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misdannelseskontrolskanninger senere i graviditeten. 
Endvidere bør man tilbyde forældrene diagnostiske 
ultralydsskanninger ved kommende graviditeter, dels 
for at diagnosticere nye tilfælde, dels pga. forældre­
nes angst for gentagelse.

Konklusion

FADS er forbundet med stor mortalitet, og børnene 
dør oftest af respirationsproblemer, der er betingede 
af lungehypoplasi. FADS er betinget af forskellige til­
grundliggende lidelser, og derfor er der ikke en enty­
dig genetik. Prænatal diagnostik er mulig ultrasonisk, 
når tilstanden er udtalt, eller genetisk, når en specifik 
tilgrundliggende lidelse med kendt genetik mistæn­
kes.
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Primær kronisk binyrebarkinsufficiens hos børn er  
en sjælden lidelse. Man skelner mellem en erhvervet 
type (Addisons sygdom), som oftest er autoimmunt 
betinget, og en medfødt type, hvor den hyppigste 
form er medfødt adrenal hyperplasi (adrenogenitalt 
syndrom (AGS)), som ses med en incidens på en pr. 
10.000-18.000 levendefødte [1].

Addisons sygdom skyldes progedierende de­
struktion af binyrebarken, hvilket forårsager nedsat 
produktion af kortisol og ofte også aldosteron  
(se Figur 1)[2].

Sygehistorie

En femårig, tidligere rask pige blev af vagtlæge ind­
lagt akut på mistanke om gastroenteritis grundet  
fire døgns anamnese med opkastninger, feber op til 
39 °C, hovedpine og mavesmerter og gennem det 
seneste døgn tiltagende konfusion. Ved indlæggelsen 
var hun konfus, havde halonerede øjne og grågusten 
hudfarve. Der var dårlig øjenkontakt. Hun var nakke-
ryg-stiv. Temperaturen var 38 °C rektalt. Hun var 
svært dehydreret og havde hypotension på 82/37 
mmHg med påskyndet puls på 153 slag pr. min.
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Man mistænkte septisk shock, og gav isotont NaCl 
intravenøst. På mistanke om meningitis blev der givet 
dexamethason 0,15 mg/kg, ampicillin 100 mg/kg × 3, 
ceftriaxon 100 mg/kg × 3 og gentamycin 5 mg/kg × 1 
intravenøst.

De initiale blodprøver viste leukocytose 22 × 
109/l (4,5-12,5 × 109/l), heraf neutrofile 14 × 109/l 
(1,8-8,9 × 109/l), svært forhøjet C-reaktivt protein 
(CRP) 8.250 nmol/l (< 78 nmol/l), hyponatriæmi 
123 mmol/l, hyperkaliæmi 6,6 mmol/l, blodsukker 
3,6 mmol/l, kreatinin 196 mikromol/l (18-62 mikro­
mol/l) og karbamid 17 mmol/l (0,8-5,4 mmol/l). 
Kapillær syre-base-status viste moderat metabolisk 
acidose med pH på 7,30, pCO2 2,9 kPa, baseoverskud 
(BE) –15mmol/l og bikarbonat 10 mmol/l.

Spinalvæske og bloddyrkning var uden vækst. 
Urinstiks og røntgen af thorax var normale.

I løbet af det næste døgn rettede pigen sig kli­
nisk. To dage senere var CRP faldet til 2.900 nmol/l, 
og kortisol var 46 nmol/l.

Under indlæggelsen bemærkedes hyperpigmen­
tering. På mistanke om binyrebarkinsufficiens blev 
der lavet synacthentest med indgift af 0,25 mg synte­
tisk ACTH, idet der til tiden 0, 30 og 60 minutter mål­
tes henholdsvis kortisol og corticotropin (ACTH) (se 
Tabel 1). Synacthentesten bekræftede diagnosen pri­
mær binyrebarkinsufficiens pga. forhøjet adrenokor­
tikotropt hormon (ACTH) og renin samt mangelfuld 
stigning i kortisol, og man startede behandling med 
glukokorticoid, hydrocortisontabletter 15 mg/m2/
døgn fordelt på tre doser.

