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FRADIGREINAR / HERSLISMEIN IR

Beina- og kalkbuskapur
sjaklinga meo herslismein

Ordrattur

Bakgrunnur: Herslismein (Systemic Sclerosis) er
sjaldgefur fjolkerfasjtkdémur. Fjolmargir pettir
i sjukdomsbirtingu og medferd sjikdoémsins geta
valdid 6timaberri beinpynningu. Markmid pess-
arar rannsOknar var a0 kanna beinhag sjuklinga
med herslismein 4 Islandi og meta hvort sérstakra
radstafana sé porf hvad vardar beinvernd.
Efnividur og aoferdir: Allir einstaklingar sem
greindir hafa verid med herslismein 4 Islandi voru
bodadir til patttoku, sem folst { stodludu vidtali
og likamsskodun me0 tilliti til beinpynningar og
sjukdémsvirkni, itarlegri bl6d- og pvagrannsokn.
Beinpéttnimeling var framkvemd af mjéhrygg og
mjodm (QDR 4500 Elite).

Niourstodur: Pekktir voru 29 einstaklingar med
herslismein pegar rannséknin for fram, en 24
sjuklingar mettu til patttoku (83%); 20 konur
og fjorir karlar. Medalaldur patttakenda var 60
+ 15 ar. 17 konur voru komnar { tidahvorf. Tolf
sjuklingar hofou beinbrotnad, samtals 18 sinnum.
Fjérir einstaklingar voru 4 bisfésfonatmedferd.
Kalsfumutskilnadur reyndist undir viOmidunar-
morkum, en beinvisar voru edlilegir. DEXA mel-
ingar syndu ad atta sjiklingar hofou beinryrnun

(T-gildi -1,0 - -2,5), en prir h6fdu beinpynningu (T-
gildi < -2.5). Samanborid vi0 einstaklinga 4 sama
aldri voru sex einstaklingar med beinpéttni einu
stadalfraviki nedan aldursviomioa.

Alyktun: Meirihluti islenskra sjtiklinga med hersl-
ismein hafa edlilega beinumsetningu og beinpéttni,
p6 hafa einstaka sjiklingar truflun 4 kalk- og
beinumsetningu sem endurspeglast { marktekum
kalksparnadi { pvagitskilnadi, sem ef til vill end-
urspeglar skerta frasogsgetu { gorn. Rannséknin
gefur ekki tekiferi til a0 meta dhrif medferdar 4
beinpéttni pessa sjiklingah6ps. Rannséknin synir
ad naudsynlegt er ad kanna beinpéttni sjiklinga
med herslismein og { voldum tilfellum {huga
sérhefda beinverndandi meoferd.

Inngangur

Herslismein (systemic sclerosis eda scleroderma)
er sjaldgaefur fjolkerfasjukdémur af
onemisfredilegum toga med algengi um sjo tilfelli
4 hverja 100.000 ibta hérlendis (1). Sjukdémurinn
einkennist af smaazdaprengingu vegna pykknunar
i ®0dapelslagi (intima) smarra og medalstorra
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Bone mineral density and bone turnover in Systemic Sclerosis
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Aims: To elucidate bone mineral density (BMD) and
bone turnover in an un-selected group of patients with
Systemic Sclerosis (SSc) in national based registry.
Material and methods: All patients who have been
diagnosed with SSc in Iceland were invited to participate
in the study. Participants underwent standardized
interview and delivered urine and blood samples for
measurements of various bone metabolites (e.g. PTH,
osteocalcin, Cross Laps, PINP, IGF-1, Cystatin-C and 25-
OH-vitamin-D), before they underwent measurement of
BMD with DEXA (QDR 4500 Elite).

Results: Twenty-four individuals, 20 female and four
male, of 29 diagnosed patients with SSc in Iceland
accepted to participate in the study (83%). The mean
age was 60 = 15 years. Seventeen of 20 females

were postmenopausal. Twelve patients had history of
fractures. Only four patients were on treatment with
bisphosphonate. All measured bone metabolites were in
normal ranges, but U-calcium was in the lower ranges.

According to DEXA, eight patients had osteopenia (T-
value = -1.0 — -2.5) and three osteoporosis (T-value < -
2.5), while six patients had BMD more than one standard
deviation below the mean of age matched controls.
Conclusion: Although the majority of patients with

SSc have normal bone turnover and BMD, every fourth
patient may have low BMD. No single pathogenic factor
was observed, however, several individuals are in calcium
saving stages reflected in low urinary calcium excretion.
This may be result of defects in intestinal absorption

of calcium due to gastrointestinal involvement of the
disease. This study does not give opportunity to evaluate
effects of treatment on BMD in this group of patients.
Thus, individual evaluation concerning osteoporosis is
recommended in patients with SSc.

Key words: Systemic Sclerosis, osteoporosis, DEXA, bone
metabolite.
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slageda, sem leidir af sér blédrdsartruflanir og
bandvefsaukningu { hid og innri lifferum og visar
nafn sjikdémsins, pad er herslismein, til pessarar
bandvefsaukningar i hid (2). Opekkt er hvad
leysir sjukdéminn dr l&dingi.

