korrespondanser

Aplastiske kriser 1 forlepet
av herediter sfaerocytose

Pionerene Lyngar og Owren

11948 publiserte Paul A. Owren i det ameri-
kanske tidsskriftet Blood, noen meget grun-
dige undersekelser av seks pasienter med
anemiske kriser i forlepet av herediteer sfze-
rocytose (1). Owren refererte ogsé til noen
tidligere arbeider om slike kriser, blant annet
et arbeid av Eugen Lyngar i Nordisk Medi-
cin 1942 (2).

Pa slutten av sin diskusjon skrev Owren:
«Some earlier investigations have shown a
very low reticulocyte count during crisis
(Barber 1934, Murray-Lyon 1935), but these
findings have not been further investigated.
Lyngar (1942) found in one case, however,

‘ans of reduced erythropoietic tissue in the

Jne marrow, and indicated a possibility of
reduction in formation of the red cells as a
link in the pathogenesis of the crisis. Dames-
hek (1941) has reported cases with leukope-
nia, thrombocytopenia and reticulocytope-
nia during crisis, and discusses these fin-
dings in the view of Heilmeyer’s theory of a
sudden splenic hyperactivity as the cause of
the hemolytic crisis.

In conclusion, we can say from the inves-
tigations reported, that they support the
opinion that congenital hemolytic jaundice
is due to an abnormality in the red cells
which makes them less resistant to the de-
structive function of the normal reticulo-en-
dothelial system. The lifetime is short and
the compensatory new formation is therefo-
re active.

The crises are due to a sudden cessation in
the formation of red cells and a depression of
the formation of granulocytes and thrombo-

tes because of a transitory acute aplasia in
the erythropoietic tissue together with a ma-
turation arrest in the granulocytopoietic and
thrombocytopoietic tissue. The crises ought,
therefore, to be called aplastic crises, and not
hemolytic crises.

The releasing factor of this acute aplasia
is unknown, but the appearance of several
cases together suggests that they can be pro-
duces by some extraneous reason, possibly
infective.»

Owren har senere ofte blitt sitert som den
som forst viste at de anemiske krisene i for-
lepet av herediteer sfaerocytose var aplastis-
ke og ikke hemolytiske, mens Lyngar ikke er
blitt nevnt. Nar man leser Lyngars arbeid fra
1942, mé man nok si at Owren ikke ytte Lyn-
gar full rettferdighet. Lyngar omtalte tre ses-
ken med slike anemiske kriser, innlagt og
studert pd Tromse sykehus mars—april 1940
(altsa delvis samtidig med de heroiske kam-
pene omkring nabobyen Narvik!). Owren
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kunne uten omsvep ha skrevet at Lyngar i
1942 viste at de anemiske krisene i forlapet
av herediter sfeerocytose ikke var hemoly-
tiske, men aplastiske.

[ sitt summary (fra 1942), som er vel un-
derbygd av teksten, skriver Lyngar blant
annet falgende: «As a result of clinical ob-
servations and blood tests the author has ar-
rived at the conclusion that in these cases the
dangerous anaemia can hardly be due to hae-
molysis of the blood, as has hitherto been
thought. In stead, it is shown that signs of pa-
ralysis of the bone marrow, e.g. a greatly re-
duced percentage of reticulocytes and very
few young red cells in the sternal marrow,
were present at the height of the crisis.»

I hvert fall i norske publikasjoner bor vi
yte Lyngar den rettferdigheten han fortjener
nar vi omtaler disse aplastiske krisene. Vi
ber skrive at «Lyngar (1942) og Owren
(1948) viste at de anemiske krisene i forlapet
av herediteer sfzrocytose er aplastiske og
ikke hemolytiske.»

Oslo Per Stavem
Peter F. Hjort
Se ogsd side 3201
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Skal alle med ulceras kolitt/
Crohns sykdom ha
pneumokokkvaksine?

