
28 L ÆKNABL AÐIÐ 2024/110

Ólafur Orri Sturluson1
 læknir

Ólafur Pálsson2
 læknir

Einar Hjaltested3
 læknir

Dóra Lúðvíksdóttir4
 læknir

1Lyflæknisdeild, 2gigtarlækningadeild, 3háls-, nef- og eyrnadeild, 
4lungnadeild Landspítala.

Fyrirspurnum svarar Ólafur Orri Sturluson, olafuros@landspitali.is

Greinin barst til blaðsins 13. júlí 2023,
samþykkt til birtingar 1. desember 2023.

Höfundar fengu leyfi sjúklingsins fyrir þessari umfjöllun og birtingu.

Á G R I P

72 ára kona sem hafði verið hraust leitaði á bráðamóttökuna 
vegna versnunar á andþyngslum og mæði. Við komu var hún 
talmóð og súrefnismettun aðeins 84%. Við lungnahlustun heyrðust 
önghljóð yfir báðum lungum. Blóðrannsókn sýndi verulega 
hækkun á rauðkyrningum, 1,4 x10E9/L. 
   Við nánari uppvinnslu á lungnadeild sýndi blóðrannsókn jákvætt 
MPO-ANCA sem ásamt klínískum einkennum leiddi til greiningar 
á smáæðabólgu með rauðkyrningafjöld, eða það sem áður hét 
Churg-Strauss-heilkenni. Barksterameðferð var hafin í lækkandi 
þrepum auk meðferðar með líftæknilyfinu mepolizumab, sem er 
IL-5 hemill. Einkenni urðu fljótt mikið betri og tíðar versnanir á 
lungnaeinkennum heyrðu sögunni til.

Smáæðabólga með rauðkyrningafjöld, 
EGPA, falinn fylgisjúkdómur astma?

Inngangur
Smáæðabólga með rauðkyrningafjöld (eosinophilic granu-
lomatosis with polyangiitis, EGPA) eða það sem áður hét Churg-
Strauss-heilkenni, er alvarlegur fjölkerfa sjúkdómur sem ein-
kennist af hækkun á rauðkyrningum í blóði, oft >1,5 x10E9/L. 
Einkenni geta verið almenn í byrjun, svo sem slappleiki, lystar-
leysi og blóðleysi. Algengast er að astmi og bólgueinkenni frá 
nefi og kinnholum hafi verið til staðar áður í nokkur ár. Ein-
kenni frá hjarta og æðakerfi eru einnig algeng, svo sem aukin 
segahneigð, hjartavöðvabólga og hjartsláttaróregla. Einnig eru 
einkenni frá nýrum og meltingarvegi algeng en í raun getur 
rauðkyrningabólgan birst í flestum líffærum (tafla I). Ef bólgan 
er ómeðhöndluð getur hún jafnvel verið lífshættuleg eða leitt 
til óafturkræfs líffæraskaða með íferð rauðkyrninga og mynd-
un bólguhnúða (granuloma) í æðum með tilheyrandi skerðingu 
á blóðflæði til líffæra.

72 ára gömul kona leitaði á bráðamóttöku vegna versnun-
ar á mæði og mikils slappleika. Hún var áður hraust en hafði 
fundið fyrir öndunarfæraeinkennum síðastliðin tvö ár af og 
til. Einkenni höfðu byrjað eftir öndunarfærasýkingu. Hún fékk 

mæðisköst, hósta og surg í brjóstholi. Í framhaldinu leitaði 
hún til heimilislæknis sem greindi hana með astma og ávísaði 
formóteról/búdesóníð innöndunarlyfi sem gerðu einkennin 
skárri. Hann vísaði henni svo í framhaldinu til lungnalæknis. 
Nokkrum mánuðum síðar leitaði hún aftur til heimilislæknis-
ins, þá vegna einkenna frá ennis- og kinnholum. Slík einkenni 
höfðu plagað hana af og til síðustu ár. Hún var nú með verki 
í andliti samhliða nefstíflu og -rennsli. Var henni þá vísað til 
háls-, nef- og eyrnalæknis sem greindi hana með sepa í nefi. 
Hún fékk meðferð með barksterakúr (prednisólóni) og var bók-
uð í endurmat síðar. Fljótlega eftir að hún hóf meðferð urðu 
einkenni hennar mikið betri en að loknum sterakúr komu 
einkennin til baka. Nefstífla og verkir í andliti héldu áfram 
að plaga hana næstu mánuði. Við endurmat hjá HNE-lækni 
nokkrum mánuðum síðar var hún send í sneiðmyndarannsókn 
af andliti. Sú rannsókn sýndi þéttingar í nær öllum ennis- og 
kinnholum, sjá mynd 1. Henni var þá ráðlagt að nota saltvatns-
skolanir í nefhol samhliða barksterum bæði í töfluformi og 
nefúða. Þá var ákveðið að hún þyrfti FESS-aðgerð ( functional 
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endoscopic sinus surgery) til að létta á byrði nefsepanna og henni 
vísað til HNE-lækna á Landspítala til undirbúnings fyrir 
FESS-aðgerð.

