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Diskussion
Bestrålingen af den tidligere larynxcancer forklarer sandsyn-
ligvis patientens HT og efterfølgende pseudoobstruktion af 
colon. Tidligere kasuistikker tyder på, at tilstanden er reversi-
bel, og at perifer neuropati og ophobning af glykoprotein i 
tarmvæggen er sandsynlige årsager [2-5].

Det skitserede forløb vidner om, at man ihærdigt har for-
søgt at finde ileusårsagen. I alt fik patienten foretaget adskil-
lige OOA, to ultralydskanninger, seks CT’er, en tyndtarms-
passage, en colonindhældning, to koloskopier og en eksplora-
tiv laparotomi (Figur 1).

Thyroideaparametre blev ikke kontrolleret, enten fordi 
man ikke var opmærksom på, at de var relevante for den ab-
dominale lidelse, eller fordi oplysningerne gik tabt i forbin-
delse med de mange overflytninger af patienten. Det må anses 
for at være overvejende sandsynligt, at en tidligere behand-
ling af patientens HT kunne have forhindret flere af de til-
stødte komplikationer, overflytninger og udredninger samt 
fremmet operationen af hans columnafraktur.

I denne kasuistik demonstreres dels den mulige sammen-
hæng mellem ubehandlet HT og paralytisk ileus, dels at hyp-
pige overflytninger af en svært syg patient øger risikoen for, at 
patologiske prøvesvar undgår nødvendig opmærksomhed og 
konsekvens.
SummaryElisabeth Hjardem & Lars Nannestad Jørgensen:Severe ileus due to hypothyroidismUgeskr Læger 2008;170:••••- ••••.Hypothyroidism (HT) is a rare cause of ileus. A patient with ileus had several examinations during his hospitalization and was treated in intensive care unit due to septicaemia and respiratory failure. At day 25 HT was suspected. However, the patient was transferred between hospitals many times and blood samples were not seen until day 46. He suffered from severe HT and treatment had immediate effect on the intestinal function. This case illustrates a probable association between HT and ileus, and that valuable information may be lost when transferring severely ill patients between hospitals.
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Autoimmunt polyglandulært syndrom 
hos en 13-årig pige 

KasuistikLæge Line Borgwardt, afdelingslæge Pernille Pedersen & 
ledende overlæge Birgit Peitersen

Hvidovre Hospital, Pædiatrisk Afdeling

Resume
Autoimmunt polyglandulært syndrom (APS) er en gruppe af syg-
domme, der er karakteriseret ved autoimmunitet mod to eller flere 
endokrine organer. APS er klassificeret i tre undergrupper, type 1, 
type 2a og type 2b, inddelt efter hvilke endokrine organer der er 
involveret. I artiklen beskrives en 13-årig pige, der havde uopda-
get APS type 2a og blev henvist til en pædiatrisk afdeling med hy-
potyro-idisme. Efterfølgende fik hun diagnosticeret adrenokortikal 
insufficiens og truende Addisonkrise. Behovet for øget opmærk-
somhed på APS i det daglige kliniske arbejde på landet pædiatri-
ske afdelinger diskuteres. 

Autoimmunt polyglandulært syndrom (APS) er en gruppe af 
sygdomme, der er karakteriseret ved autoimmunitet mod to 
eller flere endokrine organer. APS er klassificeret i tre under-
grupper, type 1, type 2a og type 2b, inddelt efter hvilke endo-
krine organer der er involveret [1]. APS 2a, som den følgende 

sygehistorie omhandler, er defineret ved en kombination af 
autoimmun binyreinsufficiens, type1-diabetes (T1DM) og/el-
ler autoimmun tyroiditis (hyppigst hypotyroidisme) [1, 2]. 

I nedenstående sygehistorie beskrives en 13-årig pige med 
APS-2a, der begyndte med hypotyreose og efterfølgende tru-
ende Addisonkrise. 

