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Sydenhams chorea

Afdelingslaege Charlotte Olesen, leege Lise Lind Jensen,
overlaeege Thomas Balslev & overleege Bente Krag-Olsen

Arhus Universitetshospital, Skejby, Paediatrisk Afdeling, og
Regionshospitalet Randers, Pzdiatrisk Afdeling

Sydenhams chorea (SC) er den hyppigste erhvervede chorea i
barnealderen og karakteriseres ved en raekke neuropsykiatri-
ske symptomer af varierende sverhedsgrad [1-3].

Sydenhams chorea er en af hovedmanifestationerne ved
febris rheumatica (FR), der er en akut inflammatorisk kom-
plikation til faryngitis forarsaget af gruppe A-betahzemoly-
tiske streptokokker (GABHS). SC er en sen manifestation, som
typisk udvikles 1-6 maneder efter den primzare infektion. Fa-
ryngitis er derfor ikke det praesenterende symptom ved SC.

Crabos |

Sydenhams chorea er den hyppigst erhvervede chorea i
barnealderen og karakteriseres ved chorea, hypotoni og
emotionel labilitet

Sydenhams chorea udvikles 1-6 maneder efter den pri-
meere infektion med gruppe A-betahaemolytiske strepto-
kokker

Sydenhams chorea ses hovedsageligt blandt bgrn og unge
i alderen 5-15 ar

Forlgbet er godartet med spontan remission hos de fleste

Der findes ingen kurativ behandling af Sydenhams chorea,
og der er ikke konsensus vedrgrende den profylaktiske og
symptomatiske behandling

Det vides ikke, hvor mange tilfelde af FR, der ses arligt i
Danmark, men et forsigtigt skon er ca. 20 [4]. Blandt disse vil
der hos 10-40% udvikles SC [1]. SC ses hovedsageligt hos bern
og unge i alderen 5-15 ar, og piger afficeres ca. dobbelt s&
hyppigt som drenge [3].

FR er et vaesentligt helbredsproblem i udviklingslandene,
og SC afficerer sdledes fortsat et stort antal bern pa verdens-
plan.

Historie

Den for SC karakeeristiske konstellation af ufrivillige, abrupte
bevaegelser, muskelsvakkelse og emotionel labilitet blev
beskrevet af legen Thomas Sydenham 1 1686 [3]. Han kaldte
sygdommen Skt. Veits dans efter den italienske skytshelgen
for epileptikere og dansere, og han tilskrev sygdommen folger
efter emotionelle og fysiske traumer. Associationen imellem
akut chorea, reumatisme og endokarditis blev beskrevet i
1860’erne, ztiologien blev klarlagt i slutningen af det 19. ar-
hundrede, og i 1951 beskrev Bland & Jones i detaljer de klini-
ske komponenter og naturhistorien for FR [5]. Deres arbejde
resulterede i »Jones-kriterierne«, som i revideret udgave fort-
sat er geldende diagnosekriterier for FR.

Kliniske karakteristika

Bevageforstyrrelserne ved SC er karakteriseret ved hurtige,
ukontrollable og vridende bevagelser. Lokalisationen er
vekslende, men involverer oftest distale ekstremiteter og
truncus. Som regel ses der generaliserede bevageforstyrrelser,
men hemichorea ses hos 20-30% [1]. I mange tilfzelde er musk-
lerne i ansigtet og nakken imidlertid ogsd medinddraget,
hvorved bevagelserne kan ligne tics [6]. De typiske kliniske
tegn pa SC kendes som the milkmaids grasp, der beskriver den
varierende intensitet af gribekraften ved handtryk, og the dar-
ting tounge, hvor tungen blot kan protruderes i fa sekunder.
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Bevageforstyrrelserne, der kan undertrykkes i kortere
perioder, forsvinder under sevn og forvarres af trethed og
stress. Milde tilfzelde viser sig i form af rastloshed, problemer
med handskriften, ansigtsgrimasseren og/eller lette koordi-
nationsvanskeligheder, hvilket kan opfattes som adfzrdsfor-
styrrelse. I svere tilfeelde, hvor alle bevaegelser forstyrres, og
ved tilfzlde ledsaget af udtalt hypotoni (som ofte er et pro-
minent tegn) kan selv simple dagligdags handlinger som f.eks.
pakledning, spisning og andre basale dagligdags funktioner
ikke udferes uden hjelp.