En interessant og ifelge forfatterne upédaktet
komplikasjon til ulceres kolitt ble beskrevet
i Tidsskriftet nr. 13/1997 (1). Miltatrofi med
sekundeert svekket miltfunksjon er en ikke
sjelden komplikasjon til inflammatorisk
tarmsykdom, hevder Mahlen og medarbei-
dere, med referanse til fire britiske publika-
sjoner fra de samme forfatterne publisert pa
1970- og 80-tallet (1-3) og en referanse av
nyere dato (74). Ifelge undersekelsene fore-
kommer tilstanden fortrinnsvis ved ulceres
kolitt med totalaffeksjon og stadig sykdoms-
aktivitet som ofte ender opp med kolektomi
(3, 4). Mens tilstanden beskrives av Mahlen
og medarbeidere som en relativt hyppig
komplikasjon med referanse til Ryan og
medarbeideres artikkel (1), konkluderer
Muller og medarbeidere at tilstanden er
sjeldnere enn hva Ryan tidligere har beskre-
vet (4). At alle de refererte undersekelsene
stammer fra kun to sentre, gjer forfatterne til
artikkelen i Tidsskriftet oppmerksom pa. De
har ikke funnet omtalt behov for vaksinasjon
av pasienter med inflammatorisk tarmsyk-
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dom i nyere lerebgker, og etterlyser derfor
undersekelser av forekomsten ogséd i land
utenfor Storbritannia.

Det fremgar ikke i noen av undersekelse-
ne hvordan pasientgruppen med inflamma-
torisk tarmsykdom er definert ved registre-
ring, men ut fra utbredelse og kolektomifre-
kvens pa tidspunktet for undersekelse av
miltfunksjonen kan det kun dreie seg om et
selektert pasientmateriale (hey kolektomi-
frekvens og hey andel av totalkolitter ved ul-
cergs kolitt og mange kolitter ved Crohns
sykdom) (3, 4). Risikopasientene beskrives
a ha hay sykdomsaktivitet, noe som fremgar
av den store andel av dem med ulceres kolitt
som bruker kortikosteroider og azatioprin
(4).

Jeg er derfor noe overrasket nar forfatter-
ne (1) i sin konklusjon uten reservasjon fore-
slar at pasienter med inflammatorisk tarm-
sykdom rutinemessig ber undersekes med
blodutstryk og ultralyd mht. miltstarrelse.
Nar de deretter diskuterer omkostninger ved
gjentatt screening av miltfunksjon av pa-
sientgruppen for sé & foresla at alle med slik
sykdom skal tilbys pneumokokkvaksina-
sjon, blir jeg usikker pa hva forfatterne
egentlig ensker. Forfatterne sier ikke noe om
storrelsen pa et slikt screeningprogram eller
kostnadene ved vaksinasjon. Ingen av refe-
ranseartiklene diskuterer eller gjer noe esti-
mat av insidens eller prevalens ved in-
flammatorisk tarmsykdom, om hvor mange
risikopasienter som vil kunne forventes a ut-
vikle komplikasjoner til miltdysfunksjon
eller hvor mange som unadvendig vil bli un-
dersgkt eller f4 vaksinasjon.

Insidensen i Norge av ulceres kolitt og
Crohns sykdom er til sammen ca. 20 per
100 000 per ér, altsd omkring 900 nye tilfel-
ler, prevalensen vil vere ca, 12—15 ganger
dette tallet (10000—14000) (5). Risikopa-
sienter for hyposplenisme er i hovedsak dem
med ulceres totalkolitt og stadige residiv.
Denne pasientgruppen utgjer i Norge hayst
30 personer av de i alt 900 nye tilfellene
hvert ér (5), altsd omkring 3 %. Man vil i
dag, sammenliknet med hva tilfellet var pd
1970-tallet, bade ha et sterre og et mer effek-
tivt medisinsk behandlingstilbud ved siden
av mer akseptabel kirurgi til disse pasiente-
ne. Flere risikopasienter enn tidligere vil
derved kunne vare i remisjon eller ved kir-
urgi kunne bli kvitt sin tarmsykdom, og der-
ved forhindre utvikling av hyposplenisme.

Jeg kan derfor vaere enig med forfatterne i
at det vil vare interessant & fa kartlagt pro-
blemets starrelse, men inntil resultatet av en
slik undersekelse foreligger, ber det ikke
startes generell screening for hyposplenisme
eller vaksinasjon av pasientgruppen.

Fredrikstad Bjgrn Moum
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