Utbreidsla herslismeins { hid er mismikil, en
er mest dberandi 4 hondum og i andliti (1,2).
Bandvefsaukningar verdur einnig vart { innri
lifferum, svo sem {1 meltingarfeerum, stookerfi,
lungum, nyrum og hjarta. Pvi er birtingarmynd
sjukdémsins breytileg fra einum sjuklingi til
annars (3). Margt { meingerd herslismeins, sem og
imedferd, til demis sykursterar og 6namisbalandi
meoferd, getur haft dhrif 4 kalk- og beinabuskap
sjuklinga med herslismein. Fyrri rannséknir 4
pessu svidi hafa synt misvisandi nidurstodur (4-
10).

Beinpynning einkennist af minnkun 4 bein-
péttni, pad er steinefnamagni { beinvef, og breyt-
ingu 4 innri uppbyggingu beinvefsins, sem leidir
til aukinnar dhazttu 4 beinbrotum. Beinpéttni
er mald sem steinefnainnihald { beinum 4 flat-
armalseiningu (Bone Mineral Density (BMD)),
en nidurstodurnar eru gefnar upp annarsvegar {
T-gildum, sem er fjoldi stadalfravika fr4d hdmarks-
beinpéttni ungra einstaklinga af sama kyni,
og { Z-gildi hinsvegar, sem er fravikio { fjolda
stadalfravika fra aldurs- og kynbundinni med-
altalsbeinpéttni. Samkvaemt Alpjédaheilbrigdis-
stofnuninni (WHO) er um beingisnun (osteopenia)
ad reda pegar T-gildio er -1,0 til -2,5, en beinpynn-
ing (osteoporosis) pegar beinpéttnigildid (T-gildi)
er legra en -2,5(10). Vel pekkt er ad langvinnir
bolgusjikdomar, til demis raudir dlfar (SLE) og
iktsyki (RA), valda svokalladri fylgibeinpynningu
(secondary osteoporosis). Hinsvegar er 6ljost hver
ahrif herslismeins eru 4 beinbuskapinn.

Stiroleiki og hreyfihomlun medal sjiklinga
med herslismein er algeng, medal annars vegna
bandvefsauka { hi0 asamt 1i0- og vodvaverkjum,
sem hvoru tveggja hefur dhrif 4 vodva og bein.
Enn fremur getur fjolvodvabdlga (polymyositis)
verid fylgikvilli vid herslismein, sem &samt
bolguvirkni 1 innri lifferum kallar & sykurstera
og/eda adra 6nzmisbzlandi medferd, sem hvort
tveggja er vel pekktur orsakavaldur beinpynningar
(12-13). P4 syna rongtenrannsoknir oft 4 tidum
breytingar { stodkerfi sjiklinga med herslismein,
ekki eingdngu mjukvefjakalkanir, heldur einnig
beineydingu { fjerkjikum fingra og beinpynningu
aOlegt lioum (periarticular osteoporosis) (14), en
allt petta beinir athyglinni ad pvi ad sjuklingar
med herslismein geta verid { aukinni dhattu 4
6timaberri beinpynningu.

Auk ofannefndra stodkerfisvandamaéla, geta
ymsir adrir pettir haft dhrif 4 beinumsetningu

pessa sjuklingahéps. Fyrst er ad nefna ad herslis-
mein er bolgusjukdémur og geta frumubodefni,
t.d. TNF-alfa og IL-6 haft neikvaed 4ahrif 4
beinumsetningu (15). Meltingarferatruflanir geta
veri0 hluti af birtingarmynd sjikdémsins og getur
leitt til frasogstruflana og pannig haft neikvaed
ahrif 4 kalk- og D-vitaminfrasog frd gorn (16).
Einnig hafa rannséknir synt fram 4 ad konur med
herslismein fd oft snemmkomin tidahvorf sem
einnig hefur neikvad ahrif 4 beinhag (7,9). Truflun
4 bloOrasarstjornun er talin geta verid orsok
ormyndunar { innri lifferum herslimeinssjuiklinga,
en Ovist er hvort petta geti haft neikvaed ahrif 4
bein. P4 eru sjuklingar med fjolkerfasjukdoma oft
medhondladir med lyfjum sem hafa neikved ahrif
4 beinaumsetningu eins og fyrr greinir fra.

Dual X-ray absorptiometry (DEXA) mealing er
»gullstandard“{beinpéttnimaelingum i dag,en prjar
af sjo fyrri ranns6knum & beinpéttni sjiklinga med
herslimein notudu eldri melingaadferdir (5-7). Ein
peirra studdist vid Single Photon Absorptiometry
(SPA) og tver Dual Photon Absorptiometry
(DPA). Tvar pessara rannsékna (5-6) syndu fram
4 legri beinpéttni sjiklinga med herslismein, en
su pridja syndi ekki marktekan mun 4 beinpéttni
sjuklinga med herslismein og viOmida. Hinsvegar
framkvaemdu Di Munno og félagar DPA mealingu
4 framhandlegg og h6fdu til samanburdar DEXA
melingu hjé 43 konum med herslismein, jafnframt
sem Deir koénnudu kalsiumbiskap peirra (8).
Nidurstodur peirra syndu a0 sjuklingar med
herslismein hofou marktekt legri beinpéttni og
tengdist beinpéttnin alvarleika herslismeinsins.
Mjtkpartakolkun hafdi hinsvegar ekki dhrif
4 beinpéttni og reyndist kalkbuskapur vera
edlilegur. Onnur rannsékn sem einnig notadist
vio DEXA aodferd hja 47 konum med herslismein
(9), syndi ad sjuklingarnir h6fou leegri beinpéttni
samanborid vid heilbrigd vidomid. Beinpéttnigildin
virtust einnig tengjast alvarleika sjukdémsins.
Rannsékn Carbone og félaga a4 15 konum (10),
styOur einnig tengsl 4 milli herslismeins og
beinpynningar. Ranns6kn Neuman og félaga (4)
syndi hinsvegar adrar nidurstodur en fyrrnefndar
tver rannsoknir. Peir rannsokudu 30 konur og
reyndist eingdngu ein peirra hafa beinpynningu,
en 11 beingisnun og peir fundu ekki tengsl 4 milli
alvarleika sjukdémsins og beinpéttni.