Á meðan uppvinnslan hjá HNE-lækni fór fram hitti hún 
lungnalækni vegna hins nýgreinda astma. Lungnaeinkenni 
hennar höfðu þá nýverið elnað. Hún hafði samt sem áður verið 
að taka formóteról/búdesóníð innöndunarlyfið. Nú var farið 
ítarlega yfir heilsufarssögu hennar og áhættuþætti fyrir astma. 
Hún reyndist hvorki vera með bakflæðieinkenni né þekkt of-
næmi. Þá átti hún engin gæludýr og hafði aldrei reykt. Við 
lungnahlustun heyrðist talsvert af önghljóðum beggja vegna 
og var útöndun verulega lengd. 

Gerð var öndunarmæling á stofu lungnalæknisins sem 
sýndi FVC 1,21 l eða 50% af forspáðu gildi og FEV1 0,72 l, eða 
36% af forspáðu gildi. Öndunarmælingin sýndi því mikla 
teppu í lungum. Niðurstaðan var að hún hefði alvarlegan 
astma og fór hún í kjölfarið á nýjan barksterakúr. Hún hélt 
áfram með formóteról/búdesóníð innöndunarlyfið en skammt-
ar voru tvöfaldaðir í tvö sog tvisvar sinnum á dag og fékk hún 
að auki þriggja daga sýklalyfjakúr með azitrómýcín vegna þá-
verandi elnunar á einkennum. Þá var hún einnig send í blóð- 
og ofnæmisrannsóknir.

Hún kom svo í endurtekna öndunarmælingu hjá lungna-
lækninum viku seinna. Einkenni hennar voru þá mun betri. 
Niðurstöður prófsins sýndu FVC 2,05 l, FEV1 1,73 l, þetta eru 
85% og 87% af forspáðu gildi, mun betra en við síðustu mæl-
ingu. Niðurstöður ofnæmisrannsóknana lágu þá fyrir og voru 
þær eðlilegar. 

Blóðrannsóknir höfðu þó sýnt verulega hækkun rauðkyrn-
inga í blóði, 1,4 x10E9/L, en þeir voru 16% af heildarfjölda hvít-
korna í blóði (HBK 8,9 x10E9/L).

Önnur heilsufarsvandamál voru beingisnun og var hún 
því sett á alendronat til beinstyrkingar. Hún fann einnig fyrir 
dofa og verkjum í vinstri handlegg og hendi sem höfðu einnig 
verið að trufla hana um svipað leyti. Hún leitaði ráða hjá heim-
ilislækni sem taldi einkenni stafa frá úttaugum handleggsins 
og vísaði henni til taugalæknis. Skoðun tauga læknisins benti 
helst til að einkenni hennar stöfuðu af truflun á ölnartaug (n. 
ulnaris) við vinstri úlnlið. Gert var taugaleiðnipróf síðar sem 

kom þá eðlilega út. Einkenni sjúklings voru breytileg, dofi og 
verkir komu og fóru yfir nokkura daga tímabil. Í framhaldinu 
var gerð segulómskoðun af vinstri úlnlið og framhandlegg 
sem sýndi væga þykknun á vinstri ölnartaug sem gæti verið 
vegna bólgu. Vegna vægs skorts á B-12 vítamíni var ákveðið að 
hefja uppbótarmeðferð og sjá hvort einhver bati yrði. Einkenni 
sjúklings urðu þó ekki betri. 

Næstu mánuði fékk hún reglulegar versnanir á öndunar-
færa- og nefholseinkennum. Hún þurfti ítrekað að taka bark-
stera- og sýklalyfjakúra til að ná einkennum niður. Hún leitaði 
ýmist til lungnalæknis á stofu eða til heilsu gæslunnar þegar 
hún fékk slæmar versnanir. Blóðrannsóknir sýndu áfram við-
varandi hækkun á rauðkyrningum. Lungnalæknirinn reyndi 
þá að bæta astmameðferð hennar með montelukast leukotrien-
hemli, en án árangurs. 

