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Ehlers-Danlos‘ syndrom (EDS) eller cutis hyperela-
stica er en gruppe af heterogene arvelige bindevevs-
sygdomme, der er kendetegnet ved en abnorm dan-
nelse af kollagen [1-5]. Syndromet viser sig i form af
hypermobile led, gget elasticitet af huden og under-
liggende skrgbeligt bindeveev [1-5]. Disse forandrin-
ger kan medfgre habituelle ledluksationer, vaskulere
leesioner og neuropatier [4, 5]. En paralyse af nervus
peroneus er tidligere beskrevet som en sjeldent fore-
kommende komplikation i forbindelse med EDS [1],
hvor patogenesen anses for at veere overstrak pé ner-
ven i forbindelse med hypermobilitet i kneleddet.

En veekstspurt i puberteten er ikke tidligere beskrevet
som en mulig arsag for at udvikle total paralyse af
nervus peroneus. Vi beskriver en patient med EDS,
som i forbindelse med vakstspurten udviklede en
peroneusparalyse.

SYGEHISTORIE

Det fglgende omhandler en 13-rig dreng med fami-
lieer disposition for EDS. Patienten havde nedsat
hgrelse og anvendte hgreapparat bilateralt. Som
seksdrig blev han diagnosticeret med epilepsi med
god respons pa den ivaerksatte medicinske behand-
ling. Som 12-8rig blev han diagnosticeret med sveer
skoliose og EDS. I ventetiden til en planlagt skoliose-
operation og i forbindelse med en vaekstspurt hen-
vendte patienten sig med sovende fornemmelse i
armene og dropfod pé hgjre underben. Klinisk var der
nedsat sensibilitet pa hgjre fodryg og fuldt motorisk
tab af den anteriore muskelloge og peroneusmusk-
lerne. Elektromyografi (EMG) viste en svart reduce-
ret motorisk ledningshastighed i nervus peroneus ved
collum fibulae. Patienten blev opereret med neuro-
lyse af nervus peroneus svarende til collum fibulae
(Figur 1). Opfplgende klinisk kontrol efter tre uger
viste fuld regenerering af nervefunktionen med nor-
mal muskelstyrke over hgjre ankelled.

DISKUSSION

Symptomatologien ved EDS blev fgrst beskrevet i
1892 af Tschernogobow [5] med hudhyperelasticitet,
hypermobile led og molluskoide pseudotumorer pa
bevageapparatet. I 1901 blev denne kombination for
fgrste gang navnt som et syndrom af den danske der-
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Nervus peroneus (pil)
efter neurolyse.

matolog Edvard Lauritz Ehlers, og i 1908 beskrev den
franske dermatolog Henri-Alexandre Danlos hudens
hyperelasticitet og skrgbelighed som de mest karakte-
ristiske symptomer [5]. Senere er der beskrevet flere
typer af EDS, og den senest reviderede klassifikation
indeholder seks hovedtyper [4], men cirka 50% af pa-
tienterne med kliniske EDS-manifestationer passer
dog ikke ind i denne klassifikation, og deres lidelse
ma derfor betegnes som EDS af uspecificeret type [3].

Perifere neuropatier, der inkluderer plexus bra-
chialis- og plexus sacralis-neuropatier, er beskrevet
sporadisk i forbindelse med EDS [1-5]. Den precise
mekanisme, som kan vare arsag til neuropatierne, er
ikke kendt. Teorier i form af mekaniske og traumati-
ske arsager har veeret anfort som mulige forklaringer
[1-3]. Hypermobile led kan give anledning til subluk-
sationer/luksationer, hvilket kan medfgre overstraek
pa de perifere nerver [2, 3]. I det aktuelle tilfeelde ma
det formodes, at den indsatte vaekstspurt har vaeret en
medvirkende arsag til skabelsen af et overstraek pa
nervus peroneous med deraf fglgende paralyse.

En paralyse af nervus peroneus hos en patient
med EDS er tidligere kasuistisk beskrevet i et tilfeelde,
hvor man valgte at observere. Det tog syv méneder,
for patienten igen fik normal peroneusfunktion [1].
Ud over gener, som omfattede et langt forlgb med en
dropfod, m& man formode, at den observerende be-
handling kan vare behaftet med risiko for perma-
nent nerveskade. I vores tilfaelde valgte vi ret hurtigt
i forlgbet at behandle patienten med kirurgisk neuro-



Ugeskr Laeger 173/5 31. januar 2011 VIDENSKAB 357
lyse med hurtig regenerering af nervefunktionen til LITTERATUR
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INTERESSEKONFLIKTER: Ingen
HELLP kan ses i andet trimester
ved antifosfolipidsyndrom
Bjgrn Steehr Madsen & Troels Havelund
HELLP-syndrom (H: haemolysis, EL: elevated liver dehydrogenase over 2.500 U/, forhgjede levertal KASUISTIK

engymes, LP: low platelets) optrader hos 0,01-0,2%
af gravide og betragtes som en alvorlig variant af
preeeklampsi. Sygdommen er forbundet med en be-
tydelig maternel og fgtal mortalitet [1, 2]. Ved anti-
fosfolipidsyndrom (APS) er der risiko for HELLP tid-
ligere i graviditeten end ellers. Vi prasenterer et
alvorligt tilfeelde, der var kompliceret med multiple
leverinfarkter og vena portae-trombose i andet tri-
mester hos en patient med APS.

SYGEHISTORIE

En 29-arig kvinde, der var i 21. gestationsuge, blev
indlagt pa en gynakologisk afdeling med abdomina-
lia og febrilia. Fem dage forinden havde hun haft
diarré, kvalme og opkastninger i to dggn. I forbin-
delse med en dyb venetrombose ni ar tidligere havde
hun faet diagnosticeret primear APS, hvorfor hun var i
profylaktisk behandling med lavmolekylert heparin.
Ved indlaeggelsen pdbegyndte man bredspektret anti-
biotikabehandling, og patientens heparindosis blev
fordoblet. Der blev foretaget medicinsk abort med
fodsel af et vaekstretarderet foster, og efterfolgende
blev der foretaget abrasio pa grund af retineret vev.
Klinisk og paraklinisk forvaerredes tilstanden, og pa-
tienten blev pa tredje indlaeggelsesdag overflyttet til
en gastroenterologisk specialafdeling. Her blev der
ved computertomografi pavist multiple leverinfark-
ter, vena portae-trombose samt bilaterale pleuraeks-
udater. Der var ikke tegn pd Budd-Chiaris syndrom
(Figur 1). Gennem de parakliniske fund bekreftede
man HELLP-syndrom. Der sds haamolyse med laktat-

med alanintransaminase pa over 5.000 U/, samt
trombocytopeni pa 22 x 10°/1. Desuden sés der tegn
pa begyndende leversvigt i form af fald i koagulations-
faktoren (2, 7, 10) til 0,32 internationale enheder
(IE) (Tabel 1). Der blev startet infusion med magne-
siumsulfat. P4 fjerde indleeggelsesdag blev hgjdosis-
steroid initieret, og i det sjette dogn blev der substitu-
eret med antitrombin. Herefter bedredes tilstanden,
og patienten blev udskrevet en méned senere med
normale levertal. Koagulationsfaktoren (2, 7, 10) for-
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Computertomografi
af abdomen. A. Ved
indlaeggelse: multi-
ple infarkter i bade
hgjre og venstre le-
verlap. B. Et ar efter
udskrivelse: seque-
lae efter infarkt i
segment syv.
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