De emotionelle og adfzerdsmessige 2ndringer udvikles
ofte dage eller uger for debut af chorea. Barnet bliver rastlost,
aggressivt, irritabelt og excessivt emotionelt med periodisk
ukontrollabel grad. Hyperaktivitet og endog kortvarig psy-
kose kan forekomme. Diagnosen kan siledes vare vanskelig
at skelne fra pediatric autoimmune neuropsychiatric disorders
associated with streptococcal throat infections (PANDAS) [6].

Diagnose

Diagnosen FR beror pd en kombination af kliniske og parak-
liniske fund. Kravet om holdepunkt for forudgdende GABHS
infektion er ikke obligat (Tabel 1).

Patologi

Strukturel homologi imellem specifikke reumatogene strep-
tokokserotypers M- protein (M18, M3 og M5) og epitoper i
menneskeligt veev kan give anledning til dannelse af kryds-
reagerende antistoffer og dermed autoimmun inflammation
(molecular mimicry) [8).

Iseer basalganglierne afficeres. Siledes har volumetrisk
magnetisk resonans-skanning vist forsterrelse af nucleus
caudatus, putamen og globus pallidus hos patienter med SC
[9], og antibasalganglieantistoffer er pavist hos 95% [10].

Tillige bemzrkes en positiv familieanamnese hos 5-18% af
patienterne med FR, hvilket tyder pa, at genetisk bestemte
vertsfaktorer spiller en vasentlig rolle for tendensen til, at der
udvikles FR [1].

Forlgb

SC debuterer oftest gradvist med progredierende symptomer
over nogle uger, men sygdommen kan ogsa debutere abrupt.
Sygdommen efterlader meget sjeldent - hvis nogensinde -
permanente neurologiske sequelae. Hos ca. halvdelen af
patienterne ses komplet remission af symptomerne i lobet af
2-6 méaneder, men mild til moderat chorea kan persistere i op
til to ar [2-3]. Hos 10-25% af patienterne er der tendens til re-
cidiv. Intervallet imellem remission og recidiv er typisk 1,5-
2,5ar [1-3].

Behandling

Profylaktisk

Antibiotisk behandling af GABHS- faryngitis kan forebygge
FR og dermed SC. Sekundzr profylaktisk behandling (m3-
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Tabel 1. Reviderede Jones-kriterier til diagnosticering af febris rheumatica
[7]. To major- eller et major- og to minorkriterier samt holdepunkt for for-
udgéende infektion med gruppe A-betaheemolytiske streptokokker indikerer
en hgj sandsynlighed for febris rheumatica.

Majorkriterier
Klinisk
Carditis
Polyartritis
Chorea
Erythema marginatum
Subkutane noduli

Minorkriterier
Klinisk
Feber
Artralgi

Biokemisk
Forhgjelse af akut fase-reaktanter
(seenkningsreaktion og C-reaktivt protein)

Holdepunkt for forudgéende infektion med gruppe A-streptokokkera

| felgende tre situationer kan hovedreglen om to major- eller et major- og

to minorkriterier samt holdepunkt for forudgéende streptokokinfektion

fraviges. Kravet om holdepunkt for forudgdende infektion med gruppe A-

betahaemolytiske streptokokker kan kun fraviges ved 1 og 2

1. Chorea uden anden péviselig arsag

2. Carditis uden anden paviselig arsag

3. Reumatisk recidiv: Hos patienter med dokumenteret reumatisk
hjertesygdom eller tidligere febris rheumatica kan tilstedeveerelse af
et major- eller et minorkriterium indikere febris rheumatica-recidiv

a,

=

Sveelgpodningen er ofte negativ pa det tidspunkt, hvor Sydenhams
chorea (SC) debuterer. Antistreptolysin O-niveauet ndr maksimum 3-5
uger efter gruppe A-betahzemolytisk streptokok-infektionen for derefter
gradvist at normaliseres. Antistreptokok DNAase B-niveauet er stigende
frem til 12 uger efter infektionen og er forhgjet i maneder. Antistrepto-
kok DNAse B kan saledes stadig veere forhgjet ved debut af SC.

nedlige injektioner med intramuskulzert benzathinpenicillin
G, eller oral penicillin V to gange dagligt) hindrer reinfektion
med GABHS og forebygger dermed recidiv [1-3]. Behand-
lingsvarigheden er kontroversiel, men bor veere minimum fem
ar, eller indtil patienten er 21 dr gammel.

Symptomatisk
Der findes ingen kurativ behandling for SC, og der foreligger
ingen randomiserede kontrollerede studier om den sympto-
matiske behandling.

Patienter med minimale symptomer anbefales derfor
behandlet konservativt. De anvendte farmaka er for nylig
beskrevet i en oversigtsartikel [1].