Mynd 1. Tölvusneiðmynd af kinnholum sjúklings. Á myndinni sést alskyggður sinus 
maxillaris vinstra megin og slímhúðarþykknun í þeim hægri.

Tafla I. Algengustu einkenni EGPA.

  Lungu Astmi
Lungnaþéttingar 

 á TS-thorax
Fleiðruvökvi Alveolar-blæðing

  Nef og eyru Eyrnabólga Ofnæmiskvef Separ í nefi Kinnholusýkingar

  Húð Aumir hnútar Roðaflekkir Húðblæðingar, æðabólga

  Hjarta Hjartabilun Gollurshúsbólga Hjartsláttaróregla

  Meltingarfæri Niðurgangur Ristilbólga

  Eitlar Eitlastækkanir

  Æðakerfi Aukin segamyndun Heilablæðing Blóðtappar í heila

  Taugasjúkdómar Taugabólga Fjöltaugakvilli

  Vöðvar Vöðvaverkir

  Nýru Gauklabólga Nýrnabilun
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Fyrir tilviljun var hún með mikla versnun þegar hún átti 
tíma hjá HNE-lækni á Landspítala til undirbúnings fyrir 
FESS-aðgerð. Hún hafði þá talmæði og aukinn hósta með 
grænum slímuppgangi og surg í lungum. HNE-læknirinn lét 
framkvæma öndunarmælingu vegna alvarleika einkenna sjúk-
lingsins. Sú mæling sýndi mikla teppu og FEV1 aðeins 32% af 
áætluðu gildi og súrefnismettun aðeins 84%. Var henni vísað 
á bráðamóttöku Landspítala og þaðan til innlagnar á lungna-
deild. 

Nú voru um tvö ár liðin frá því hún fór fyrst að finna fyrir 
lungnaeinkennum. Blóðrannsóknir sýndu áfram viðvarandi 
hækkun rauðkyrninga í blóði 1,3 x10E9/L. Tölvusneiðmynd 
af brjóstholi sýndi vökvafylltar veggþykkar berkjur samhliða 
litlum íferðafláka neðanvert í hægra lunga og aðlægri fleiðru-
þykknun, sjá mynd 2. Hún fékk meðferð með súrefni, loftúð-
um og barksterum. 

Ítarlegar blóðrannsóknir voru í kjölfarið pantaðar, þar á 
meðal mótefni gegn innanfrumusameindum daufkyrninga 
(ANCA) með tilliti til smáæðabólgusjúkdóms. Niðurstöður 
ónæmisrannsókna má sjá í töflu II. Hún reyndist vera jákvæð 
fyrir MPO-ANCA. Þvagstix og kreatínín var innan marka.

Hennar einkenni voru því astmi, hækkun á rauðkyrningum 
umfram 10% af heildarfjölda hvítkorna, eintaugakvilli, bólgu-
breytingar í berkjum á tölvusneiðmynd, jákvætt MPO-ANCA 
og nefsepar samhliða langvarandi ennis- og kinnholubólgum.

Hún var í kjölfarið greind með smáæðabólgu með rauð-
kyrningafjöld eða það sem áður hét Churg-Strauss-heilkenni. 
Hún uppfyllti fimm skilmerki fyrir EGPA-greiningu auk já-
kvæðs MPO-ANCA. Barksterameðferð var haldið áfram og 
lækkuð niður í þrepum. Vegna alvarleika astmaeinkenna og 
smáæðabólgu var ákveðið að hefja einnig meðferð með líf-
tæknilyfinu mepolizumab 100 mg á fjögurra vikna fresti, en 
það er IL-5 hemill. Einkenni hennar urðu fljótt mikið betri og 

tíðar versnanir á lungnaeinkennum heyrðu nú sögunni til. Ný 
öndunarmæling sýndi FEV1 76% mánuði eftir innlögn. Eftir að 
mepolizumab-meðferð var hafin var hægt að minnka barkstera 
enn meira og loks niður í viðhaldsmeðferð 5 mg, rauðkyrn-
ingar mældust þá ekki lengur í blóði hennar. Öndunarmæl-
ingar héldu áfram að batna næstu mánuði og FeNO ( forced 
exhaled nitric oxide) mælingar sýndu fram á sífellt minnkandi 
bólgu í berkjum. Fimm ára mepolizumab-meðferð lauk síðast-
liðið vor en sjúklingur hefur áfram prednisólón 5 mg annan 
hvern dag í fyrirbyggjandi skyni auk innöndunar-astmalyfja. 
Engin merki eru um endurkomu sjúkdóms og er konan al-
mennt við góða líðan.

