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RESUME

Kongenit hyperinsulinisme (CHI) er en sjælden og uensartet syg-

dom med store udfordringer til diagnostik og behov for individu-

aliseret behandling af hver patient. Ved svær CHI hos spædbørn 

muliggør hurtig genetisk analyse, 18F-fluoro-L-dihydroxyfenylala-

nin (DOPA)-positronemissionstomografi-computertomografi og 

peroperativ mikroskopisk undersøgelse af frysesnit differentie-

ring mellem den fokale og den diffuse form med mulighed for 

pancreasbesparende kirurgi i stedet for subtotal pankreatek-

tomi. En mild form af CHI kan være vanskelig at diagnosticere 

og behandles medikamentelt. Trods alle fremskridt er risikoen 

for cerebrale sequelae stadig høj.

Kongenit hyperinsulinisme (CHI, #MIM 256450) er 
associeret med betydelig risiko for mental retardering 
og epilepsi. Hurtig diagnostik og adækvat behandling 
til sikring af normoglykæmi er afgørende for at undgå 
hypoglykæmiske cerebrale sequelae [1-3]. Tidlig sub-
total pankreatektomi var af hensyn til risikoen for 
hjerneskade førhen standardbehandlingen, men for-
øget kendskab til sygdommens mange undertyper har 
gjort, at mange patienter kan undgå unødvendig, om-
fattende pancreasresektion. Trods alle fremskridt er 
CHI stadigt associeret med en høj risiko for hjerne-
skade. Op mod 44% af patienterne har neurologiske 
sequelae i form af psykomotorisk og mental retarde-
ring, cerebral parese, mikrocefali eller indlæringsvan-
skeligheder [1-3], og hos 18-25% udvikles der epi-
lepsi, herunder infantile spasmer [1, 3, 4].

Vi vil i denne oversigtsartikel gennemgå de sene-
ste 11 års litteratur om CHI-undertypernes diagnostik 
og behandling som en opfølgning på den senest pub-
licerede oversigtsartikel om emnet i Ugeskrift for 
Læger [5]. 

MATERIALE OG METODE

Denne oversigtsartikel er baseret på søgninger i Pub-
Med for perioden 1. januar 2000-1. februar 2011 
med søgeordene: ((hyperinsulinemia OR hyperinsulin-
emic) AND hypoglycemia) OR congenital hyperinsulin-
ism. Inklusionskriterierne var originalartikler publice-
ret i dansk- eller engelsksprogede tidsskrifter. 
Eksklusionskriterierne var artikler om insulinresi-
stens eller udelukkende ætiologi. Relevante artikler 
og relevante referencer i disse er gennemgået. 

DIAGNOSTIK AF CHI-UNDERTYPER 

CHI er en meget heterogen sygdom med mindst otte 
forskellige genetiske ætiologier (mutationer i ge-
nerne ABCC8, KCNJ11, GLUD1, GCK, HADH, 
SLC16A1, HNF4A, og UCP2), to histologiske hovedty-
per (fokal og diffus) og en variabel klinisk præsenta-
tion mht. debutalder og sværhedsgrad selv inden for 
samme familie med samme mutation [6]. 

Diagnosen af CHI kan være vanskelig, især når 
serum (S)-insulin og C-peptid ikke ligger over nor-
malreferenceværdierne ved samtidigt lavt blodglu-
kose. 

Sværhedsgraden er afgørende for den videre ud-
redning og behandling, hvorfor en femdagesdiazoxid-
responstest (5-15 mg/kg/dag [7], eller 15 mg/kg/
dag til nyfødte, 10 mg/kg/dag til småbørn [8]) bør 
foretages hurtigst muligt. Manglende diazoxidre-
spons defineres som blodglukose < 3,9 mmol/l efter 
12 timers efterfølgende faste [7] eller blodglukose 
≤ 3,0 mmol/l over 24 timers monitorering ved nor-
malt ernæringsregime [8, 9] (Figur 1). 

Så snart diagnosen er stillet, bør der sikres gene-
tisk karakterisering også i de mildere og/eller transi-
toriske former. Selv om genotype-fænotype-korrela-
tionerne ikke altid er entydige, er en genetisk 
karakterisering afgørende for valg af behandlings-
form og prognosticering [9].