Sygehistorie
En 13-årig, tidligere rask pige blev henvist til Pædiatrisk 
Afdeling, Hvidovre Hospital, grundet hypotyreose, hvilket 
var diagnosticeret hos egen læge. Der var ingen dispositioner 
for øvrige autoimmune lidelser. Patienten havde igennem seks 
måneder været generet af tiltagende træthed og nedsat 
energiniveau. 

Ved første kontakt på Pædiatrisk Afdeling blev patienten 
fundet upåvirket, fraset hæshed. Hendes pubertetsudvikling 
var Tannerstadium 5. I overensstemmelse med afdelingens 
instruks for hypotyroidisme blev der målt S- thyroideasti-
mulerende hormon (TSH), S- trijodthyron (T3), S-T4, S- thy-
roideaperoxidase og S-TSH-receptor-antistoffer, som viste 
tegn til autoimmun tyroiditis. Der blev foretaget ultralydskan-
ning af thyroidea og udført thyroideaskintigrafi, som viste en 
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let inhomogen aktivitetsfordeling i en symmetrisk thyroidea, 
der var beliggende oven for jugulum, hvilket kunne skyldes  
autoimmun reaktion. Der fandtes ingen struma og ingen knu-
der. Patienten blev sat i behandling med levothyroxin 50 mg 
dagligt. 

Fjorten dage efter den første kontakt til Pædiatrisk Afde-
ling blev undersøgelserne suppleret med måling af adreno-
kortikotropt hormon (ACTH) samt renin og gliadinantistoffer 
for udelukkelse af andre autoimmune endokrine lidelser. Der 
blev fundet kraftigt forhøjede P-ACTH- og P- renin på hen-
holdsvis 1.500 ng/l (0-46 ng/l) og > 320 ng/l (0-30 ng/l) samt 
negativ S-gliadinantistof. Undersøgelserne blev foretaget efter 
konferering med en seniorlæge og var ikke en del af 
afdelingens instruks.

Patienten blev herefter ikke set af en læge før fire uger efter 
den primære kontakt på Pædiatrisk Afdeling. Da var hun fort-
sat upåvirket, men angav dog tiltagende træthed og irritabi-
litet. Vægten var stabil. Der fandtes ganske let hyperpigmen-
tering perioralt. Ud over dette blev der ikke fundet nogen kli-
niske tegn til morbus Addison. Elektrolytter, leukocytter og 
syre-base- status var alle inden for normalområdet, faste B-
glukose var let forhøjet til 6,0 mmol/l (3,3-5,5 mmol/l). Blod-
trykket var 120/68 mmHg, pulsen var 90. 

På grund af de kraftigt forhøjede ACTH- og reninværdier 
blev der rejst mistanke om morbus Addison som led i APS 
samt truende Addisonkrise, og patienten blev samme dag 
overflyttet til Rigshospitalets pædiatriske afdeling til videre 
udredning. Ved en synactentest bekræftede man diagnosen, 
og ved undersøgelse for øvrige autoimmune lidelser som led 
i APS blev der ikke fundet nogen tegn på T1DM, vitamin B12-
mangel, PTH-mangel eller hepatitis. 

Patienten blev umiddelbart sat i behandling med hydro-
cortison, 5 mg × 3, fludrocortison 50 mg × 1, og fortsatte be-
handlingen med levothyroxin. Hun blev efterfølgende fulgt 
ambulant og forsøgt nedtrappet i hydrocortison. Fem måne-
der efter behandlingsopstart var hun klinisk bedret, men an-

gav sig fortsat træt og udmattet ved fysisk aktivitet. Hun 
havde uændret medicinforbrug fraset levothyroxin som var 
nedsat til 125 mg dagligt. 

Diskussion 
APS er en velbeskrevet tilstand i litteraturen [1-4]. 

APS 2a, som sygehistorien omhandler, er defineret ved 
kombinationen af autoimmun binyreinsufficiens, T1DM og/ 
eller autoimmun tyroiditis (hyppigst hypotyroidisme) [1, 2]. 
Sygdommen manifesterer sig normalt i tredje eller fjerde 
dekade, men kan debutere både før og efter [1]. T1DM eller 
autoimmun thyroiditis er oftest de første symptomgivende 
tilstande. 

