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I denne sygehistorie var dosis ens uanset graviditet dvs. 0,5 mg 
2-4 gange daglig som vedligeholdelsesbehandling.
SummaryAnne Duer & Annette Hansen:Treatment of a pregnant woman with a family history of Mediterranean fever with colchicineUgeskr Læger 2005;167: 183-4We report a case of treatment of a pregnant woman with a family history of Mediterranean fever from gestation week 23+2 with colchicine to alleviate the severity and frequency of febrile episodes and a healthy child as the outcome.

Korrespondance: Anne Duer, Skovduestien 10, 2. tv., DK-2400 København NV. 
E-mail: anne-duer@dadlnet.dk

Antaget: 19. april 2004
Interessekonflikter: Ingen angivet

Litteratur
1. Shimoni Y, Shalev E. Pregnancy and complicated familial Mediterranean fever. 

Int J Gynecol Obstet 1990;33:165-9.

2. Ismajovich B, Zemer D, Revach M et al. The causes of sterility in females with 
familial mediterranean fever. Fertil steril 1973;24:844-7.

3. Rabinovitch O, Zemer D, Kukia E et al. Colchicine treatment in conception 
and pregnancy: Two hundred thirty-one pregnancies in patients with familial 
Mediterranean fever. Am J Reprod Immunol 1992;28:245-6.

4. Cohen M, Levy M, Eliakim M. A cytogenic evaluation of long-term colchicine 
therapy in the treatment of Familial Mediterranean Fever (FMF). Am J Med Sci 
1977;274:147-52.

5. Ehrenfeld M, Brzezinski A, Levy M et al. Fertility and obstetric history in 
patients with familial Mediterranean fever on long-term colchicine therapy. Br 
J Obstet Gynaecol 1987;94:1186-91.

Primær lateralsklerose
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Primær lateralsklerose (PLS) er en sjælden, neurologisk syg-
dom med progredierende degeneration af de kortikospinale 
baner (pyramidebanerne). Ætiologien er ukendt. Sygdom-
men debuterer som regel med langsomt progredierende spa-
stisk paraparesis inferior eller med pseudobulbære sympto-
mer i form af dysartri og synkebesvær. Senere i forløbet kan 
der yderligere tilkomme spastiske pareser i overekstremite-
terne og emotionel labilitet [1].

Sygehistorie
En 58-årig kvinde uden disposition for neurologisk sygdom 
blev henvist til en neurologisk afdeling på grund af tiltagende 
gangusikkerhed gennem knap to år. Patienten havde besvær 
med at gå på trapper, færdes i ujævnt terræn og havde mistet 
evnen til at løbe og cykle. Der var desuden konstant snur-
rende paræstesier og dødhedsfornemmelse i begge ben. Tre 
år efter symptomdebut havde patienten fortsat gangfunktion 
med støtte, men der var tilkommet grådlabilitet og besvær 
med håndskrift.

Objektivt fandt man spastisk paraparesis inferior og lettere 
spasticitet i overekstremiteterne. Alle dybe reflekser var hy-
peraktive, og der fandtes bilateralt Babinskis respons. Gangen 
var tydeligt spastisk. Der fandtes ingen muskelatrofi eller mu-
skelfasciekulationer, og der var kun lettere sensoriske forstyr-
relser. Ved en kranienerveundersøgelse fandtes normale for-
hold. 

Blodprøver herunder borreliatiter, cobalamin, erytrocyt-
folat, thyroideastimulerende hormon, syfilisserologi og hiv-

test var alle normale. Undersøgelse af spinalvæsken viste nor-
malt leukocyttal, ingen oligoklonale bånd og var negativ for 
borrelia. En magnetisk resonans (MR)-skanning af cerebrum 
og medulla spinalis viste normale forhold. Ved elektromyo-
grafi og nerveledningsundersøgelse fandt man kun diskrete 
forandringer, mens man ved kortikal magnetstimulation ikke 
kunne excitere de motoriske baner til benene. 

Diskussion
Motorneuronsygdomme er sjældne sygdomme. Amyotrofisk 
lateralsklerose (ALS) er den hyppigst forekommende og er 
karakteriseret ved samtidigt tab af første og andet neuron. Det 
kliniske billede omfatter derfor såvel spasticitet, hyperrefleksi 
og pseudobulbære symptomer (første neuron) som muskel-
atrofi og fascikulationer (andet neuron) [2]. I modsætning her-
til har PLS helt dominerende affektion af første motoriske 
neuron og ingen eller kun lettere tegn på forhornscelleaffek-
tion [1, 3, 4]. 

I nyere serier havde 30-50% af patienterne med PLS et syg-
domsforløb, som ved followup havde strakt sig over mere end 
ti år [1, 3-5]. Til sammenligning er kun 20-25% af patienter 
med ALS i live fem år efter symptomdebut [6]. 

PLS er en eksklusionsdiagnose, der kræver afkræftelse 
af en række differentialdiagnoser bl.a. multipel sklerose, spi-
nalstenose, medullære tumorer, neuroinfektioner og ALS. 
Undersøgelsesprogrammet bør derfor omfatte blodprøve- 
og spinalvæskeundersøgelse (til afkræftelse af vitamin B12-
mangel, neuroborreliose, tertiær syfilis og hiv-infektion), 
MR-skanning af cerebrum og medulla spinalis samt neuro-
fysiologisk undersøgelse. 

Ved kortikal magnetstimulation kan der således ofte påvi-
ses svær central affektion af de motoriske baner. Dette synes 
at være karakteristisk for PLS, særlig i sygdommens første fase 
[1, 4]. Ved elektromyografi findes der ingen eller kun lettere 
tegn på denervering [1, 3, 4]. I nogle studier er der ved MR-



UGESKR LÆGER 167/2 | 10. JANUAR 2005

185

VIDENSKAB OG PRAKSIS � |���KASUISTIK

skanning blevet påvist lokaliseret atrofi af gyrus præcentralis. 
Dette fund har imidlertid ikke kunne reproduceres i andre stu-
dier og kan således næppe anvendes som diagnostisk krite-
rium ved PLS [1, 3-5]. 

Ved en nyere MR-teknik (diffusion tensor MR) kan de-
generation af de kortikospinale baner/fibre i capsula interna i 
en relativt tidlig sygdomsfase erkendes visuelt og kvantificeres 
[7, 8]. Diffusion tensor MR giver en vurdering af banernes de-
generation i den hvide substans på basis af vanddiffusionska-
rakteren. Vanddiffusionen er større i banernes retning end 
lodret på banerne. Diffusionsretningsgraden kan måles som 
fractional anisotropy, som er omvendt proportional med dege-
nerationsgraden af de kortikospinale baner i capsula interna. 
Ved diffusion MR måles en mindre fractional anisotropy i cap-
sula interna hos patienter med ALS og PLS [7, 8]. 
SummaryKatayoun Elyasvan, Søren Bak & Martin Ballegaard:Primary lateral sclerosisUgeskr Læger 2005;167: 184-5Primary lateral sclerosis is a rare disorder characterised by degeneration of the upper motor neurons. Distinction of primary lateral sclerosis from amyotrophic lateral sclerosis is important because of the major difference in prognosis. A case of primary lateral sclerosis in a 58-year-old woman is presented, and the characteristics of this disorder are discussed.
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