GENETISK ANALYSE

En hurtig svartid med moderne sekventeringsudstyr 
på helt ned til to dage ved analyse af ABCC8/KCNJ11 
har gjort genetisk analyse til et vigtigt redskab i diag-
nostikken [10, 11]. Kun ved de sjældne familiære 
forekomster eller ved founder-mutationer, som fin-
des i Finland og hos Azkhenazijøder, vil en genetisk 
analysestrategi kunne koncentreres om én eller to 
mutationer. Mutationerne findes spredt over hele 
ABCC8/KCNJ11 uden afgørende hot spots. Der er i 
dag fundet næsten 300 forskellige sygdomsfremkal-
dende, inhiberende punktmutationer i ABCC8/
KCNJ11 hos over 400 patienter, mens langt færre er 
fundet i de resterende CHI-gener [9, 12, 13]. Kun 
hos enkelte patienter er der beskrevet makrodeletion 
af et eller flere ABCC8-eksoner [14, 15], men det er 
uafklaret, om den sjældne forekomst af makrodele-
tioner skyldes manglende rutinemæssig diagnostik 
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med f.eks. multiplex ligation-dependent probe amplifi-
cation. 

Der udføres kun funktionelle studier på en min-
dre del af DNA-variationerne. Nogle formodede syg-
domsfremkaldende mutationer har efterfølgende 
måttet klassificeres som polymorfier [16]. Påvis-
ningen af evolutionel konservering af et locus har vist 
sig at være bedre til at prædikere DNA-variationers 
betydning end softwareprædiktionsprogrammer som 
Polyphen og SIFT [17]. 

Differentiering mellem fokal og diffus sygdom er 
indiceret, når sygdommen er svær (glukosebehov  
> 10 mg/kg/minut eller manglende respons ved dia-
zoxidtest) eller persisterende (> 3 uger), idet diffe-
rentieringen er essentiel før evt. kirurgisk behandling 
[7, 8, 18-20] (Figur 1). I dag anbefales hurtig gene-
tisk analyse og 18F-fluoro-L-dihydroxyfenylalanin 

(DOPA)-positronemissionstomografi (PET)-compu-
tertomografi (CT) iværksat samtidigt. Fund af homo-
zygote/compound heterozygote sikkert sygdomsfrem-
kaldende mutationer i ABCC8 og KCNJ11 peger 
stærkt imod eller udelukker fokal sygdom [10]. Ved 
påvisning af en isoleret, paternel ABCC8/KCNJ11-
mutation er fokal CHI sandsynlig jf. fokal CHI’s two 
hits-ætiologi [6], men manglende detektion af en ma-
ternel mutation eller dominant arvegang er andre 
muligheder [19]. Påvisning af en maternel mutation 
har i enkelte tilfælde ikke udelukket fokal CHI [21].

I strategien for genetisk analyse i de sjældnere 
CHI-gener kan man lade sig vejlede af arvegang og 
positive fund som forhøjet S-ammoniak, forhøjet 
urin-3-hydroxyglutarat og S-hydroxybutyryl-carnitin, 
postprandial forværring, proteinudløst eller anstren-
gelsesudløst CHI (Tabel 1). 

Forslag til flow chart til udredning og behandling af de mest almindelige, nonsyndromale former for kongenit hyperinsulinisme. Insulinom skal udelukkes hos skolebørn og 

voksne. Nonorganisk og sekundær hyperinsulinisme skal være udelukket.

CT = computertomografi; DOPA = dihydroxyfenylalanin; PET = positronemissionstomografi. 

a) Vejledt af peroperativ frysemikroskopi efterfulgt af endelig histologisk diagnose.

FIGUR 1
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18F-FLUORO-L-DOPA-PET-CT

Man har uden held forsøgt at diagnosticere fokale læ-
sioner med funktionstester, ultralydundersøgelse, CT 
og magnetisk resonans-skanning, ligesom hurtig ge-
netisk analyse kun kan sandsynliggøre en fokal læ-
sion uden at kunne afklare lokalisationen i pancreas 
[10, 19]. Pankreatisk venøs sampling benyttes ikke 
længere. Det store, afgørende fremskridt kom med 
18F-fluoro-L-DOPA-PET i 2006 til diagnostik og præ-
operativ lokalisation af fokale læsioner [22-25]. 18F-
fluoro-L-DOPA-PET er noninvasiv, normoglykæmi 
kan opretholdes, medicinsk behandling kan fortsæt-
tes med undtagelse af behandling med glukagon, og 
ektopisk pancreasvæv kan visualiseres [20, 22, 25, 

26]. Den diagnostiske skelneevne mellem fokal og 
diffus CHI er præcis i 75-100% af tilfældene [21, 23, 
25, 27]. Nøjagtig lokalisation og størrelsesbestem-
melse af et fokalt område ses i større studier hos 64%, 
hhv. 69% og 100% [23, 25, 27]. 

