& peifert blod visade 94
med nomalvaden pa LPKoch neuto- procent Flymfocyter med dominansva
fila leukocyter. | december 1993dm CD3-, CD8- ot CD57-positia celler

veda, men foe nasta kurar garulo-
cytema bota igen fran bodet. Samma
sak uppepades med enynkur. Efter
som kuema \ar ratt pafestande decet
fekten inte ar bestaendeick vi nu in
med stevider i lage dos lombineade
med en osteoklasthamnea(Bonebs)
samt metoexat i lagre dos — 5 mg per
vedka. Med dennaegim stailiserades
grarulogytnivdena pa en nonal niva.
(Figur 1.)

Fall 4 — kvinna

utan ledsjukdom

Det fjarde fallet galler en kvinna fadi
1933. Kvinnan hadeemitteets for ut
redning & leuko- odh grarulocytopeni.
Hon var tidigare vasentlign fisk men
hade haft ihallande siitbesvar

Hb och trombogtpaittikelkoncente-
tion var utan anmamning, LPK 3,2 x
10°/l med 2 pocent neutrfila grarulo-
cyter. | benmégen sags nonal cellhalt
med educead ot vansterfoskjuten
grarulopoes samtyimfocytdominans;
antirukleam antikoppar (AM\) 1/10. |

paienten ater in till sjukhuset betydligtkvinnan behandlades med Deltison 78ifferentialrakning sags 33 geent ste

férsdamad med atadling, feber, trom-
bogytopeni ot bédningar. Han &led
efter ndga dayar pa sjukhus.

Fall 2. Det anda fallet galler en man
foédd 1920 med kanaeppositv RA ut
redd p& gund a lymfocytos ot anemi.
Han hade LPKL1,7, ymfocyter 10,0,
grarulocyter 0,3-0,4 x 1(°/I. Ben
magspiov visade bild som vid kmisk
lymfatisk leulemi, vélbe&arade poeser
men vansterf@ékjuten garulopoes.
Ytmarkdrundesdkning & peiifert blod
visade en dominande Hymfocytpo-
pulaion med CD3-, CD8- dt CD57-
positiva celler Mjalten \ar inte palpbel
och inte fosstorad vid ultaljudsunder
sokning & buken. Rtienten fck initialt
ett par Leukrankuer ad modum Knas

mg per g¢gn od gck upp maginellt i
grarulogytnivd men ick snabt svaa

ra, garulerade {ymfocyter. Ytmarkor-
undesdkning & peifert blod visade ca

ryggsmator, vilka tolkades som accele 35 piocent CD3-, CD8- dt CD57-pe

rerande osteopossymtom. Steider
na tiappades ut ratt hastigt, lnpaien-
ten ick metotexat 15 mgheda. Gie-
nulocytandelen gk ner till 0 igen. Hon
fick G-CSF 30Qug subkutant dgligen
i drygt en edka utan nagn efekt.
Metotrexatkurema uts#étes (\ar nay lite
val staka). Md refraktar idiopgisk
trombogtopen pupura/immunmedie
rad tombogtopeni fnns god efekt av
intemmittent hogdos deametasontepi
rappotterad, och i brist p4 annapréve
des detta seema pa var pient: Dexa-
cortal 40 mgx 1 x IV var fjade \edka.

sitiva T-celler.

Patienten hade under hdsten haft en
l&ngdiagen sinuit som inte sarat pa anti
biotikabehandling Hon uppgv 6ver-
kanslighet mot penicillin. Hon behandla
des med p@ralt ceblospom i en vedka
och forbattades pa denna behandling

Efter cika en wdkas antibiotikafi-
het lom pdienten in med en fulminant
gasbandsinéktion i vanster larben bc
avled pa intensivardsardelningen
inom ett g/gn.

Fall 5 tolkades som

Redan under pagaende kur sags en dr myelodysplastiskt syndiom

matisk efekt pa garulocytnivan i do-

Det femte &llet galler en man fdl

pe men har senararit utan behandling det. Efekten st i cirka tva ob en halv  1927. Utedning gjodes hosten 1994 pa»
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Figur 2. Narbild p& en LGL-cell och en
granulocyt. Till hoger ses en
segmentkarnig granulocyt och till vanster
en granulerad lymfocyt.

grund & anemi & oklar genes. | tidige
re benmé&gspov fanns fynd aviss d/s-
plasi, men &n lymfocytdkning notea-
des. Detta tolkades som suspekeio-
dysplastiskt syndim.