Dopaminerge farmaka

Den underliggende neurokemiske patologi ved SC er ikke
afklaret, men dopaminerg dysfunktion har veret foresldet.
Reduktion af dopaminerg neurotransmission med haloperi-
dol, tetrabenazin og pimozid har vist god effekt pa bevege-
forstyrrelserne ved SC. Sammenlignende studier af haloperi-
dol, valproat og carbamazepin viser ingen terapeutiske gevin-
ster ved haloperidol frem for de nzevnte antiepileptika. Tillige
har haloperidol (og i mindre grad pimozid og chlorpromazid)
potentielle alvorlige bivirkninger.
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Antiepileptika

En anden mekanisme til genopretning af neurotransmitter-
balancen i basalganglierne er at oge gabaminerg eller choli-
nerg transmission med valproat eller carbamazepin. En raekke
kasuistikker tyder pa god effekt pa symptomerne ved SC af
disse farmaka. I et prospektivt opfelgningsstudie (n = 24) fandt
man ingen signifikant forskel mellem valproat (20-15 mg/
kg/dag) og carbamazepin (15 mg/kg/dag), hvad angik tid til
klinisk bedring af bevaegeforstyrrelserne eller til komplet
remission.

Immunmodulatorisk
Intravenes immunoglobulin-, plasmaferese- og kortikostero-
idbehandling ved SC er sporadisk beskrevet. I disse studier er
der pavist effekt af behandlingen, men studierne er baseret pa
ganske fa patienter.

Diskussion

SC er en sen manifestation ved FR, og udvikles maneder efter
den primere streptokokfaryngitis. Symptomerne har varie-
rende sveerhedsgrad og omfatter bevaegeforstyrrelser i form af
ufrivillige, abrupte bevagelser og muskelsvaekkelse. Sygdom-
men ledsages ofte af emotionel labilitet og/eller adfeerdsfor-
styrrelser. Tilstanden ses oftest hos bern. Forlebet er godartet
med spontan remission hos de fleste.

Selv om SC er sjzlden i industrialiserede lande, er den
fortsat et vaesentligt problem i udviklingslandene. Der findes
ingen kurativ behandling af SC, og der er ikke konsensus om
den profylaktiske og symptomatiske behandling.

Ved milde symptomer er medicinsk behandling ikke nod-
vendig. Ved svere tilfzelde kan symptomatisk behandling af
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bevaegeforstyrrelserne lindre. Medikamentel behandling med
dopaminerge farmaka og antiepileptika har vist mulig effeke i
sma observationelle kohortestudier og kasuistikker. Effekten
af de immunomodulatoriske terapier er sparsomt undersegt
og ber reserveres til bern, der har sveaere symptomer og ikke
har haft effekt af antiepileptika/dopaminerge farmaka, og til
born med recidiv.

Korrespondance: Charlotte Olesen, Paediatrisk Afdeling, Regionshospitalet Vi-
borg, DK-8800 Viborg. E-mail: charlotte.olesen@dadlInet.dk

Antaget: 2. oktober 2006
Interessekonflikter: Ingen angivet
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Sydenhams chorea, sjelden, men ikke glemt

Leege Lise Lind Jensen, afdelingsleege Charlotte Olesen,
overleege Thomas Balslev & overleege Bente Krag-Olsen

Regionshospitalet Randers, Padiatrisk Afdeling, og
Arhus Universitetshospital, Skejby, Paediatrisk Afdeling

Gigtfeber er en immunologisk betinget og sjzelden komplika-
tion i forbindelse med halsbetzndelse forarsaget af gruppe A-
betahemolytiske streptokokker (GABHS). Gigtfeber er en
multiorgansygdom, der i varierende grad omfatter hjertet,
leddene, huden og centralnervesystemet.

Sydenhams chorea (SC) betegner den cerebrale manifesta-

tion af gigtfeber og er karakteriseret ved chorea, hypotoni og
emotionel labilitet [1]. P4 verdensplan ses stor variation i hyp-
pighed af bern med gigtfeber og dermed SC med den hyppig-
ste forekomst i udviklingslande. SC er den hyppigste erhver-
vede chorea i barndommen [2].

I henhold til Jones-kriterierne [3] kan diagnosen SC stilles
ved chorea uden anden péviselig arsag. Der kraeves ingen
konfirmatoriske parakliniske test.

P4 de padiatriske afdelinger pa henholdsvis Regionsho-
spitalet Randers og Arhus Universitetshospital, Skejby, har vi
for nylig behandlet to bern med SC, der i Danmark er en sjel-
den, men fortsat forekommende tilstand. Diagnosen er séle-
des vigtig at erindre hos bern med akut chorea.