Ved integreret PET-CT med high resolution-CT 
fås en mere nøjagtig anatomisk lokalisation af fokus 
før kirurgi [28]. I Europa anbefales brug af standard-
ized uptake value-ratio (standardiseret intensitetsra-
tio i fokalt område/gennemsnit af øvrige pancreas) 
på mindst 1,2 eller 1,5 i forhold til resten af pancreas 
som diagnostisk krav til fokal CHI [8, 26], mens man 
i USA bruger en visuel vurdering [23]. 

De atypiske former er vanskeligt klassificerbare 
og mistolkes let [22-24]. Fysiologisk optag af 18F-flu-
oro-L-DOPA i nyrerne eller galdeblære kan sløre eller 
tolkes som fokal læsion. Desuden kan forskellig den-
sitet og aktivitet i diffuse læsioner fejltolkes som fokal 
sygdom, ligesom fokale læsioner kan være for små til 
detektion [21, 23, 24]. Adgangen til såvel hybrid 
PET-CT som 18F-fluoro-L-DOPA kan være begrænset, 
men PET med den mere tilgængelige somatostatina-
nalog 68Ga-DOTATOC giver dårligere resultat [28]. 
I nogle centre finder man, at 18F-fluoro-L-DOPA-PET-
CT er indiceret hos alle med CHI-diagnose, mens man 
i andre centre kun finder det indiceret ved mang-
lende respons ved diazoxidtest eller paternel ABCC8- 
eller KCNJ11-mutation [7, 8, 24], dog tidligst efter 
enmånedsalderen [7]. Hvis genetisk analyse med sik-
kerhed viser diffus CHI, kan 18F-fluoro-L-DOPA-PET-
CT evt. undlades [7, 8, 20], men i praksis iværksættes 
genetisk undersøgelse og PET/CT sideløbende, når 
begge dele er tilgængelige [24]. 18F-fluoro-L-DOPA-
PET-CT bør ligesom den øvrige diagnostik og behand-
ling gennemføres på et multidisciplinært ekspertcen-
ter [7]. 

INITIAL MEDICINSK BEHANDLING

Behandlingen af CHI skal være hurtig og sufficient for 
at forhindre irreversibel hjerneskade og mental retar-
dering [1-3]. Neuroglykopeni hos patienter med CHI 
har større konsekvenser end andre former for hypo-
glykæmi, da insulin hæmmer dannelsen af de alterna-
tive brændstoffer til hjernen, ketonstoffer og laktat. 
Det anbefales derfor, at blodglukose holdes over 3,5 
eller 3,9 mmol/l [7, 29]. I den initiale fase bør man 
ved svær neonatal CHI anvende central veneadgang 
til hyperosmolær glukoseinfusion i ofte overraskende 
store mængder, men specifik antiinsulinbehandling 
skal institueres hurtigt. Kontinuerlig glukagoninfu-
sion er effektiv i den akutte fase. 

Det er vigtigt at understrege, at asymptomatisk 
hypoglykæmi ikke er et udtryk for, at hypoglykæmien 
er uskadelig, men snarere at der er en ophævet eller 

Genetik og kliniske karakteristika ved undertyper af kongenit hyperinsulinisme. 

Gen, kromo-
somområde Protein

Kendte 
arvegange Kliniske karakteristika

ABCC8, 

11p15.1

Sulfonylurea-

receptor 1 

AR Ofte svær, ofte neonatal debut 

Makrosomi

Ofte medicinsk intraktabel

Diffus type

AD Mildere forløb, senere debut, medicinsk responsiv

Nonfamiliær Mild eller svær, diffus eller fokal type

KCNJ11, 

11p15.1

Kalium-inward 

rectifier 6.2 

AR Ofte svær, ofte neonatal debut 

Makrosomi

Ofte medicinsk intraktabel

Diffus type

AD Mildere forløb, senere debut, medicinsk responsiv

Nonfamiliær Mild eller svær, diffus eller fokal type

GLUD1, 

10q23.3

Glutamatdehy-

drogenase 

AD eller 

de novo

Infantil debut

Leucininduceret, postprandial hypoglykæmi

Asymptomatisk hyperammonæmi

Medicinsk responsiv

GCK, 

7p15-13

Glukokinase AD eller 

de novo

Mild eller svær, variabel debutalder (neonatal til 

voksen)