Hb var omking 90 g/l, nomalt antal
vita blodkroppar ot trombog/ter men
grarulocytopeni i diferentialrédkning
med féekomst & 30 piocent garulera-
de ymfocyter.

Ett nytt benméagspov togs som Wi
sade namnal cellhalt med afinar garu-
lopoes som ar vansterftskjuten med
diskreta d/splastiska dig i form av
spasam garulering i senstadiera. |
benmagen sags ca 30 pcent ymfocy-
ter med visstgpi, men de ar inte ga-
nulerade Ytmarkorundesodkning &
peifert blod visade dominansvaT-
suppessoceller med énotyp
CD3/CD8/CD57.

Patienten har en anemi med ratoch ibland forega en pofartrit.

mattliga symtom. Mijalten ar inte pal
pabel, ultraljudsundestkning & buken
ar inte utféd. Han ar tansfundead
naga gangr pa gund & lagt Hb men
har inte fatt nagn specik behandling
for sin dodsjukdom.

Fall 6 var

Feltys syndiom

Det sjatte allet galler en man féabl
1927 med mangéy seopositv RA ot
stor mjalte Mannen hade upgpade
problem med famfor allt hudinéktio-
ner Hb od trombogter var utan an
markning. LPK 1,1x 1%/, grarulocy-
ter 0,3x 1(°/l. Detta tolkas somditys
syndom, ot i samband med wd
ningen infér splenektomin gérben
margs- od ytmakorundesokning &
peiifera Hodet. | benméagen ses nam

LAKARTIDNINGEN * VOLYM 96 « NR 21 + 1999

Pa Maokliniken [5] foljdes 68 pi-
enter med en LGL-ptiferation under
en attadspeiod: 28 pocent \ar asym
tomaiska vid dignosen, 26 mrcent
hade RA, 19 mrcent splenongali.
10-15 pocent hadeatidverande eller
signifikanta inkektioner 12 pocent
hade B-symtom (viktnedgandeber,
swettningar). | 1ag frekvenser sags ke
molys, myelodysplastiskt syndim od
»pure red cell anemia». Median-LPK
var 4,5x 1%, och medianardet for
neutiofila grarulocyter var 0,76x 1071,
40 pocent hade mrulocytnivd under
0,5 x 1(°/l, och mediannian pa LGL-
celler i Hodet ar 1,35x 10%I. 89 pio-
cent hade mer &n 25qaent LGL-celler
i differentialrdkningn. 61 pocent hade
positv reumdoidfaktor (RF) ob 44
procent positr ANA-faktor

Overlevnaden ar god, ca 85 pocent
under tio &rmen man skalldkmma ihag
att patientgruppen \ar defnierad utifran
Okad cellhalt, 6kadrgrulopoes som &r fyndet ar LGL-proliferation, inte ut
vansterfoskjuten ot nagn enstaka ifrAn symtomgvande sjukdom.
lymfocythard. Lymfocytandelen 10 - Orsalen till LGL-syndrom ar okand
cent. Ytmakorundesokning & peifera  Cytomegalovirusinfektioner kan g
blodet visar ca 12 pcent CD3-, CD8-, 6évemgdende xpansioner @ CD3-,
CD57-positva celler ob i benméagen CD8- ot CD57-positia celler [7].
ses 2 ppcent celler med sammarfotyp. Man har &en spekulet dver retrovi-
Det bedéms som en for liten andel ftir arusinfektioner & typ HTLV I-Il. LGL-
Overensstamma med LGL-symain. klonen tos hdmma grulocytopoesen
Bedomningn »&kta» Eltys syndom med hjalp & cytokiner, i férsta hand
kvarstar Han splenektomades obh gammainteréron oh TNF (tuméne
fick postopegtivt en nomaliseing av  krosfaktor).
leukogyt- och grarulogytnivaena. Naga enkla kiterier for diagnos
finns inte men man har agnt nivan
mer an 1x 10° LGL-celler/liter i diffe-
rentialrékning alteraivt samma nid
CD3- o CD57-positia celler matt
med fodesgtometi (galler peifera
blodet). Ett altemativ vid lymfopeni ar
mer &n 25 pycent LGL-celler eller
CD3-, CD57-positia celler & alla lym-
focyter i peifert blod [4]. Okningen
skall vara kronisk, mer an semanader
(Figur 2.)