Umræða
EGPA er einn af hinum svokölluðu ANCA-smáæðabólgusjúk-
dómum. Algengast er að EGPA-sjúklingar séu með MPO ANCA 
mælanlegt í blóði. Þó er ANCA einungis jákvætt í 31-50% til-
fella EGPA.1-3 Þetta er sjaldgæfur sjúkdómur með algengi á bil-
inu 11-157 tilfelli á hverja milljón einstaklinga.4,5 Sjúkdómurinn 
getur komið fram í nánast hvaða líffæri sem er. Meðalaldur 
sjúklinga við greiningu er um 50 ár. Oft er sjúkdómsmynd 
EGPA skipt í þrjú mismunandi tímabil en taka skal fram að 
ekki allir sjúklingar ganga í gegnum afmörkuð tímabil ein-
kenna. Fyrsta tímabilið einkennist oft af ósértækum einkenn-
um. Algengasta sjúkdómsmyndin í fyrstu er astmi, langvar-
andi nefrennsli, ofnæmiseinkenni og kinnholubólgur. Algengt 
er að þetta tímabil komi fram hjá fólki á þrítugs- eða fertugs-
aldri. Næsta stig sjúkdómsins einkennist af áberandi hækkun 
á rauðkyrningum í blóði og íferðum í líffæri, oftast í lungu en 
einnig stundum í hjarta. Slíkt getur valdið bæði hjartsláttar-
óreglu og hjartabilun og leiðir að lokum til fjölkerfabólgusjúk-
dóms.6 Þriðja stig sjúkdómsins einkennist svo af æðabólgu 
líkt og mynd 3 sýnir.7 Þá getur komið fram gauklabólga vegna 
EGPA, en það er alvarleg sjúkdómsmynd sem þarf að skima 
fyrir reglulega hjá öllum sjúklingum. Segamyndun í lungum 
getur einnig sést sem fylgikvilli EGPA ásamt einkennum frá 
húð og taugakerfi. Útlæg taugabólga er algengasta taugaein-
kenni EGPA.7 

Rauðkyrningar eru mikilvægur þáttur meinmyndar. 
Þeir geta gefið frá sér frumudrepandi prótein sem ýta undir 
vefjaskaða sem getur hlotist af sjúkdómnum. En meinvirkni 
EGPA skýrist af flóknu samspili rauðkyrninga, daufkyrninga, 
T- og B-eitilfrumna. EGPA leiðir af sér T2-miðlaða bólgu er 
kemur af stað seytingu frumuboðefna rauðkyrninga IL-4, IL-
5, IL-9, IL-13 og IL-25. Af þeim hefur IL-5 hvað mest áhrif á 
sérhæfingu og fjölgun rauðkyrninga og er því lyfjaskotmark. 
Þessu til viðbótar stuðla ANCA-mótefni að virkjun daufkyrn-
inga sem leiðir til vefjaskaða. Því hefur verið lýst að sjúkdóms-
mynd geti verið mismunandi eftir því hvort sjúklingur er með 
ANCA-mótefni eða ekki. Þeir sem eru með ANCA-mótefni eru 
líklegri til að vera með einkenni frá nýrum og taugum. Aftur 
á móti eru þeir sem ekki eru með ANCA-mótefni líklegri til að 
fá hjartavöðvabólgu út frá EGPA.8

Greiningarskilmerki bandarísku gigtarlæknasamtakanna 
fyrir EGPA frá árinu 1990 gera ráð fyrir að sjúklingar uppfylli 
að minnsta kosti fjögur af eftirfarandi sex skilyrðum. Næmi 

Mynd 2. Tölvusneiðmynd af brjóstholi sjúklings. Á myndinni sést íferð neðanvert í 
hægra lunganu og þykknun á fleiðru sömu megin.
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þessara greiningarskilmerkja, þegar að minnsta kosti fjögur 
þeirra eru uppfyllt, er 85% en sértækið er 99,7%.9 

1. Saga um astma
2. Fjöldi rauðkyrninga sé meiri en 10% af heildarfjölda 

hvítkorna í blóði, eða yfir 1,5 x10E9/L
3. Ein- eða fjöltaugakvilli
4. Breytilegar bólgubreytingar og/eða þéttingar í lungum 

á myndrannsóknum
5. Ennis- og kinnholubólgubreytingar
6. Rauðkyrningar sem sjást utan æða á vefjasýni

Í þessu tilfelli uppfyllti sjúklingur fimm af þessum skilyrðum, 
það er astmi, hækkun rauðkyrninga, eintaugakvilli, breytilegar 
bólgubreytingar á tölvusneiðmynd af lungum og langvarandi 
ennis- og kinnholubólgur. Ásamt því hafði sjúklingur jákvætt 
MPO-ANCA, sem styður greininguna.