Faste og postprandial hypoglykæmi

Oftest medicinsk responsiv

Diffus type

HADH, 

4q22-26

3-hydroxyacyl-

CoA-dehydro-

genase

AR, AD eller 

de novo

Proteininduceret, postprandial hypoglykæmi

Neonatal eller infantil debut

Ofte øget urin-3-hydroxyglutarat og S-hydroxybu-

tyrylcarnitin

Medicinsk responsiv

SLC16A1, 

1p13.2-12

Monocarb-

oxylattrans-

porter 1 

AD eller 

de novo

Anstrengelsesudløst hypoglykæmi 

Delvist medicinsk responsiv

HNF4A, 

20q12-13.1

 (HNF4A) AD eller 

de novo

Neonatal debut med makrosomi

Mild til moderat, medicinsk responsiv 

Transitorisk (uger til år)

Senere evt. HNF4A-MODY (MODY 1)

UCP2, 

11q13

Uncoupling 

protein 2 

AD med nedsat 

penetrans?

Medicinsk responsiv

AD = autosomal dominant; AR = autosomal recessiv; HNF = hepatocytnukleær faktor; MODY = ma-

turity onset diabetes of the young.

TABEL 1
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nedsat modregulerende hormonrespons og dermed 
manglende adrenerge symptomer [30, 31]. Også 
asymptomatisk hypoglykæmi kan føre til hjerneskade 
[2, 32]. Den asymptomatiske hypoglykæmi kan for-
sinke diagnosen, men kan også være til stede efter på-
begyndt behandling, hvorfor der altid skal monitore-
res med hyppig eller kontinuerlig glukosemåling [2].

KONSERVATIV BEHANDLING

Førstevalgspræparatet for langvarig antiinsulinbe-
handling er stadig diazoxid [1, 7, 8]. Pga. diazoxids 
antidiuretiske virkning er samtidig behandling med 
(hydro)chlorthiazid ofte nødvendig ved længereva-
rende behandling med diazoxid. Hyppig bivirkning er 
hypertrikose, sjældnere ses bl.a. hyponatriæmi, hypo-
tension og forhøjet S-urat [5, 7, 8]. 

Octreotid (givet intravenøst eller subkutant evt. 
ved kontinuerlig infusion med insulinpumpe under 
kontinuerlig glukosemonitorering) kan bruges som 
alternativ til eller kombineret med diazoxid også hos 
børn, uden at væksten hæmmes væsentligt [1, 33, 
34]. Octreotid-long acting release anvendes hos en-
kelte [32]. Calciumantagonisten nifedipin er sjældent 
effektiv [3, 7]. Glukagon som langtidsbehandling er 
for nylig med god effekt blevet anvendt i kombina-
tion med octreotid [34], men langvarig glukagonbe-
handling kan kompliceres af bl.a. erythema necrolyti-
cum migrans [35]. 

Diætetisk behandling kan anvendes i kombina-
tion med medicin, men kan også stå alene ved mil-
dere forløb. Såvel hyppige måltider, langtidsvirkende 
kulhydrater som natlig sondeernæring, evt. via en 
perkutan endoskopisk gastrostomisonde, har været 
brugt [2, 33]. Hos proteinfølsomme patienter bør 
proteinrige måltider balanceres med forudgående el-
ler samtidige kulhydrater. Som akutbehandling anbe-
fales enten hurtigtvirkende kulhydrater i form af 
energigel til påsmøring af kindslimhinden ved be-
vidstløshed eller intramuskulært givet glukagon. 

Moderne medikamentel kombinationsbehand-
ling har i de fleste europæiske centre flyttet tærsklen 
for pancreaskirurgi ved CHI, selv om konservativ be-
handling ved persisterende, diffus CHI kan forventes 
at vare hele barnealderen, måske livslangt, og er re-
sursekrævende for familien [33, 34]. 

De sværeste grader af CHI må dog stadig beteg-
nes som værende nonresponderede på medicinsk be-
handling. 