Efter to måneder suppleredes behandlingen med 
mineralokortikoid, tabletformig fludrocortisonacetat 
50 mikrogram daglig pga. vedvarende hyponatriæmi 
på 124 mmol/l.

Binyrebarkantistoffer (Immunglobulin G) var 

middelpositive. Man fandt ikke holdepunkt for ad­
renogenitalt syndrom, da pigen ikke var viriliseret, 
17-OH-progesteron (17-OHP) ikke var forhøjet, 
testosteron og frit testosteron var umålelige. Der 
fandtes ikke tegn på anden autoimmun endokrin li­
delse, idet ø-celle-, glutaminsyredecarboxylase 
(GAD)-65-, thyroideaperoksidase (TPO)-, samt cøli­
akiantistoffer var negative. Insulin-like growth fac­
tor (IGF)-1, insulin-like groth factor binding protein 
(IGFBP)-3, parathyroidea- og thyroideastatus var 
normale.

Adspurgt fortalte pigens forældre, at hun igen­
nem de seneste seks måneder havde været mere træt 
end vanligt.

Diskussion

Vi beskriver en fem år gammel, tidligere rask pige 
med symptomerne træthed, anoreksi, kvalme, op­
kastninger, hyperpigmentering og hypotension, hvil­
ket er de hyppigste symptomer ved debut af Addisons 
sygdom. Paraklinisk fandtes nedsat plasmakortisol og 
elektrolytderrangement, hvilket er diagnostisk for 
Addisons sygdom [1].

Det er ligeledes kendt, at Addisons sygdom kan 
debutere akut med sepsis/septisk shock eller gastro­
enteritis med dehydrering, som ofte forudgåes af 
uspecifikke symptomer, hvilket vanskeliggør diagno­
sen og medfører forsinkelse fra symptomstart til 
diagnose [1].

Tabel 1

Laboratoriesvar.

Debut
Et år efter 
debut

Reference
interval

Na+, mmol/l 123 137 135-145

K+, mmol/l 6,6 4,3 3,5-5,0

Glukose, mmol/l 3,6

Kortisol, 0 min, nmol/l 173 138-635

Kortisol, 30 mina, nmol/l 158

Kortisol, 60 mina, nmol/l 168 > 550

ACTH, 0 min, pmol/l 713 2,2-13,2

ACTH, 30 mina, pmol/l 654

ACTH, 60 mina, pmol/l 651

Renin, mIU/l > 1.000 174 1-3 år: 25-315

Aldosteron, pmol/l 192 < 38 100-800

17-hydroxyprogesteron, 
nmol/l

0,4 < 15

Testosteron, nmol/l  < 10

ACTH = adrenokortikotropt hormon.  
a) efter intravenøs indgift af 0,25 mg synacthen. Normalt respons ef-
ter synachtentest forudsætter stigning i plasmakortisol på > 200 
nmol/l eller en peak-værdi > 500 nmol/l.

 

Figur 1
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Udsnit af en binyre.  
A. Marv. B. Kapsel.  
C. Zona glomerulosa  
producerer mineral
kortikoid (aldosteron).  
D. Zona fasciculata pro-
ducerer glukokortikoid 
(kortisol) E. Zona reticu-
laris producerer gluko-
kortikoid og køns
hormon (androgen, 
østrogen). 
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Det karakteristiske elektrolytderangement bør 
altid vække mistanke om Addisons krise og medføre 
opfølgende undersøgelse. Diagnosen stilles ved syn­
acthentest, hvor der efter indgift af ACTH ikke ses 
stigning i kortisolniveauet i plasma. Vigtige differen­
tialdiagnoser som late onset-AGS kunne udelukkes, 
da pigen ikke var viriliseret, havde lav 17-OHP samt 
umålelige testosteronværdier, og hypofyseinsuffi­
ciens fandtes mindre sandsynligt, da pigen havde 
hyperpigmenteringer.