Orsakir EGPA eru ekki þekktar en erfða- og umhverfis-
þættir, svo sem Aspergillus í umhverfi og jafnvel lyf geta átt 
þátt í sjúkdómnum. T2-bólga er áberandi í meingerðinni, 
einkum í fjölgun rauðkyrninga, en B-frumur taka einnig þátt 
í bólgusvöruninni. Einnig getur hækkun á IgE verið þáttur í 
sjúkdómsmyndinni.7 Útlit EGPA á tölvusneiðmynd af lungum 
getur verið afar breytilegt en stundum sjást íferðarflákar og 
berkjuveggsþykknanir líkt og mynd 4 sýnir.

Mismunagreiningar við hækkun rauðkyrninga í blóði eru 
fjölmargar enda er hækkun rauðkyrninga í blóði ekki sértækt 
fyrir EGPA. Mikilvægt er að aðrir sjúkdómar sem valda rauð-
kyrningahækkun og geta að hluta til líkst EGPA séu útilok-
aðir við nýgreiningu á EGPA. Þar má nefna ýmsa sjúkdóma, 
svo sem ofnæmissvörun könnusvepps í berkjum og lung-
um (allergic bronchopulmonary aspergillosis), aspirín-miðlaður 

öndunar færasjúkdómur (aspirin-exacerbated respiratory disease), 
rauðkyrningalungnabólgur, heilkenni hækkaðra rauðkyrninga 
(hypereosinophilic syndrome) og hnúðabólguger með fjölæða-
bólgu (granulomatosis with polyangiitis, GPA).

Meðferð ANCA-jákvæðra æðabólgna fer mikið eftir alvar-
leika einkenna og hvaða líffærakerfi hafa birtingarmynd sjúk-
dómsins. Í alvarlegu formi af EGPA er rítúxímab eða cýkló-
fosfamíð gefið, en í minna alvarlegu formi má nota önnur 
ónæmisbælandi lyf. Mótefni gegn hvítfrumuboða 5 (interleukin 
5) eru nýlega komin í meðferðarleiðbeiningar bandarísku og 
evrópsku gigtlæknasamtakanna og árangurinn gegn birtingar-
myndum í efri og neðri loftvegum lofar góðu. Metótrexat, 
azatíóprín og mýkófenólat mófetíl hafa lengi verið notuð en 
vísindalegur grunnur fyrir þeirri lyfjameðferð er veikur og 
því eru lyf eins og mepolizumab ásamt barksterum nú orðin 
fyrstu línu meðferð. Mepolizumab hefur einnig reynst vel 

Mynd 3. Smásjármynd af EGPA-æðabólgu. H&E litað vefjasýni í smásjá. Á 
myndinni sjást ótal rauðkyrningar bæði umhverfis æðarnar og inni í æðaveggnum. 
Mynd sótt með leyfi frá Wikipedia, Churg-Strauss syndrome (13. apríl 2023), commons.wiki-
media.org/wiki/File:Churg-Strauss_syndrome_-_high_mag.jpg

Mynd 4. Tölvusneiðmynd af brjóstholi sjúklings með EGPA. Á myndinni sjást íferð-
ir í lungum og fleiðruvökvi og veggþykknun á berkjum.
Case courtesy of Fabien Ho, Radiopaedia.org, rID: 63621

Tafla II. Niðurstöður ónæmisfræðilegra rannsókna sjúklings. Hækkun 
sést á MPO-ANCA og hækkun á heildar IgE sem sést stundum í 
sjúklingum með EGPA. 