[ samantekt syna tvaer eda jafnvel prjar rann-
sOknir ad konur med herslismein geta haft legri
beinpéttni en heilbrigdar jafnoldrur. Hinsvegar
er pydi allra rannsdéknanna sérvalid og byour pvi
upp & bjogun. Engin rannséknanna kannadi bein-
umsetningu med beinvisum. Pvi er dhugavert ad
kanna kalk- og beinabuskap islenska sjiklinga-
pyOisins med herslismein.



Efni og adferdir

Sjiklingar med herslismein voru fundnir {
skram gigtardeildar Landspitala hdaskoélasjikra-
hiss (LSH) og einnig var leitad kerfisbundid i
sjikdémaskram LSH samkvaemt IDC kédum.
Kynningarbréf var sent til allra sjiklinga sem
fundust { fyrrnefndum gagnagrunnum og voru lif-
andi 31/12 2003. 1 kjolfarid var haft simasamband
vi0 allan hépinn og peir sem sampykktu patttoku
voru bodadir til viotals og beinpéttnimalingar (sja
nanar ad nedan).

Viotal og skooun

Vid komu 4 beinpéttniméttoku LSH var fram-
kvemt stadlad viotal sem tok til dhettupétta fyrir
beinpynningu, @ttarségu og einnig var spurt um
neysluvenjur med tilliti til kalks og D-vitamin
inntoku. Einnig var spurt um likamshreyfingu og
ipréttaiokun patttakenda. P4 var framkvaemd lik-
amsskoOoun me0d tilliti til dtbreidslu herslisbreyt-
inga { hu0, par sem yfirbordi hidarinnar var skipt
124 sve0i og gefin stig fra null upp { prj4, allt eftir
alvarleika herslimeinsbreytinganna. Moguleg hud-
stigaeinkunn var pvi fra 0 upp i 72 stig. I kjolfarid
voru patttakendur flokkadir i tvo hdpa eftir
alpjoolegri flokkun eftir pvi hvort peir veeru med
takmarkad e0a dreift herslismein { hio (17).

Medfero lifsyna og meeling lifefna

Oll lifsynataka og medferd syna fylgdi st6dludum
verkferlum. Morgunpvagsyni og fastandi blédsyni
voru tekin fyrir kl 10:00 ad morgni vegna daeg-
ursveiflu margra lifefna sem mzld voru. Blodhagur
var maldur med Cell Dyn 3200, en bloosolt,
kreatinin, heildarmagn alkalisks fosfatasa, albim-
in og kolsyra i bl6di var melt jafn6dum med
Vitros 950 tzki (Vitros) og hvarfefnum fra Ortho
Clinical Diagnostics (Rochester, Bandarikjunum).
Einnig var melt joniserad kalsium med jona-
sértekum rafskautum (ion-selective electrodes)
med Radiometer 720 teki (Kaupmannahofn,
Danmorku). P4 var melt ostedkalsin, paratyrin,
CrossLaps, PINP, tyrotropin (TSH), Ostradidl,
testosterdn, fritt T4 og fritt T3 { blodi med hjélp
moétefna og rafefnaljomunar (electrochemilumins-
cence immunoassay) med Elecsys teki frd Roche
Diagnostics GmbH (Mannheim, Pyskalandi).
Styrkur 25-OH vitamins D var maldur med hjalp
moétefna og geislavirks jods (DiaSorin,Stillwater,
Bandarikjunum). Insulin-like Growth Factor-1
(IGF-1) var mzldur med métefnum og geislavirku
jodi (radioimmunoassay) og komu hvarfefnin
frd Diagnostic System Laboratories (Webster,
Bandarikjunum). Cystatin-C var malt med grugg-
melingu og hjilp métefna fra DAKO (Glostup,
Danmorku) 4 Vitros 30 taeki. Tafla I gefur yfirlit um
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Sja nanar heimildir(19-21).

Beinvisir Efnafraedileg Uppruni
samsetning
Ostedkalsin Litid prétein: Beinkimfrumur
49 aminésyrur og tannbeinskim-
frumur
Paratyrin (PTH) Hormén: 84 Kalkkirtlar
aminésyrur
CrossLaps Litid nidurbrots-prétein  Bein og adrir vefir
ar kollageni (kollagen I)
Cystatin-C Prétein: 121 Allar kyrni frumur
aminésyra
IGF-1 Prétein: 70 aminésyrur 80% af IGF-1 1
bl6di kemur fra
lifur, afgangur fra
beinum og 6drum
vefum
PANP Prétein: Bein og mjukvefir
(Procollagen 51 aminésyrur (kollagen I)
type | N-
terminal
propeptide)

Tafla 1. Yfirlit yfir helstu beinvisa sem meeldir eru i rannsokninni med tilliti til
efnafreedilegrar samsetningar, uppruna og hlutverks.

