Tidsskriftet 9 &,

Idiopatisk anafylaksi

KORT KASUISTIKK

MARIE BJORBAK ALNAS

mariealnaes1@gmail.com

Seksjon for klinisk spesialallergologi

Yrkesmedisinsk avdeling

Haukeland universitetssjukehus

Marie Bjgrbak Alnes er gre-nese-hals-spesialist og overlege.

Forfatteren har fylt ut ICMJE-skjemaet og oppgir ingen interessekonflikter.

TORGEIR STORAAS

Seksjon for klinisk spesialallergologi

Yrkesmedisinsk avdeling

Haukeland universitetssjukehus

Torgeir Storaas er gre-nese-hals-spesialist, ph.d., seksjonsoverlege og leder for
Regionalt senter for astma, allergi og annen overfglsomhet ved Helse Vest.
Forfatteren har fylt ut ICMJE-skjemaet og oppgir folgende interessekonflikter:
Han var radgivende medlem i styret til Novartis ved et mgte hgsten 2020 og har
mottatt forelesningshonorar fra Legeforeningen.

Akutt tryptasestigning er diagnostisk for
mastcelleaktivering. Vi presenterer her en kasuistikk der
tryptase malt ved et akutt anfall paviste en sjelden og
potensielt alvorlig tilstand. Kasuistikken viser at
provetakning pa rett tidspunkt er avgjgrende for a
diagnostisere noen tilstander.

En kvinne i 40-arsalderen ble henvist til seksjon for klinisk spesialallergologi fordi hun
opplevde repeterte anfall med hgy puls, radming og nersynkope av omtrent ti
minutters varighet. Hun hadde ogsa nesetetthet og rhinoré under anfall, samt tilfeller av
klge i hender, tungpust, magesmerter og vannlatingstrang ved anfall. Etter anfall fikk
hun hodepine og uttalt tretthet. Anfallene hadde debutert fem ar tidligere under sgvn.

Pasienten ble vekket av anfallet og har senere hatt gjentatte anfall med ujevne
mellomrom uten sikker utlgser.
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Etter det forste anfallet ble pasienten henvist fra fastlege til medisinsk avdeling med
spegrsmal om carcinoid, og endokrinolog utelukket nevroendokrin tumor. En maned
senere ble hun akutt innlagt pa medisinsk avdeling med nytt anfall og man henviste
derfra til nevrolog med spgrsmal om epilepsi. Under innleggelsen ble det ogsa
gjennomfert en kardiologisk vurdering. Ekkokardiografi var normal, men Holter-
registrering avdekket enkelte supraventrikulere takykardier og rask puls fgr synkope.
Dette ble tolket som en vasovagal reaksjon med kompensatorisk takykardi og de
supraventrikulere takykardiene ble regulert med metoprololtabletter. Epilepsi ble
utelukket to maneder senere hos nevrolog, hvor hun ble utredet med sgvndeprivert
elektroencefalografi. Det ble ogsa tatt MR caput med intravengs kontrast og cerebral
angiografi som var normale. Et halvt ar senere henviste fastlege igjen til medisinsk
avdeling, da pasienten fortsatt hadde anfall, til tross for at tidligere utredning ikke
hadde gitt noen diagnose. Ny utredning paviste Graves' sykdom. Pa grunn av
vedvarende tryptase pa 17 mcg/L og de vedvarende anfallene ble hun i tillegg
benmargsbiopsert for vurdering av mastocytose, uten at dette ble pavist. Graves'
sykdom kan gi radme og hgy puls, men anfallene fortsatte etter behandling med
karbimazol og god innstilling av tyreoideahormoner, selv om hun i tiden som fulgte
hadde en periode med ferre anfall.

To ar senere tiltok anfallshyppigheten igjen og fastlegen henviste til privatpraktiserende
gre-nese-hals-spesialist med spgrsmal om allergi. Det ble tatt blodprgver pa mistanke
om allergi eller angiogdemer. Disse viste total IgE 32 kU/L (referanseomrade < 120),
tryptase 16,5 mcg/L (< 12), C3 1,0 g/L (0,83-1,65), C4 0,16 g/L (0,13-0,36), C1
inhibitor kvantifisering 0,25 g/L (0,14-0,4) og CH 50 titer > 50 % (> 50 %). IgE-
matpanel og -inhalasjonspanel var negative. Pa bakgrunn av dette henviste gre-nese-
hals-spesialisten videre til seksjon for klinisk spesialallergologi med spgrsmal om
systemisk mastocytose, hereditert angiogdem eller anafylaksi. Vi mistenkte at
anfallene hennes kunne veere utlgst av mastcelleaktivering, og anfallene fylte kriterier
for anafylaksi (1) med kombinasjon av hypotensjon, takykardi, magesmerter og
generalisert hudreaksjon. Ingen trigger lot seg identifisere i anamnesen eller ved bred
prgvetakning pa skjulte allergener. Prikktest pa standardallergener for mat- og
luftveisallergi var negative. Hun hadde ingen kofaktorer som anstrengelse, alkohol eller
bruk av ikke-steroide antiinflammatoriske midler (NSAID) ved anfall.