I Tabel 1 er skitseret yderligere symptomer og sygdomme 
ved henholdsvis APS 1, APS 2a og APS 2b.

I ovenstående sygehistorie er der beskrevet en potentiel 
livstruende sygdomstilstand. Da morbus Addison er sjælden 
og har uspecifikke debutsymptomer, kan den let overses, også 
som led i APS og specielt af læger, der ikke har erfaring inden 
for området.

På Pædiatrisk Afdeling, Hvidovre Hospital, fremgår det 
ikke af instruksen for hypotyroidisme, at man bør have øget 
opmærksomhed på andre endokrine lidelser og eventuelt bør 
screene herfor, hvorfor diagnosen hos vores patient sandsyn-
ligvis ikke var blevet verificeret i det tidlige stadie uden konfe-
rering med en seniorlæge. Grundet dette har vi valgt at ændre 
afdelingens instruks for hypotyrodisme for at undgå lignende 
situationer. 

Med baggrund i denne sygehistorie ønsker vi at øge 
opmærksomheden på APS og at opfordre landets pædiatriske 
afdelinger til revurdering af de aktuelle instrukser, der er rela-
teret til emnet. 
Summary Line Borgwardt, Pernille Pedersen & Birgit Peitersen:Autoimmune polyglandular syndrome in a 13- year old girlUgeskr Læger 2008;170:####- ####Autoimmune polyglandular syndrome (APS) is an entity, defined by autoimmunity towards two or more endocrine organs. APS is 

classified in 3 subgroups (type-1, type-2a, type-2b), according to the organs involved. A case is presented of a 13-year old girl referred to the Department of Paediatrics with hypothyroidism, subsequently diagnosed adrenocortical insufficiency and impending Addison crisis, typical for APS- type 

2a. In the paper we discuss the need for more attention to APS in clinical work. 
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Tabel 1. Autoimmunt polyglandulært syndrom (APS) 
[5].
Tabel 1. Autoimmunt polyglandulært syndrom (APS) 
[5].
Tabel 1. Autoimmunt polyglandulært syndrom (APS) 
[5].   APS 1  APS 2a  APS 2b 

  Aldersdebut Aldersdebut Aldersdebut
  barndom voksen voksen
Kliniske manifestationer  (peak < 10 år)  (peak 30 år)  (peak 30 år) 

Morbus Addison. . . . . . . . . . . . . . . . . . .  ++  ++  –
Hypoparatyroidisme . . . . . . . . . . . . . . . .  ++  – –
Kronisk mukokutan candidiasis . . . . . . . .  ++  – –
Graves' sygdom  . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  – +  + 
Hashimotos tyroiditis . . . . . . . . . . . . . . .  +/– ++  ++ 
Perniciøs anæmi  . . . . . . . . . . . . . . . . . .  + (tidlig debut)  +  ++ (sen debut) 
Type 1-diabetes . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  +/– ++  + 
Vitiligo  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  +  +  + 
Kronisk aktiv hepatitis  . . . . . . . . . . . . . .  +  – – 
Alopeci . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  + (universel)  +  + 
Malabsorption . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  +  – –
Cøliaki  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  +  +  + 
Hypopituitarisme . . . . . . . . . . . . . . . . . .  +  +/– –
Myastenia gravis  . . . . . . . . . . . . . . . . . .  – +/– +/–
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Kongenit proksimal radioulnar synostose
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reservelæge Bettina Haar Havekrog