Hlutverk

Endurspeglar
nymyndun beina

Styrir kalk- og
fosfatjafnvaegi
likamans.

Endurspeglar
nidurbrot beina.

Hamla virkni
akvedinna
préteasa.

Endurspeglar

nyrnastarfsemi

Hvetur skiptingu
og proska bein-og
brjéskfrumna og
eykur framleidslu
efna sem fara i
beinkvodu (matrix
constituents).

Endurspeglar.
nymyndun
kollagens

uppruna og hlutverk helstu beinvisa sem meldir
eru { pessari rannsokn.

Sjuklingarnir voru bednir ad kasta af sér pvagi
heima snemma morguns, p.e. 4dur en peir komu
til rannséknar og skrd timann hja sér. Pegar peir
komu til rannséknar var tekid pvagsyni. Magn og
timinn frd pvi peir hofou pvagldt um morguninn
var skrad og 10 ml sendir til rannséknarstofu.
pessu syni var meldur styrkur kalfum, kalsium og
kreatinins. Reiknadur var utskilnadur pessara efna
4 solarhring sem og kreatinin tthreinsun (creat-
inine clearance), 4samt hlutfalls kalsiums og kreat-
inins { pvagi.

Beinpéttnimeelingar
Beinpéttni patttakenda var mald med QDR 4500
Elite beinpéttnimeli. Taekid malir magn steinefna
i beinum (bone mineral content (BMC)) og gefur
pad upp sem steinefnainnihald 4 flatarmélseiningu
(bone mineral density (BMD)). St nidurstada er
sidan umreiknud { T-gildi (18) og eru pzr tolur
notadar til kynningar 4 nidurstodum. Mald var
beinpéttni i lendarlioum (L1-L4), lerleggshals,
mjodm dsamt likamanum { heild.

Tveir patttakendur 4attu ekki moguleika ad
koma til Reykjavikur til beinpéttnimalingar. Peir
voru meldir med Hologic 2000 DEXA-meli sem
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Tafla Il. Aldur, kynjahlutfall, sjakdomslengd og fleiri upplysingar um 24 einstaklinga
med herslismein & Islandi. Nidurstodur eru gefnar sem medaltal asamt stadalfraviki og
dreifibil.

Hlutfall patttoku 24/29 = 83%

Kynjahlutfall; konur/karlar, 20/4 =5:1
Medalaldur i arum 60 = 15 (34-81)
medalaldur vid sjakdémsgreiningu 48 + 14 (5-70)
lengd sjakdéms i arum talid 15+ 10 (1-33)
Dreifé eda takmorkud birting 21/3=7/1
herslismeins

byngdarstudull (BMI) 27 £5(19-35)
Hlutfall kvenna komnar i tidahvorf 17/20 = 85%
Aldur vid tidahvorf 45 + 6 (34-55)

stadsettur er & Fjoroungssjukrahisinu Akureyri.
Patttaka pessara tveggja sjuklinga var ad 6dru
leyti ekki frabrugdin.

Gagnasofnun, tolfredi og leyfisveitingar

Ollum gbégnum var safnad i gagnagrunn {
Excel-skjal. Lysandi tolfredi var notud til a0
Iysa rannséknarniourstodum. Leyfi frd sidanefnd
LSH (20/2004) og Persénuvernd (S1859/2004 og
2004020124) var fengid fyrir rannsékninni. P4 var
fengid leyfi Geislavarna rikisins vegna beinpéttni-
melinganna (8/30/2004). Allir patttakendur skrif-
udu undir upplyst sampykki.

Tafla M. Yfirlit yfir efnastyrk ymissa efna i bl6di og pvagi hja 24 sjiklingum med

herslismein.

Medaltal + Min - Viomidunarmork

SD Max
Bl6drannséknir
S-Kalsium 2,3+0,1 2,2-2,6 2,15 - 2,60 mmol/L
S-Magnesium 0,8+0,1 0,6-0,9 0,71 - 0,94 mmol/L
S-Fosfat 1,2+0,2 0,9-1,4 0,8-1,6 mmol/L
S-Kreatinin 77 =20 45 - 156 60 - 90 (karlar 120)
pumoél/L

S-Albumin 43+ 3 35-51 36,0-50,0g/L
S-Joniserad kalsium 1,2+0,1 1,2-1,4 1,13- 1,33 mmél/L
S-Paratyrin (PTH) 43 £ 25 21-135 10,0 - 65,0 pg/ml
S-25-0OH Vitamin D 61 + 26 21-131 > 50,0 nmol/L*
bvagrannsoéknir
p-Kalium 44 + 26 3,3-99 25 - 125 mmol/24 kist
b-Kalsium 2,4+1,7 0,4-5,7 2,50 - 8,0 mmdél/ 24 klst
b-Kreatinin 83+3,4 1,3-15,7 4 - 18 mmol/ 24 klst
b-Kreatinindthreinsun 79 + 33 15-137 80 - 140 ml/min
b-Kalsium/b-Kreatinin 0,28+0,2 0,01 -0,80 < 0,59 mmol/mmol**

