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Lokaliseret Langerhans-histocytose, ogsa kendt som
eosinofilt granulom (EG), er en benign, tumorlig-
nende inflammatorisk tilstand med variabel klinisk
praesentation [1]. EG optrader hyppigst hos bgrn i al-
deren fra fem til ti r [4], men forekomst af EG helt
ned til todrs alderen er beskrevet [2]. At EG ogsa kan
forekomme ved fgdslen er ikke tidligere beskrevet. Vi
har derfor fundet det af interesse at beskrive et til-
feelde med et kongenit soliteert eosinofilt granulom i
venstre radius.

SYGEHISTORIE

Et seks uger gammelt, i gvrigt raskt barn blev henvist
med en tilsyneladende smertende og palpatorisk gm
haevelse af venstre underarm. Rgntgen viste en stgrre
osteolytisk forandring af venstre radius, der udgjorde
cirka halvdelen af knoglens langde og med stedvis
fordobling af knoglens diameter (Figur 1). Det histo-
logiske billede fra en dben biopsi af venstre radius
viste eosinofilt granulom. P4 baggrund af den usad-
vanligt lave debutalder blev patienten behandlet med
kombinationsterapi i form af prednisolon samt vin-
blastin i seks maneder. En fuldkropsrentgenskanning
pa diagnosetidspunktet viste ingen tegn pa dissemi-
neret sygdom, og opfglgende rgntgenbilleder af ven-
stre underarm viste tendens til regression af foran-
dringerne i venstre radius (Figur 1).

DISKUSSION
Langerhanscelle-histocytose (LCH) er velbeskrevet
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Rgntgen af venstre un-
derarm anteroposteriort
(1) og lateralt (2) viser
en stor cystisk foran-
dring i radius. Rgntgen
af underarmen antero-
posteriort (3) og lateralt
(4) efter otte uger viser,
at cysten er begyndt at
hele.

som en sjeldent forekommende immunologisk syg-
dom, der er kendetegnet ved proliferativ histocytose i
flere organer [1]. Sygdommen forekommer med
varierende sygdomsprasentation og aggressivitet lige
fra en mindre soliteer knoglelaesion til en tilstand med
fatal leukaemi. Der findes tre varianter af LCH; Lette-
rer-Siwes sygdom, Hand-Schiiller-Christians sygdom
og eosinofilt granulom. Eosinofilt granulom er den lo-
kaliserede og benigne form af LCH, som udggr 70%
[1] af LCH, hvor knogle eller lunge er involveret [1].
Letterer-Siwes sygdom er kendetegnet ved hepato-
splenomegali, lymfadenopati, hududsleet, feber,
anami og trombocytopeni. Ved Hand-Schiiller-Chri-
stians sygdom forekommer en triade af eksoftalmi,
diabetes insipidus og osteolytiske laesioner af kraniet
[1]. Det var Lichtenstein [3], som fgrste gang i 1944
observerede ligheden mellem de tre varianter af LCH
og anferte, at de tre tilstande var varianter af samme
sygdom, men med forskellige niveauer af aggressivi-
tet.

EG rammer for det meste kraniet, baekkenet,
vertebrae, mandibel og costae i prioriteret raekke
folge med 70% af tilfaeldene i flade knogler og
30% i rgrknogler [4]. Incidensen af EG er mellem
0,05 og 0,5 pr. 100,000, og 90% af tilfaeldene fore-
kommer i patienter under 15 ar, hyppigst blandt
drenge [4].

Generelt kan EG inddeles radiologisk i en akut og
kronisk fase [1]. I den akutte fase ses knogledestruk-
tion med eller uden fraktur, hvorfor det radiologisk
kan veere svart at skelne EG og maligne tilstande som
Ewings sarkom eller akut osteomyelitis. Den kroniske
fase kan ligne kronisk oseomyelitis.P4 trods af at der
er foretaget genetiske og virologiske undersggelser,
er der ikke fundet klare genetiske fejl eller infektigs
agens som etiologi til LCH. Diagnosen kan bekreftes
ved hjalp af en biopsi. Det typiske histologiske bil-
lede er preeget af blandede celleinfiltrater med histo-
cytose, lymfocytose, eosinofili og makrofager [2, 5].