Hjørring Sygehus, Ortopædisk Afdeling

Resume
Kongenit radioulnar synostose er en sjældent forekommende ud-
viklingsabnormitet, som opstår som følge af en mislykket segmen-
tation mellem radius og ulna. Der er ca. 350 rapporterede tilfælde 
i litteraturen. Tilstandens sjældenhed medfører ofte en forsinket 
klinisk diagnose. Den gennemsnitlige alder ved diagnosen er seks 
år med en variation fra seks måneder til 22 år. Fordelingen på køn 
er 3:2 (drenge:piger), og 60% af tilfældene er bilaterale. En fem-
årig pige blev undersøgt på skadestuen efter et faldtraume i ven-
stre albue. En røntgenundersøgelse viste ingen friske frakturer el-
ler luksationer. Til gengæld sås der en fusion af de proksimale 3 
cm mellem radius og ulna. En røntgenundersøgelse af den raske 
arm viste samme problemstilling. Der var ingen rotation i underar-
mene, der var låst i ca. 30 graders pronation. Den funktionelle be-
vægelsesindskrænkning ved kongenit radioulnar synostosis afhæn-
ger af graden af deformitet og af, om den er uni- eller bilateral. 
Børn kan initialt have reduceret størrelse af caput radii og senere 
få symptomatisk caput radii-subluksation, hvorfor de bør følges 
radiografisk, afhængigt af symptomer og handikap. Indikationerne 
for operation er kontroversielle og afhænger af, om der er bilateral 
manifestation og af graden af pronationsdeformitet.

En synostose mellem den proksimale del af radius og ulna er 
en sjældent forekommende udviklingsabnormitet, som sop-
står som følge af en mislykket segmentation mellem radius og 
ulna (Figur 1).

Embryologisk opstår overekstremitetsknoppen fra den 
usegmenterede kropsvæg på 25.-28.-dagen. Albuen bliver 
synlig på 34.-dagen og humerus, radius og ulna er synlige på 
37.-dagen. Initialt er de tre kartilaginøse analoger af humerus, 
radius og ulna forbundet inden segmentationen, hvor radius 
og ulna et kort stykke tid deler et fælles perikondrium. Ab-
norme/uheldige begivenheder på dette tidspunkt kan føre til 
manglende segmentation. Varigheden og graden af den ska-
delige påvirkning afgør graden af den endelige synostose [1].

Der er ikke fundet nogen eksakt ætiologi, men der er do-
kumenteret en genetisk basis for den manglende differentie-
ring mellem radius og ulna [1-2].

Sygehistorie
En 5-årig pige blev undersøgt i skadestuen efter et faldtraume 
mod venstre albue med efterfølgende smerter og hævelse. En 
røntgenundersøgelse viste ingen friske frakturer eller luksatio-
ner. Til gengæld sås der en fusion af de proksimale 3 cm mel-
lem radius og ulna. En røngtenundersøgelse af den raske arm 
viste samme problemstilling. Ved samtale med patienten og 
forældrene viste det sig, at hun havde haft problemer både 
med pronation og supination bilateralt siden fødslen. Der var 
ingen rotation i underarmene, der stod låst i ca. 30 graders 
pronation. Der påvistes desuden lidt større rotation i hånd-
leddet end normalt. Bevægeligheden i håndled og fingre i 
øvrigt var normal.

Efter skadestuebesøget var pigen hurtigt tilbage i sin habi-
tualtilstand og hendes arme fungerede godt i det daglige. Ved 
kontrolbesøg i ambulatoriet var der ingen smerter ved under-
søgelsen, og patienten havde i skolen kunnet lege og deltage i 
gymnastik uden problemer.

Patienten havde haft en upåfaldende opvækst. Egen læge 
havde ikke tidligere fundet indikation for røntgenfotografering.

Diskussion
Wilkie & Davenport beskrev i 1914 to typer af kongenit syno-
stose baseret på påvisning af den proksimale radioulnare sam-
mensmeltning. Type 1 er en komplet synostose med sammen-
smeltning af radius og ulna i en variabel udstrækning. Type 2 
er af mindre omfang og kan være partiel. Type 2 involverer 
regionen lige distalt for den proksimale radiusepifyse, og er 
associeret med caputradiiluksation [3]. Endvidere har Cleary & 
Omer i 1985 formuleret en anden klassifikation bestående af 
fire typer: fibrous synostosis, ossøs synostosis og to typer asso-
cieret med henholdsvis posterior og anterior dislokation af 
radius [4]. Endelig findes der en helt anden ikke medfødt type, 
kaldet posttraumatisk radioulnar synostose. Denne er helt 
forskellig fra den kongenitte synostose, både hvad angår 
årsag, behandling og prognose [1]. 