KIRURGISK BEHANDLING

Pankreatektomi (subtotal hhv. lokal) er i de fleste 
centre først indiceret, hvis medicinsk behandling har 
vist sig at være utilstrækkelig, eller i alle tilfælde hvor 
fokal hyperinsulinisme er blevet sandsynliggjort ved 

genetisk analyse og 18F-fluoro-L-DOPA-PET-CT [7, 8, 
24, 28]. Patienten bør sædvanligvis være mindst en 
måned gammel, for at det kan sikres, at der ikke er 
tale om et transitorisk CHI trods initial svær hyperin-
sulinisme. I de største publicerede patientserier blev 
48-66% kirurgisk behandlet, de fleste efter neonatal 
debut [8, 36].

Ved operation af diffuse læsioner fjernes op til 
95% af pancreas [1, 18, 19, 23]. Der kan forekomme 
operative komplikationer i form af beskadigelse eller 
overskæring af ductus pancreaticus eller ductus cho-
ledochus og omkringliggende strukturer. Langvarige 
spiseforstyrrelser med alimentære opkastninger og 
spisevægring trods bevarede sutte/synkereflekser kan 
skyldes postoperativ dysmotilitet af duodenum, men 
spiseforstyrrelser ses både før og efter resektion samt 
i tilfælde uden kirurgisk indgreb, uafhængigt af den 
genetiske ætiologi og den medicinske behandling. 
Langvarig sondeernæring kan være en medvirkende 
årsag [7].

Subtotal pankreatektomi kan resultere i både en-
dokrin og eksokrin pancreasinsufficiens og fører hos 
over 25% til persisterende diabetes [1, 2]. Nogle an-
befaler i dag 50-75% pankreatektomi for at undgå 
pancreasinsufficiens med kalkuleret efterfølgende 
resthypoglykæmi og evt. reoperation, hvis medicinsk 
behandling herefter stadig er insufficient [37]. Dia-
betes efter subtotal pankreatektomi behandles med 
insulin. Persisterende hypoglykæmi behandles medi-
cinsk og/eller diætetisk. Malabsorption behandles 
med pancreasenzymer. 

Resektion af fokale læsioner resulterer ofte i fuld-
stændig helbredelse [19, 21, 23]. Subtotal pankreat-
ektomi ved fokale læsioner og »blind« partiel resek-
tion er således obsolet [1, 19, 23, 24]. Sidstnævnte 

Spædbarn med svær 

kongenit hyperinsuli-

nisme, ikke medicinsk 

responsiv. Bemærk ud-

talt makrosomi. Hyper-

trikose og afskalning 

skyldes medikamentelle 

bivirkninger.
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kan ligesom ved ektopisk pancreasvæv resultere i 
fortsat hypoglykæmi med behov for reoperation [12, 
19, 24, 26].

Peroperativt kan ultralydundersøgelse i nogle til-
fælde være vejledende til identifikation af fokus [37]. 
Hvis den fokale læsion findes i cauda eller corpus 
pancreatis, reseceres den distale del af pancreas over 
flere omgange vejledt af peroperativ frysemikroskopi. 
Hvis den fokale læsion findes i caput, kan en Roux-en-
Y-pankreatikojejunostomi, hvorved cauda og (en del 
af) corpus bevares, blive nødvendig [19, 23, 37]. 
Operative komplikationer er som ved subtotal pan-
kreatektomi, men risikoen for malabsorption og 
postoperativ diabetes er langt mindre. 

Peroperative biopsier og frysemikroskopi

Peroperative biopsier og frysemikroskopi bruges til at 
verificere den histologiske type, hvilket bestemmer 
omfanget af pankreatektomien, samt til at sikre frie 
resektionsrande ved fokal sygdom [18, 19]. Dette 
kræver et nært samarbejde mellem kirurg og patolog 
med ekspertviden, ikke mindst hos patienter med aty-
piske læsioner. Operationerne kan være langvarige, 
især ved fokal CHI med gradvis fjernelse af væv, indtil 
læsionen er fjernet komplet. Typisk skal der fjernes et 
2-7 mm stort, fokalt område, som kan være nodulært, 
men også stjerneformet med tentakler [37, 38]. Per-
operative immunhistokemiske farvninger kan i visse 
tilfælde give yderligere information, da kvaliteten af 
frysesnit er nedsat og ledsaget af artefakter, der er 
forbundet med fryseproceduren. Supplerende spe-
cialfarvninger ud over rutinefarvningen med hæma-
toxylin og eosin anvendes også. Især tolouidinblå an-
befales ved diffus CHI, da variationen i cellekernernes 
størrelse her ofte træder tydeligere frem. 