Heiti rannsóknar Niðurstöður Viðmiðunargildi

RF Elísa skimpróf 
(IgM, IgG, IgA)

3,2 U/ml <4 U/ml

ANA á vefjasneið Neikvætt <1:40 Titer

ENA skimpróf 0,1 ein <0,7 ein

ANCA-PR3 skimpróf <3 ein <3 ein

ANCA-MPO skimpróf 12,7 ein <3 ein

ANCA-MPO direct 52 IU/ml <6 IU/ml

ANCA-MPO capture 10 IU/ml <5 IU/ml

Virkni klassíska 
ferilsins (CH50)

94 % 60-124%

C3 1,29 g/l 0,74-1,38 g/l

IgE mótefnamæling 411 kU/l <148 kU/l

IgE ofnæmispróf 
PHADIATOP

0,11 PAU/l <0,35 PAU/l

IgE Aspergillus 
fumigatus

<0,10 kUA/l <0,35 kUA/l

Húðofnæmispróf 
(gróður, dýr og mygla) 

Neikvætt Neikvætt
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til að viðhalda sjúkdómshléi sjúklinga með EGPA og hef-
ur einnig minnkað þörf þeirra fyrir barkstera. Mælt er með 
mepolizumab sem viðhaldsmeðferð með barksterameðferð ef 
viðhaldsþörf fyrir barkstera er lág (<7,5 mg).10

Einnig er mepolizumab gagnlegt til að halda niðri astma-
einkennum ásamt innöndunarastmalyfjum.

Þetta er fyrsti sjúklingurinn sem hefur fengið meðferð með 
líftæknilyfinu mepolizumab vegna EGPA á Íslandi svo vitað 
sé. Meðferðin hefur staðið í tæp sex ár og ekki hefur borið á 
alvarlegum versnunum á þessum tíma eða aukaverkunum. 
Auk þess hefur hún fengið prednisólon ásamt innöndunarlyfj-
um vegna astma. Helsti kosturinn við notkun mepolizumab 
í stað hefðbundinnar eldri meðferðar er að meðferðin hefur 
minni aukaverkanir.11 Einnig getur sjúklingurinn gefið sér lyf-
ið undir húð heima með lyfjapenna. Ekki liggja fyrir nákvæm-
ar ráðleggingar um hve lengi þarf að meðhöndla sjúklinga með 
EGPA. Reynt er að miða við alvarleika sjúkdómsins en oftast er 
meðhöndlað í að minnsta kosti sex til átta ár. Þegar meðferð er 
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hætt getur sjúkdómurinn þó komið fram að nýju. Enginn einn 
bólguþáttur í blóði getur mælt sjúkdómsvirkni EGPA eða spáð 
með vissu fyrir um versnanir. Mælt er með að fylgja eftir fjölda 
rauðkyrninga í blóði, CRP og MPO-ANCA hjá jákvæðum 
einstaklingum. Endurkoma MPO-ANCA jákvæðni í blóði get-
ur bent til sjúkdómsversnunar en versnun getur einnig komið 
án þess að hækkunar á rauðkyrningum eða MPO-ANCA verði 
vart. Mikilvægt er einnig að fylgjast vel með klínískum ein-
kennum einstaklinga með EGPA með reglubundnum skoðun-
um, blóð- og þvagrannsóknum ásamt öndunarmælingum 
með mælingu á fráblæstri (spirometry) og nituroxíði (FeNO) í 
útöndunarlofti sem gefur gagnlegar vísbendingar um loftvega-
bólgu.

Mikilvægt er að hafa EGPA í huga ef rauðkyrningar eru háir 
í blóði og sjúkdómsmyndin er í fleiri en einu líffærakerfi eins 
og í þessu tilfelli og einnig ef almenn einkenni eru til staðar 
eins og slappleiki, lystarleysi, þyngdartap eða vöðvaverkir án 
þekktra orsaka. 

E N G L I S H  S U M M A R Y

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, a case report

A 72-year-old woman presented to the emergency department due to 
worsening dyspnea. She had been diagnosed with asthma a year earlier. 
At arrival, her oxygen saturation was only 84%. During lung auscultation, 
wheezing was noted over all lung fields. A blood test showed a 
significant increase in eosinophils in peripheral blood, highest value of 
1.4 x 10E9/L.
   Further investigations in the respiratory ward showed a positive 
MPO-ANCA, which, together with clinical features of asthma, chronic 
rhinosinusitis with polyps, mononeuritis multiplex and eosinophilia, led 
to the diagnosis of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, or what 
used to be called Churg-Strauss syndrome. Corticosteroid treatment 
was initiated and subsequently tapered down when treatment with 
mepolizumab was started, which is an IL-5 inhibitor. Her symptoms 
quickly became much better. Frequent exacerbations and pulmonary 
symptoms became things of the past.
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