Der er her tale om idiopatisk Addison med 
både mineralo- og glukokortikoidmangel, hvilket 
udgør ca. 3% af Addisons sygdom [3]. Addisons 
sygdom er en kronisk sygdom, som kræver livslang 
substitutionsbehandling med glukokortikoid og i 
nogle tilfælde også mineralokortikoid. Under for­
udsætning af at behandlingen passes, samt at bar­
net møder til regelmæssige kontrolbesøg hos en en­

dokrinolog, så er prognosen god, og barnet kan 
leve et normalt liv.

Addisons sygdom er, trods den sjældne fore­
komst, vigtig at have in mente, da tilstanden ube­
handlet er letal [4].
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Bromo-Dragonfly-forgiftning af 18-årig mand

Reservelæge Visti Torbjørn Nielsen, farmaceut Lotte CG Høgberg & overlæge Jens Kristian Behrens

Bromo-Dragonfly (1-(8-bromobenzo[1,2-b; 4,5-b’] 
difuran-4-yl)-2-aminopropan) er et nyt designerdrug. 
Første gang stoffet blev registreret i Danmark var i 
oktober 2007. Stoffet er et syntetisk fremstillet hallu­
cinogen med farmakologisk effekt som lysergsyredi­
ethylamid (LSD) og amfetamin i kombination [1, 5]. 
Navnet Bromo-Dragonfly (BDF) er afledt af moleky­
lets strukturlighed med en guldsmed (Figur 1). 
Stoffet findes som væske, pulver, tabletter og »blot­
ters« (papirlap der lægges på tungen). Virkningen 
indtræder fra en halv til tre timer efter indtagelse 
med maksimal effekt efter seks til 12 timer. Rusen 
kan forventes at vare i 12-24 timer [1].

BDF kan forårsage hypertension, takykardi, hy­
pertermi, dilaterede pupiller, eufori, rastløshed, tre­
mor og perifer karkonstriktion med efterfølgende ne­
krose i ekstremiteterne. Evt. ses hallucinationer, 
agitation, kramper og acidose [1, 4]. Den alvorligste 
komplikation er fatal forgiftning [2, 4]. 

Denne kasuistik omhandler en forgiftning, der 
forårsagede akut psykose, hypertermi samt takykardi. 
Efter et døgns behandling på intensivt terapiafsnit 
(ITA) kunne patienten udskrives til stamafdelingen.

Sygehistorie

En 18-årig mand blev indbragt til skadestuen grundet 
forgiftning efter indtag af 2 ml BDF samt en ukendt 
mængde alkohol. Natten igennem havde han deltaget 
i en teknofest. Kendskab til stoffets navn og mængde 
kom gennem patientens bror. Koncentrationen var 
ukendt. Broderen havde ligeledes indtaget stoffet, 
men var ikke påvirket i samme grad. På skadestuen 
var patienten stærkt agiteret og hallucineret. Det var 
nødvendigt at anvende bæltefiksering og tvangsind­
lægge patienten.

Ved den objektive undersøgelse fandtes dilate­
rede pupiller uden lysreaktion. Huden var varm og 
tør. 

Blodtryk (BT): 141/99, puls: 180 slag/minut, re­
spirationsfrekvens: 25-30 pr. minut, arteriel oxygen­
saturation (SpO2): 98% og temperatur: 38,8 °C. 
Arterieblodgasanalysen viste let metabolisk acidose 
og hypokapni. Elektrokardiogram, nyretal og koagu­
lationsstatus var normale.

Initalbehandling i skadestuen var 300 mg tiamin 
intravenøst administreret, morfin 2,5 mg intravenøst 
og stesolid 5 mg intravenøst pro necessitate. 