LGL-syndr om har

okand orsak

LGL-syndiom &r en klonal xpan
sion a T-celler med LGL-morblogi
och fenotyp CD3, CD8 dtCD57 som
pa nagt satt ar symtomgande oftast i
kombindgion med neuwpeni ot RA.
LGL-syndiom kan imitea Feltys syn
drom ot uppfylla tiaden RA/neutr-
peni/splenomgali men kan &en foe-
komma utan assodian till ledsjukdom

De beskiivna fallen

kar akteristiska patienttyper

De ovan beskivna paientena illu-
strerar ganska val de olika penttyper
hos vilka LGL-syndom kan lomma

Vid genomgang \a 1053 pdienter
med RAunder tio ar [3] &nn man tolv
paienter med Eltys syndom od se
paienter med LGL-syndm.

Tabell I. Sammanstéllning av laboratoriedata for de beskrivna patienterna. Observera att pa-
tient nr 6, som beddmts ha ett »@kta» Feltys syndrom, har en normal CD4-/CD8-kvot. LPK =
leukocytpartikelkoncentration, RA = reumatoid artrit, pANCA = antineutrofila cytoplasmaan-
tikroppar, MPO = myeloperoxidas, ANA = antinukleéra antikroppar.

Granulocyter, Antineutrofil
Patientnr LPK, 10%  10%I 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 -
grénsvarde
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  Ejutfort -
6 11 0,3 1,28 Ja Negativt +
2599



ifrdga, tre sty&en har RA ob tva hade
ingen ledsjukdom. &l nr 2 tolkades
som en wanlig konisk ymfatisk leuk

emi med isolead neutopeni, vilket

man ju ser itand Det inns oksa visa

att paienter med konisk lmfatisk

leukemi as B-cellstyp ot neutopeni

har en dkad fa@komst & CD3-, CD8-
och CD57-positya celler (ds T-celler)

i jamforelse med dem som inte &ar rey
tropena [8].

Fall nr 4 hade ett éamdiskt odh tra-
giskt férlopp och man kan inte undgéta
fundel 6ver om antibiotikakugn kan
ha bidegit till uppkomsten & gas
brandsinéktionen? W samma tid
punkt prowade vi peoralt celospor-
ner som antibiotikarofylax till vissa nopahy of uncetain signifcance —i
neutopena phenter i syfte & fa en analgi till B-cellsmotswarigheten
stakare ta&ning mot gampositva tion CD3-, CD8- obh CD57-posiva MGUS) [7].
bakteier, men pa senartid har vi upp celler (lite osakrt var gansen skall gd)  Det finns pdienter som enbahar en
hort med detta pargnd a at vi sag ett talar for LGL-syndom liksom en b- pavisad klonal LGL-gpansion utan
dkande antal dll med oewnvaxt av nomtlag CD4- ob CD8-kwt [4], vil- anda associexde symtom. Detta bae
clostridium difficile i tarmen. ket illustreras & Tabell I. Fynd & klo- rimligen benamnas TCU®e fall som

| fall nr 3 o 4 missténktes LGL- nalt T-cellsieceptorgenrearangemang uppfyller Feltys tiad: RA, splenomge-
syndom redan fran bérjan medaalf bevisar klonaliteten men behdvs kna li, neutopeni, kan i o for sig benam
nr 5 initialt tolkades som ettyelodys- past for & man skall kunna ta stéllningnas pseudo-itysyndom. En mer g
plastiskt syndsm. Rall nr 6, som be till den praktiska handlagningen da ju nerell benamning for géenter med el
domts \ara ett Feltys syndom, harenti en eentuell behandling bestar i im ler utan RA, som har néag form av

TCUS

LN

LGL-syndrom —— > LGL-leukemi

L

Pseudo-Feltysyndrom

LGL-klon pavisad

+ Neutropeni eller
annat symtom

+ RA
+ Splenomegali

Figur 3. Forslag till hur olika
benamningar pa expansion av LGL-celler
skall anvandas. TCUS = »T-cell
clonopathy of uncertain significance»

fogytos, Feell-KLL, TCUS (T-cell do-

ten 6kning & CD3-, CD8- ot CD57-
positiva celleroch man kan ju undrom

munsuppession. Benm@sbilden visar
en difus lymfocytinfiltr ation, odh diag-

det inns en glidande skala mellamosen LGL-syndym kan \ara latt at
»akta» ltys syndom od LGL-syn missa om man inte har frégtéallninggn  LGL-syndiom.

drom [2, 3]. (Bbell 1.)