§—25—0H Vitamin-D: skortur < 25 nmol/L; 6négt = 25-50 nmol/L; aeskilegt >50.
Oll vidmidunargildi voru fengin fra& Rannséknarstofu LSH nema fyrir b-Kalsium/bp-kreatinin gildin, en pau

voru fengin hja Olafi Skila Indridasyni, nyrnasérfraedingi**
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Nidurstodur

Tuttugu og niu einstaklingar voru greindir med
herslismein hér 4 landi vi0 upphaf rannséknar.
Tveir einstaklingar afpokkudu patttoku { rann-
sOkninni, tveir einstaklingar bjuggu erlendis og
fimmta sjiklinginn tékst ekki ad hafa samband
vid, pvi téku 24 einstaklingar med herslismein patt
i ranns6kninni eda 83% af heildarsjiklingapydinu
hér 4 landi. Konur voru 74% pétttakenda og meo-
alaldur hopsins var 60 + 15 4r. A0 medaltali hofou
patttakendur verid veikir i 15 + 10 ar (1-33). Sja
néanar upplysingar um patttakendur 1 toflu II.

Prir patttakendur hofou ad sogn attarsdgu um
beinpynningu (13%), dtta voru med hreyfihomlun
(35%) og fimm voru med sjuikdém i meltingarfeer-
um (22%). Fimm af sextdn konum sem komnar
voru { tidahvorf (31%) hofou snemmkomin tida-
hvorf (tidahvorf fyrir 42 ara aldur). Fjértan af 24
sjuklingum voru 4 sykursteramedferd (61%) og
fimm voru 4 methotrexati (22%).

Tolf einstaklingar h6fou brotnad samtals 18
sinnum. Einn hafdi brotnad fjérum sinnum (&
bddum framhandleggjum, 6xl og upphandlegg),
einn hafdi brotnad prisvar sinnum (rifbein og
viobein) og einn hafdi brotnad tvivegis (fram-
handlegg og hrygg). Samtals voru atta framhand-
leggsbrot (33%), tvo brot i upphandlegg (8%)
og tvo rifbeinsbrot (8%), par ad auki voru eitt
eftirtalinna brotaf6tbrot, samfallsbrot i hrygg,
handleggsbrot, brot um olnboga og vidbeinsbrot.
Fjoérar konur voru 4 beinverndandi medferd med
bisfostonati (17%).

Neysluvenjur og hreyfing

Neysla mjélkurvara var igildi tveggja mjdlkurglasa
og fjogurra ostsneida 4 dag ad medaltali. Atta
einstaklingar téku auk pess kalktoflur reglulega
og 20 toku daglega lysi eda fjolvitamin. Fimmtan
einstaklingar stundudu reglulega likamseafingar
eda aldrar ipréttir ad medaltali fimm sinnum {
viku.

Bloo- og pvagrannsoknir

Bl60raudi (Hb = 139 g/L), fjoldi hvitra blédkorna
(6,3 x 109/L) og bléoflogur (258 x 109/L) voru
innan edlilegra marka.

Medaltalsstyrkur pvag- og blodgilda hvad
vardar kalsiumbuskap var innan edlilegra marka
a0 fratoldu kalsium {1 pvagi sem var ad medaltali
2,4 mmol/24 klst og helmingur sjiklinga (56%)
reyndust med umreiknad soélarhringsgildi undir
viomidunarmorkum (2,5 - 7,5 mmol/24 Klst).
Pegar kalsfumutskilnadur var metinn midad
vi0 kreatininithreinsun (p-kalsfum/p-kreatinin),
reyndist eingdngu einn sjuklingur hafa hekkad
kalsium/kreatinin hlutfall { pvagi (< 0,59 mmol/



mmol) og hafdi sd einnig beinpynningu sam-
kvemt DEXA-melingu. Pessi einstaklingur hafoi
einnig heekkad s-jonaserad kalsium 1,44 (viomiod-
unargildi: 1,13 - 1,33 mmol/L), en 6nnur gildi voru
innan edlilegra marka. Ndanari upplysingar er ad
finna { toflu II1.

Beinumsetningarvisar

Oll medalgildi beinumsetningarvisa voru innan
vidmidunargilda (tafla IV). Tveir sjiklingar
hofou pé lekkud ostedkalsinigildi og hafodi hvor-
ugur peirra beinryrnun eda beinpynningu vid
beinpéttnimalingu. Prir sjiklingar h6fou hekk-
a0 ostedkalsingildi og tveir af peim voru med
beinryrnun i lerleggshélsi. Tveir patttakendur
hofou haekkad Crosslaps og reyndust badir hafa
beinryrnun. Einn sjiklingur reyndist hafa hekkad
Cystatin-C, sd hafdi einnig veega nyrnabilun (S-
kreatinin 156 umol/L).