Behandlingen af EG varierer fra observation og
immobilisering, curettage med eller uden knoglegraf-
ting, kortikosteroidinjektion i laesionen, radioterapi,
kemoterapi eller kombinationsterapi [1-3]. Spinal-
praesentationer kan behandles med korporektomi,
spinal fusion (Dese) eller vertebroplastik [3].
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Neuro-Behcet hos en kaukasid dansk patient

1. reservelaege Ali Karshena & overlaege Nils J. Koch-Hendriksen

Behgets sygdom (BD) er en kronisk og attakvist optree-
dende inflammatorisk multiorgansygdom af ukendt
etiologi. Den kliniske triade med uveitis samt orale og
genitale ulcerationer blev forste gang beskreveti 1937
af den tyrkiske leege Hulusi Behget [1]. Diagnosen for-
udseetter orale ulcerationer mindst tre gange pé et ar
samt mindst to af fplgende fire hovedmanifestationer:
genitale ulcerationer, giensymptomer, hudmanifesta-
tioner (erythema nodosum, folliculitis, akneiforme lae-
sioner) og positiv priktest [2]. Sygdommen kan i vari-
erende grad involvere hjerte-kar-systemet, lungerne,
mave-tarm-kanalen, nyrerne, slimhinder samt blodkar
i hjerte og hjerne. Involvering af centralnervesystemet
(CNS) ses hos ca. 5-10% [3], men autopsiserier tyder
pa stgrre hyppighed [4]. Sygdommen optreeder i 2.- 4.
dekade og er hyppigere hos mend end hos kvinder.
Behcets sygdom er beskrevet fra de fleste steder i ver-
den, men forekommer hyppigst i de dele, som histo-
risk henfgres til silkeruten.

I Tyrkiet angives preevalensen af BD til ca.
420:100.000, i Japan 10:100.000, mens praevalensen
i Storbritannien og Nordamerika er 0,1-0,2:100.000.
I Danmark er der beskrevet enkelte tilfeelde af syg-
dommen med gastro-intestinale manifestationer [5],
men aldrig af neuro-Behget.

SYGEHISTORIE

En tidligere rask 38-arig kaukasid dansk kvinde blev i
januar 2004 indlagt pd neurologisk afdeling med
bankende hovedpine, dobbeltsyn, kvalme, opkastnin-
ger og gangbesveer. Der fandtes hypastesi og diskret
parese af venstresidige ekstremiteter. I cerebrospinal-
vaeske (CSF) var der 110 overvejende mononuklezre
celler pr. mikroliter og spinalprotein pa 0,67 g/1; og
ingen antistoffer mod borrelia, syfilis, herpes simplex,
varicella zoster eller cytomegalovirus (CMV). Serum-
angiotensinkonverterende enzym (ACE) og forskel-
lige autoantistoffer var negative. Magnetisk resonans

(MR)-skanning af cerebrum viste gget signalintensi-
tet i pons og medulla oblongata (Figur 1). De neuro-
logiske symptomer forsvandt hurtigt pd metylpred-
nisolon 1 g intravengst i tre dage, og ny MR-skanning
viste regression af forandringerne.

Der var symptomrecidiv i juni 2004, hvor der var
tilkommet omréder med signalintensitet pa To-veeg-
tede billeder i pons, medulla oblongata og venstre
crus cerebri uden kontrastopladning. Igen fuld remis-
sion med metylprednisolon. I august 2005 forekom
atter recidiv, denne gang med encefalitisk preeg og
sveer pleocytose > 1.000 celler pr. mikroliter i CSF og
venstreforskudt leucocytose i blodet. Atter var der
fuld remission efter metylprednisolon.

Herefter blev man opmaerksom p4, at patienten
havde haft ulcerationer (aphtae) i mundslimhinden,
recidiverende gennem nogle ar. Biopsi fra mundslim-
hinden havde vist uspecifik inflammation. Genitale ul-
cera var, ogsa af patienten selv, blevet tolket som geni-
tal herpes. Desuden konstateredes recidiverende
erythema-nodosum-lignende elementer pa begge
crura, men pd intet tidspunkt gjensymptomer.
Fenomenerne fandtes i overensstemmelse med krite-
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Magnetisk resonans-
skanning, der viser hy-
perdensitet i hjerne-
stammen, som det
typisk ses ved Behcets
sygdom.
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