Svart att skilja LGL-syndr om

fran akta Feltys syndiom

Hur skall man d& skilja ut fianter
med LGL-syndom mot dem med &kta
Feltys syndom? Det har fimkastés at
paienter med aktaéitys syndom har
en mer ggressv och emsi ledsjuk
dom, men det ar osék om detta stdm
mer. Ytmakorundesokning & peifert
blod med fynd & en signiikant popula

aktuell. (Bbell I1.)

Kranglig
terminologi

symtom eller lhoratorievardesavikel-
se ofta neutopeni, i lombindion med
LGL-expansion bdr tycker vi, vara

Temen LGL-leulemi har aménts
ganska ofta men bde eseveras for de
ganska fa dll, ca 10-15 mcent, som
kliniskt beter sig som en &nisk ymfa-

Teminologin inom detta omrade artisk leukemi med tx progredieande

ganska tillkranglad liksom &n tolk
ningen a de esultad olika maeral re-
dovisar beoende pa vilkn gupp & pa
tienter man har utgatt ifran.

Manga olika benamniray forekom-
mer.  LGL-leukemi, LGL-syndom,
pseudo-Eltysyndom, Tgamma-ym-

Tabell Il. En sammanfattad jamfoérelse mellan LGL-syndrom och Feltys syndrom. Modifierad

efter Rosenstein och Kramer [8]. RF = reumatoi
= leukocytpartikelkoncentration, TCR = T-cellsre

dfaktor, ANA = antinukleéra antikroppar, LPK
ceptoranalys.

LGL

-syndrom Feltys syndrom

+
+
+++
++
++
0-3

Infektionsbenagenhet
Splenomegali

RF

ANA

Neutrofilantikroppar
Neutropeniduration, ar

Extra artikulara manifestationer
Erosiv ledsjukdom

Progress till leukemi

LPK

Anemi

Lymfocytos

CD3-, CD8-,+ CD57-positiva celler
CD4/CD8-kvot
TCR-genabnormitet

Benmarg

Svar pa splenektomi

-2

N
+

+
Lag
"
LGL

13-14 procent
(Lag)/normal/hog

+
+
+++

Normal

Normal

Normal eller reaktiv
+

-infiltration

2600

lymfogytos, B-symtom (viktnedgang
feber ot swettningar), oganpaerkan,
lymfadenopt eller signifkant ben
mamgshamning LGL-leukemi kan wt
vedklas fran alla van uppréaknade til
stand (Figur 3.)

Forslag

till utr edning

Utdver anamnes destdus (ledsjuk
dom? ymfadenopt? mjaltforstoing?)
foreslas foljande loratorieutredning:
— Hb, LPK, TPK od maskinell dife-
rentialrakning
Manuell differentialrakning med frd
gestallning LGL-celler
S-ferritin, -transerin, -jam, -B12,
-folat — behdvs inte spedit for det
ta tillstdnd men ar brat ha »i bot
ten» vid utedning & cytopenier
Plasmaelres: Ofta ses en pdlo-
nal cammaylobulinstegring. Ibland
finner man en liten M-&mponent.
Seologi: RF, ANA, ANCA.
Benmagspov.
Ytmarkdrundesdkning & peifera
blodet med towikt pa lymfatiska F
cellsmakérer (CD3, CD4, CDS,
CD16, CD56 oh CD57).
T-cellsieceptorearangemang
Southen Hot (kngopast tillganglig
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som utinmetod vara beskivna fall ar

inte undestkta med denna metodik)

Om pdienten inte har ndg symtom
foreslas gspektans, da tillstandet ks
kunna \ara staionart under lang tider
Patienter kan ha en yeket Iag neut-
filniva, minde an 0,5< 1%/, utan dt
drabbas & infektioner Man kan speku
lera 6ver om detta ber pa 4 det ofta
finns en garulocytpool i benmé&gen
som ju &r gnomiddd och skyddar pa
tienten mot s@sis, vilket odksa skulle
kunna foklara varfor de pdenter som
far infektioner oftast far dem péert i
hud ot mjukdelar