Tveir sjuklingar hofou hakkad PTH, annar
peirra hafoi kalsfum { bl6di vid legri viomio-
unarmorkin eda 2,17 mmol/L (vidomidunarmork:
2,15-2,60) og hafdi sd framhandleggsbrotnad.
Hinn sjiklingurinn hafoi lekkad D-vitamin gildi
i bl6di (30,4 nmol/L) og var hann einnig 4 predn-
is6lonmedferd og med lag beinryrnunargildi 1
hrygg (T-gildi = -2,2) og hafoi hann 6kklabrotnad.
Joniserad kalsium var hinsvegar edlilegt hja peim
badum. Sjo einstaklingar hofou D-vitamingildi
undir 45 nmol/L. Enginn hafdi b6 beinpynning-
argildi samkvemt DEXA-mealingu. Einn einstak-
lingur hafdi haekkad D-vitamin { bl6di og hafoi
hann einnig lagan kalkutskilnad { pvagi.

Ekki reyndist marktekur munur 4 medaltals-
gildum beinumsetningavisa med tilliti til pess
hvort sjiklingarnir voru medhondladir med
bisfésfonotum eda ekki. Hinsvegar reyndust sjuk-
lingar 4 sykursteramedferd hafa marktekt legr-
istyrk & s-Alk. fosfatasa i heild (167 vs 199 U/L; p
=0,03), s-ostedkalsin (16,0 vs 27,9 ng/ml; p = 0,03)
og s-CrossLaps (0,3 vs 0,5 pg/L; p = 0,03), midad
vid pa sjuklinga sem ekki voru sykursteramedferd.
Peir hofou einni laegri styrk 4 s-PINP, en pad ndoi
ekki markteekum mun (25,0 vs 45,5; p = 0,058).

Beinpéttnimeelingar
[ toflu V er medaltal T-gilda gefid upp fyrir
allan hépinn, en par kemur fram ad hvorki med-
altol kvenna né karla nddu beinpynningargildum
(T-gildi < -2,5) { hrygg eda mjodm. Hinsvegar
reyndist hépurinn uppfylla skilyrdi 4 ollum mel-
ingarstoOum fyrir beinryrnun, p.e. T-gildi 4 bilinu
-1,0 til -2,5.

Prjar konur ho6fou beinpynningargildi (T <
-2,5) i hrygg (15%) og fimm konur til vidbdtar
voru med beinryrnun { hrygg (25%) dsamt tveim

FREADIGREINAR / HERSLISMEIN I

Medaltal + SD  Min - Max
S-Ostradi6l (n = 24) 133+ 210 41-1046
fyrir tidahvorf (n = 3) 399 £ 560 57 - 1046
eftir tidahvorf (n =17) 96 + 93 41-372
karlar (n = 4) 91 +19 69 - 109
S-Alk. fosfat heild 181 £ 66 74 - 344
S-Ostedkalsin 25+ 13 5,8-54
S-CrossLaps 0,4+0,2 0,02-1,0
S-Cystatin C 0,9+0,2 0,68-1,5
S-IGF-1 115 + 46 50 - 220
S-PINP 39+24 7,5-112

** Viomidunargildi eru aldursbundin: 31-51 ara 110 — 450, >51 ara 60

*x* Viomidunargildi breytileg eftir aldri og kyni, hér sett vid 80 ug/L.

Tafla IV. Nidurstodur bl6dmeelinga & beinvisum hja 24 sjiklingum med herslismein.

* Viémidunargildi eru aldursbundin: <50 ara 0,55 - 1,15 mg/L og >50 ara 0,63 - 1,44 mg/L
- 300.

Vidmidunarmérk
pmol/L
80-1500 pmél/L
<170 pmél/L
50-220 pmél/L
50-300 U/L
10,0-40,0 pg/L
< 0,75 pg/L
0,55-1,44 mg/L*
60-450 pg/L**
< 80 ng/ml ug/L***

Tafla V. Beinpéttnigildi gefin upp 7 T-gildum, p.e. fi6ldi stadalfravika fra medaltali ungra
einstaklinga af sama kyni, hjia 24 einstaklingum, 20 konum og fjérum kérlum, med
herslismein.
T-gildi Min - Max Fjoldi Fjoldi
Medaltal £ SD einstaklinga einstaklinga
meod meod
beinryrnun beinpynningu
(T-gildi =-1,0 (T-gildi >-2,5)
til -2,5)
Konur
Hryggur (L1 - L4) 1,2+1,4 -4,0-2,0 8 3
Leerleggshals 1,4+1,1 2,5-21 16 0
Mjéom 1 heild -0,9+0,9 -2,0-1,5 12 0
Likaminn 1 heild -1,0+£1,3 -2,9-1,2 6 S
Karlar
Hryggur (L1 — L4) -1,1+£1,0 -2,2-0,0 0
Leerleggshals -2,1+0,9 -3,3--1,3
Mj6dm i heild -1,2+0,7 -2,2--0,5

korlum (50%) (T-gildi -1,0 - -2,5). Einn karl hafoi
beinpynningu i lerleggshalsi (25% ) og tveir hofou
beinryrnun { leerlegg (50% ). Hinsvegar hafdi engin
kona beinpynningargildi { lerlegghdlsi né { mjodm,
p6 hofou 16 konur malingargildi beinryrnunar {
leerleggshalsi (80%).