Ved anafylaksi vil en del av pasientene ha tryptasestigning akutt, og akutt gkning av
tryptase er gullstandard for a skille mellom anafylaksi og lignende tilstander
biokjemisk (2). Pasienten ble bedt om a male tryptase 1-4 timer etter anfall og fikk
med seg skriftlig forespgrsel til fastlege og evt. legevakt for prgvetakning. En uke etter
fikk hun et nytt anfall og tryptase ble malt akutt til 26,9 mcg/L som er signifikant
stigning. Signifikant stigning er akutt tryptase > (tryptase basalniva x 1,2) + 2. Ett degn
etter var tryptase falt til 17,9 mcg/L. Pa bakgrunn av tryptasegkningen rett etter anfall
fikk pasienten diagnosen idiopatisk anafylaksi. Pasienten ble informert om tilstanden
sin og star na fast pd hgydose antihistamin (loratadin 40 mg) og
leukotrienreseptorantagonist (montelukast 10 mg). Hun er ogsa utstyrt med adrenalin-
autoinjektor og opplert i bruk av denne. Pasienten fikk fgrst adrenalin-autoinjektor
etter sikret diagnose. Retrospektivt kunne man ha utstyrt henne med dette etter at
anamnesen fylte anafylaksikriterier, men det var betydelig usikkerhet om det samlede
bildet for diagnosen ble sikret med tryptasemalinger under anfall. Etter oppstart av
behandling har hun vert symptomfri og falges videre ved var poliklinikk. Kjgreevne
ble vurdert bevart, da anfallene har kommet gradvis med forvarsler.
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Diskusjon

Idiopatisk anafylaksi er en eksklusjonsdiagnose. Idiopatisk anafylaksi utgjgr 6,5-35 %
(3) av alle anafylaksier, og fatal anafylaksi forekommer i under 1 % av alle anafylaksier
(4). Det er dessverre ikke mulig & forutsi alvorlighetsgrad for den enkelte pasient pa
grunn av mange innvirkende kofaktorer (f eks. alkohol, sykdom, trening,
medikamenter). Flere sykdommer ligner klinisk, men kombinasjonen av hypotensjon
og takykardi, og symptomer i minst to organsystemer skal vekke mistanke om
anafylaksi. Anafylaksi gir ofte tryptasestigning akutt, og dette er diagnostisk for
tilstanden. Idiopatisk anafylaksi er et mastcelleaktiveringsyndrom (5), hvor pasienten
fyller kliniske kriterier for anafylaksi og har pavisbar tryptasestigning under anfall med
retur til basalniva i etterkant. Respons pa behandling med antihistaminer og effekt av
adrenalin stgtter diagnosen. Bred allergologisk diagnostikk for & utelukke evt.
spesifikke triggere anbefales. 65-90 % av pasientene gar i remisjon spontant etter fa ar
(6). Da tilstanden ikke har sikker trigger som kan unngds, ma pasientene utstyres med
adrenalin-autoinjektor til behandling av alvorlige anfall og skal leeres opp i indikasjon
og bruk. De behandles forebyggende med ikke-sederende antihistaminer,
leukotrienantagonister og eventuelt kortison. Var pasient hadde gatt i fem ar uten
diagnose og ble lettet over & ha fétt en forklaring pa symptomene sine. Retrospektivt
var enkelte av anfallene alvorlige nok til at adrenalin kunne blitt administrert, men de
fleste anfallene var milde. Maling av akutt tryptase 1-4 timer etter anfall som angitt i
analyseoversikten (7) var avgjgrende for hennes diagnose. Mdling av tryptase er nylig
diskutert i Tidsskriftet (2) og kasuistikken er en viktig pAminnelse om at vi ikke bare
ma ta rett prgve, men ogsa til rett tid.

Pasienten har samtykket til publisering av artikkelen.

Artikkelen er fagfellevurdert.
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