Hos alle patienter, men især i de atypiske til-
fælde, hvor PET-CT og frysemikroskopi kan være in-
konklusive eller bliver fejltolkede, afhænger den en-
delige undertypediagnose af den postoperative 

mikroskopiske undersøgelse af det operativt fjernede 
væv, hvilket ofte er baseret på talrige trinsnit, special-
farvninger og immunhistokemiske farvninger [37, 
38].

ANÆSTESIOLOGISKE ASPEKTER VED CHI

De anæstesiologiske udfordringer ved CHI er konti-
nuerlig sikring af normoglykæmi hos det bedøvede 
barn, sikring af central venøs adgang til administra-
tion af lægemidler og glukose, og anæstesi til 18F-
 fluoro-L-DOPA-PET-CT og pancreaskirurgi. Den 
 sidstnævnte ofte langvarige procedure foregår i en 
kombination af generel anæstesi og epiduralanæstesi. 
Peroperativt er der ofte et betydeligt væsketab pga. 
den store sårflade og evt. blødning. Postoperativt ob-
serveres børnene på børneintensivafdelingen og 
smertebehandles via det anlagte epiduralkateter. De 
første 2-3 dage kan der være betydelige glukosefor-
styrrelser (insulin- eller glukosebehov). 

FREMTIDSASPEKTER

Genetisk analyse, bl.a. med ekspressions-mikro-
 array-teknik og next generation sequencing (fuld 
genom- eller exonskanning) forventes at påvise nye 
genetiske forklaringer ved CHI. Prænatal diagnostik 
bør anvendes i familiære tilfælde med svær CHI for at 
kunne sikre, at fødsel og hurtigt indsættende behand-
ling foregår på et ekspertcenter. 

Ved subtotal pankreatektomi kan høstning af 
pancreasvæv til stamcellemedie og senere reimplan-
tation af hyperinsulinæmiske øceller og/eller ekso-
krint pancreasvæv blive en behandling for sent 
 indsættende diabetes og malabsorption. Blandt po-
tentielle nye medicinske muligheder er modificerede 
sulfonylureastoffer og rapamycin [39, 40]. En centra-
lisering med diagnostik og medicinsk og kirurgisk be-
handling i et multidisciplinært ekspertteam vil kunne 
forbedre prognosen [7].

KONKLUSION

De diagnostiske fremskridt ved genetisk analyse og 
18F-fluoro-L-DOPA-PET-CT har revolutioneret hånd-
teringen af og prognosen for patienter med CHI. Po-
tentialet af genetisk analyse øges fortsat med opda-
gelsen af flere nye gener og mutationer, der er 
associeret med CHI. Samtidig forbedres muligheden 
for at afdække den tilgrundliggende molekylære pa-
tofysiologi som forudsætning for en mere målrettet 
farmakologisk behandling. 

Prævalensen af neurologiske komplikationer er 
fortsat høj, ligesom behandlingen af patienter med 
medicinsk intraktabel diffus CHI stadig er utilfreds-
stillende og fortsat en udfordring. Kompleksiteten i 
diagnostik og behandling nødvendiggør etablering af 

Cerebrale, hypoglykæmiske sequelae er hyppige ved kongenit hyperinsulinisme.

Hurtig diagnostik og adækvat behandling er essentiel for at undgå hjerneskade.

Hurtig genetisk analyse og 18F-fluoro- dihydroxyfenylalanin-positronemissionstomografi-computert-

omografi muliggør undertypebestemmelse før valg af endelig behandling.

Diazoxid er førstevalg ved medicinsk behandling og kan suppleres med hydrochlorthiazid, octreotid 

og/eller glukagon.

48-66% behandles med pancreasresektion, som kan være fokal, partiel eller subtotal afhængig af 

histologisk type og afvejning af risici.

Individuel behandlingsplan bør udarbejdes og gennemføres på et multidiscplinært ekspertcenter.

FAKTABOKS



VIDENSK AB  3025Ugeskr Læger 173/47  21. november 2011

multidisciplinære nationale eller overnationale cen-
tre med ekspertfunktion inden for såvel pædiatri, ge-
netik, nuklearmedicin, medicinsk endokrinologi, bør-
nekirurgi, børneanæstesi som patologi. Behandlingen 
af det enkelte barn kræver individuel stillingtagen 
pga. sygdommens udtalte heterogenitet.
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Figur 1 er rettet d. 26-6-2012. Yderste kasse til højre i 
4. lag var en dublet af næstyderste kasse i 4. lag. Yder-
ste kasse til højre er nu korrekt.