Pegar beinpéttnigildi sjuklinganna voru borin
saman vid kyn- og aldurst60lud vidmid voru fjérar
konur (20%) og tveir karlar (50%) med lekkud
beinpéttnigildi { hrygg og prjar konur (15%) dsamt
tveim korlum (50%) med laekkud gildi { lerleggs-
hélsi pegar midad var vid fravik sem var meira en
einu stadalfrdviki nedan aldursmedaltalsins.

Tengslagreining

Markteka fylgni milli beinpéttni og dhattupatta
eda sjikdémsbirtingar herslismeinsins var ekki
unnt ad stadfesta. Hinsvegar reyndust sjuikling-
ar med sOgu um barksteramedferd hafa fimm
prosent legri beinpéttni, en peir sem ekki hofou
fengid barkstera ef midad var vid aldurst6olud

LAKNABLADID 2007/93539



B FRAEDIGREINAR / HERSLISMEIN

54OLASKNABLADID 2007/93

viomid (p < 0,55) og peir sjuklingar sem hofou
sjukdomseinkenni frd meltingarferum hofou tvo
prosent legri beinpéttni midad vid pa sem ekki
hofou meltingaferaeinkenni (p < 0,77). P4 hofou
konur med sdgu um snemmkomin tidahvorf (fyrir
42 ara aldur) 12% legri beinpéttni midad viod hinar
konurnar (p < 0,23). A hinn béginn voru sjikling-
ar sem stundudu leikfimi eda foru reglulega {
sjukrapjalfun med 10% herri beinpéttni, en peir
sem gerdu hvorugt (p < 0,18). Ekki meeldist leegri
beinpéttni hja einstaklingum sem ho6fdu s6gu um
beinbrot, peim sem voru & énemisbalandi lyfja-
medferd, né peim sem hofou mikla boélguvirkni {
upphafi veikinda sinna. Ekki var harri beinpéttni
medal peirra sem neyttu igildi tveggja mjolk-
urglasa 4 dag midad vid pa sem neyttu minna af
mjélkurafurdum.

Umrada

Rannsékn okkar bendir til pess ad {slenskir
sjuklingar med herslismein séu { aukinni hattu 4
beinryrnun eda beinpynningu midad vio jafnaldra
peirra. Engin ein orsok virdist vera undirliggjandi {
péttagreiningu, en veg tengsl fundust p6 vid bark-
steranotkun, meltingarferafylgikvilla vi0 herslis-
meinid og snemmkomin tidahvorf hja konum med
herslismein. Ennfremur virtist helmingur sjiklinga
hafa truflun { kalkbtskap, sem birtist medal annars
i lekkudum kalkutskilnadi { pvagi, sem geti verid
varnarviobragd likamans.

Rannséknarpydio er allur fslenski sjuklingahdp-
urinn sem ner til rimlega 80% peirra sem eru med
herslismein hér 4 landi. Hlutfall kvenna { rann-
sOkninni er haerra en { 0rum sambarilegum rann-
s6knum (22), eda 83% midad vid 75%, og einnig
er medalaldur islenska hopsins um sex drum herri
en { fyrrnefndum rannséknum. Sjiklingar voru
ekki utilokadir fra patttoku sem ad0ur hofou purft
barkstera gegn sjikdémi sinum, né einstaklingar
sem hofou byrjad sérhefda beinverndandi lyfja-
medferd eins og gert hefur verid 1 flestum 6drum
rannséknum (6,9-11). P4 hofou fleiri sjiklingar
i okkar pyoi dreift herslismein (diffuse systemic
sclerosis), midad vid pa sem hofou takmarkada
birtingu sjikdémsins (limited systemic sclerosis).
Konur { okkar rannsékn hofou tidahvorf vid 45
dra aldur a0 medaltali, sem er mun fyrr en med-
altal islenska kvenna, sem er vi0 49 ara aldur (23).
Petta samrymist pé vel 6drum rannséknum um
herslismein (7,9). P6 ad rannséknarhépur okkar
sé 1itill, samrymist hann fjolda { peim rannséknum
sem hafa notast vid DEXA-melingar hja pessum
sjuklingah6pi. Rannsékn okkar er p6 vidtekari
vegna itarlega blodrannsékna med tilliti til bein-
umsetningar. Pvi eru alyktunarmoguleikar okkar

ekki siori en fyrri rannsdkna.

Helmingur sjiklinganna med herslismein
reyndist hafa ldgan kalkutskilnad { pvagi. Petta
endurspeglast p6 ekki 1 medaltalsgildum kalks
i blodi, né hxkkudou PTH og onnur meligildi
voru innan vidmidunarmarka hvad kalkbuskap
varOar. Ennfremur var styrkur D-vitamins innan
viOmiOunarmarka { hépnum. Hafa ber { huga a0
studst var vid svokallada takmarkada pvagsofnun,
par sem tekin var pvagprufa eftir morgunpvag
og sOlarhringsutskilnadur umreiknadur. Ef
lekkadur kalkutskilnadur hja sjuklingah6épnum
endurspeglar skekkjumork i adferdafraedinni, pad
er ad tima- eda magnskekkja sé fyrir hendi, &tti pad
einnig ad hafa dhrif 4 kalium- og kreatiningildin,
en svo er ekki. Pegar kalsiumutskilnadurinn var
metinn med hlutfallsstyrk kalsiums og kreatinins
i pvagi syndu nidurstodur einnig marktaekt
minnkadan kalsiumutskilnad. Petta rennir pvi
stodum undir ad pessar nidurstodur endurspegli
raunverulegan kalksparnad og er pad 1 samremi
vid fyrri rannséknir (5). Megin orsok pessa geeti
verid st ad herslismeinid trufli frasogshafni
parma 4 kalki (16).