Patienter med symtonigande sjuk
dom, oftast infktioner pa gund a neu
tropeni, lommer ifrag for behandling

| akutfall ges antibiotika pa samma sétt

som for anda g-arnulocytopena paen-
ter. Anvandning & G-CSFoch GM-
CSF (garulocyt—makiofagstimulerar
de faktor) ligger odksa naa till hands i
ett akutskde | vara fall sgs ingn et
fekt av G-CSFE men detifins fallrap-
porter dar man har settavpa dessaye
tokiner [5].

Aven langtidsbehandlingnins be
skrven. Annas ar imnunsup-pession
den lampligiste atgdaten, nagt som
alltid kan \ara lite kngoigt nar man be
handlar gtopenier

Stewoider gs initialt ot kan sedan
kombineas med &x metotexat 5-20
mg som engangsdos pexdka [2]. Al-
temativt Sendaan 25-100 mg peygn
[5], eller Leuleran intemittent i lAgdos
[1]. Cyklospoin A och puinanalaer
(fludambin odh kladibin) har intesse
da de teaetiskt bode kunna paarka de
lymfocytpopuldioner det &r frag om.
Enstaka postitia fallrappoter finns for
bada peparttypema [5].

Ett obsevandum &r ddcatt purina-
nalager yttetigare kan bida till en -
dan beihtlig immunsuppession med
pawetkan pa det cellmediade imnun-
forsvaret.

Splenektomi skall inte gés pimart
vid LGL-syndiom. Det har ofta ingn
effekt o kan till odr med osaka en
forsdming [1, 5, 6], men kan @&vagas
om annan behandling inte hafeit ot
det inns te&en pa lypersplenism &x i
form av hemoys eller tombogtde
struktion i mjalten.

Samman#ttning

LGL-syndiom ar en klonal miifera-
tion asr T-suppessoceller som har en
hammande werkan pa famfor allt ga-
nulopoesen dtkan imitea Feltys syn
drom.

Symtomaiska fall behandlas med
immunsuppession, pognosen arela
tivt god. Kannedom om tillstandet &v a
varde vid utedning & neutopenier
och diggnosen kan gés sannolik med
hjalp av en ganska enél 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, UIf Tidefelt
Lékartidningen 1998; 95:2595-2601.

The article consists in a discussion of ned
tropenia caused by large granular lymphocyté
(LGLs), illustrated by a review of the literaturg
and case reports of five patients with LGL
syndrome and one patient whose clinicd
characteristics were more consistent with-cla
sic Felty’s syndrome. Recent years have wi
nessed advances in our knowledge of clonal €
pansions of suppressor-type T-cells and thq
capacity to induce neutropenia. The phenotyp
of such cells are CD3+, CD8+ and CD57+. Th
syndrome is often seen in patients with rhel
matoid arthritis, and if they also manifest splg
nomegaly it may be confused with Felty'd
syndrome. Appropriate evaluation and trea
ment of the condition are also discussed, and
attempt made to clarify the confusing termi
nology.

CorrespondenceDr Olle Linder, Dept of
Medicine, Regionsjukhuset, SE-701 85 Orebr
Sweden.

KVINNORNA OCTI MANNEN
BAKOM SYNDROMEN
II

Annuen
syndromhok!

* Boken "Mannen bakom syndro-
met” har fatt en efterféljare: "Kvin-
norna och mannen bakom syndro-
men” med 70 artiklar som publice-
rats i Lakartidningen under perio-
den 1990-1996.Den tar upp namn
som Asperger, Bichat, Fanconi och
Waldenstrom. Har finns ocksd man
"bakom metoden”, exempelvis
Doppler och Réntgen.

* Denna bok omfattar 248 sidor och
ar rikt illustrerad, aven med fargbil-
der. Dartill finns en sammanstall-
ning (i forminskat utférande) av de
uppskattade tidningsomslag som
hor till serien. Priset &r 190 kronor +
porto (60 kronor).

Bestall har:

........ ex "Kvinnorna och mannen
bakom syndromen” & 190 kronor +
porto.
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