Styrkur hinna ymsu beinumsetningavisa gaf
ekki til kynna ad sjiklingahdpurinn vaeri med
aukna beinumsetningu med auknu beinnidur-
broti eda beinuppbyggingu. Hinsvegar hofou
nokkrir einstaklingar styrk einstakra beinumsetn-
ingarvisa utan vidmidunargilda. Petta endurspegl-
adist 1 flestum tilfellum ekki i beinpéttnigildum.
Pvi mé alykta a0 maling beinumsetningavisa hja
sjuklingum med herslismein nytist ekki { daglegri
kliniskri dkvardanatoku hvad vardar beinpynn-
ingu hja sjuklingum med herslismein. Nyta matti
p6 suma pessara beinvisa sem malikvarda 4 med-
ferdarsvari vid notkun bisfésfénata { voldum til-
fellum, en vid fundum pé ekki mun 4 styrk pessara
efnavisa med tilliti til medferdar. Nidurstodurnar
syndu ad einn sjuklingur var med 6edlilega lagt
D-vitamin 1 bl60i, minnkadan tutskilnad af kalsi-
um { pvagi og einnig 1dg beinpéttnigildi (tveimur
stadalfravikum nedan aldursvidmida). Hann var
reyndar medhondladur med barksterum. Hvort
pessi einstaklingur hafi steraorsakada beinpynn-
ingu eda beinmeiru (oteomalasia) er ttilokad
a0 stadfesta ut fra pessum nidurstodum. Til pess
pyrfti vefjasyni dr beini svo unnt vari ad skera tt
um pessar tver mismunagreiningar.

Beinpéttnimalingar syndu ad hoépurinn var
med byrjandi beinpynningu, eda svokallada
beinryrnun, fjérdungur kvennanna og tveir af
fjéorum korlum meldist pé med beinpéttni sam-
svarandi beinpynningu eda T-gildi legri en -2,5.
Midad vid jafnaldra var fimmtungur kvennanna
og tveir karlar med marktekt legri beinpéttni



en jafnaldrar (meira en eitt stadalfravik fra ald-
ursvidmidum). Alykta ma pvi fra okkar rannsékn
og fyrri samberilegum rannséknum ad sjtklingar
med herslismein hafi aukna tilhneigingu til bein-
taps og beinpynningar.

Athyglisvert er a0 pratt fyrir ad hépurinn { heild
sé ekki med beinpynningu samkvaemt beinpéttni-
melingum, hafdi meira en helmingur patttakenda
beinbrotnad og margir oftar en einu sinni. Petta
er liklega herri brotatidni en medal jafnaldra
Islendinga, en stadladar brotatolur eru pé ekki
fyrirliggjandi hér 4 landi. Orsok pessara beinbrota
er pvi ekki unnt ad skyra 1t fra beinpéttnigildum
né auknu beinumbroti. Hinsvegar metti leida ad
pvi rok ad sjukdémurinn og barksteramedferdin
hafi neikvaed 4hrif 4 uppbyggingu beinsins, pad er
beingadin, og sé megindsteda bessara beinbrota.
Frekari rannsOknir 4 pessu svidi eru naudsynlegar,
en til pess ad skoda innri uppbyggingu beinsins
parf annarsvegar a0 taka vefjasyni frd beini eda
framkvaema hdupplausnar tolvusneidmyndatoku.

Rannsékn okkar er 4 tvennan hétt olik
fyrri rannséknum. I fyrsta lagi er allt islenska
sjuklingapydid bodad til patttoku an sérhafra
ttilokunarskilyrda. I annan stad eru bzdi karlar
og konur { okkar rannsékn, en eingéngu konur {
fyrri rannséknum. Petta er mikilvaegt 1 1j6si pess a0
helmingur karlanna i rannsékninni hafdi merki um
beinpynningu. P4 framkvemdum vid itarlegt vio-
tal med tilliti til dhaettupétta og meldum fjolmarga
beinumsetningarvisa sem endurspeglar uppbygg-
ingu og nidurbrot beina. Takmarkanir okkar rann-
sOknar er annarsvegar litill sjiklingah6pur og hép-
urinn er margbreytilegur med tilliti til medferdar
og sjukdémseinkenna hinsvegar, pvi er erfitt ad
fa marktekar nidurstodur, en fyrri rannsoknir 4
pessu svidi eru somuleidis fAmennar.

Meginnidurstodur eru ad kanna verdur bein-
péttni allra sjiklinga med herslimein, 6hd0 60rum
dhaettupattum. Par sem orsakir beinpynningar hja
pessum sjuklingahépi geta verid margslungnar
verdur ad kanna med frekari rannséknum und-
irliggjandi astedur og leidrétta ef kostur er. Pa
er naudsynlegt a0 tryggja fullnegjandi beinvernd
pessara sjuklinga, hvort sem um er ad reda fyrsta
eda annars stigs forvorn, sem og medferd vid ein-
kennagefandi beinpynningu, pad er peirra sem eru
med beinpynningu og sdgu um beinbrot.
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