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Resume

En 53-arig kvinde med rygsmerter og -stivhed samt radiologiske
forandringer i sacroiliacaleddene blev henvist til reumatologisk
ambulatorium p& mistanke om ankyloserende spondylitis (AS).
@rebrusken var grasort pigmenteret. Rgntgenundersggelse viste
udtalte forkalkninger af disci og bamboo-spine-konfiguration. Der
var sméaerosive forandringer i dbentstdende sacroiliacaled. Diagno-
sen okronose kunne verificeres ved pavisning af homogentisinsyre
i urinen. Okronotisk spondylartropati er sjeelden, men lidelsen er
en differentialdiagnose til AS og andre spondylartropatier.

Okronose er en sjzlden arvelig autosomal recessiv sygdom.
En defekt i enzymet homogentisinsyreoxidase medferer, at
homogentisinsyre ikke omdannes til maleylacetoacetinsyre
og i stedet aflejres som pigment i brusk og kollagenrigt binde-
vav (okronose). Sygdommen opdages som regel i 20-30- 4rs-
alderen, hvor der tilkommer grasort misfarvning af erer,
sclerae og naesebrusk. Pigmentet udskilles desuden i urinen
(alkaptonuri), der bliver merk efter henstand [1]. De affice-
rede vaev mister elasticitet og modstand mod mekanisk stress.
Den vasentligste komplikation er artropati, der primeert affi-
cerer columna og de store vagtbzrende led, mens andre led
sjeldent involveres [1-5].

Symptomerne er smerter og stivhed i led og ryg. Ved ront-
genundersogelse af de veegtbarende led ses degenerative for-
andringer med afsmalnede ledspalter og subkondral sklerose-
ring (okronotisk artropati). Ved okronotisk spondylartropati
(OSpA) er columna afficeret, serlig toracolumbalt. Der ses
svaere discusdegenerationer ofte med ossifikation af nuclei
pulposus samt andre degenerative forandringer. Kombineret
discusdegeneration og -resorption ferer til ankylose. Sekun-
der knoglenydannelse med udvikling af intervertebrale
knoglebroer kan give et bamboo- spine-lignende billede. Ved
involvering af sacroiliacaleddene (SI-leddene) ses subkondral
sklerosering, men aldrig aflukning af leddene. Symfysen kan
ogsa vaere szde for forandringer. Forandringerne i det aksiale
skelet kan til forveksling ligne dem, man ser ved andre spon-
dylartropatier, herunder AS, spondylose og diffus idiopatisk
skeletal hyperostose (DISH). Vardien af magnetisk resonans-
skanning er uafklaret. Sjeeldent optraeder kalcifikation af
aortaklapperne. Nyre-, galde- og prostatasten er beskrevet.

Ekstraskeletale manifestationer i form af entesopati, uveit,
hud- og slimhindeforandringer forekommer ikke. Pavisning
af homogentisinsyre i serum og urin er diagnostisk for alkap-
tonuri. Biokemien er i gvrigt normal. Behandlingen er symp-
tomatisk [1-5].

Sygehistorie

En 53-arig kvinde blev pa mistanke om AS henvist til reuma-
tologisk ambulatorium. Problemet var tiltagende smerter og
stivhed i ryggen samt radiologiske forandringer i SI-leddene.
Smerterne var uden inflammatorisk praeg (ingen morgenstiv-
hed og ingen bedring ved aktivitet). Hun rapporterede mis-
farvning af urin og sved. Patienten var i ovrigt rask. Tyve ar
tidligere var hun blevet kolecystektomeret pa grund af reci-
diverende galdestensanfald. Klinisk fandt man svart nedsat
beveegelighed i columna thoracolumbalis og tegn pa artrose i
knzleddene. Orebrusken var grasort pigmenteret, mens
sclerae var upafaldende. Der var normal hjertestetoskopi.
Rontgenundersogelse af columna og pelvis viste udbredt hej-
dereduktion og udtalte forkalkninger af disci, sklerosering af
tilstedende terminalplader af corpora og bamboo-spine-konfi-
guration lumbalt (Figur 1). Der var sklerosering og smierosive
forandringer omkring dbentstdende SI-led bilateralt, og i
symfysen var der afsmalnet ledspalte, sma subkondrale cyster
og subkondral sklerosering. Hofteleddene var uden artrose.
Rentgenundersogelse af knzeleddene viste udtalt artrose
femorapatellart og -tibialt. En urinpreve blev ikke med sik-
kerhed misfarvet efter henstand. Almindelig blodprove-
screening viste normale forhold. Der kunne pavises homo-
gentisinsyre i urinen. Patienten fik stillet diagnosen okronose
og blev afsluttet med paracetamol og ibuprofen.

Figur 1. Rentgenundersggelse der
viser forkalkede disci og bamboo-
spine-konfiguration hos patient med
okronotisk spondylartropati.
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Diskussion

Hos vores patient havde rygsmerter og -stivhed samt radio-
logiske SI-forandringer umiddelbart givet mistanke om AS.
Kombinationen af et noninflammatorisk smertepraeg, pig-
mentforandringer, svaere discusdegenerationer med forkalk-
ninger, dbne SI-led og normale fasereaktanter pegede imid-
lertid pa diagnosen okronose, hvilket kunne verificeres ved en
urinprove med pavisning af homogentisinsyre. Vi anbefaler,
at man har okronose in mente hos patienter med led- eller
rygsmerter og specielt som differentialdiagnose til AS og
andre spondylartropatier.
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Resume

Introduktion: Kvalitetssikringsundersggelse af Akutleegebil — Re-
gion Hovedstaden ved alarmmeldingen feberkramper med fokus
pa preehospital behandling, overensstemmelse mellem indleeggel-
ses og udskrivningsdiagnoser samt foreeldrenes opfattelse af bar-
nets feberkramper og indsatsen fra Akutleegebilen.

Materiale og metoder: Fra 1. marts 2004 til 31. marts 2005 blev
alle bgrn med feberkramper eller udvalgte differentialdiagnoser
sggt inkluderet. Bgrnene blev ekskluderet, hvis de tidligere havde
indgdet i undersggelsen, var uden dansk adresse, eller hvis forzel-
drene ikke havde besvaret spgrgeskemaet efter udsendelse af en
pamindelse.

Resultater: Der var 333 bgrn, der opfyldte inklusionskriterierne,
290 spergeskemaer blev sendt ud og 235 returneret, hvilket sva-
rer til en responsrate pd 81%. Medianalderen var 1 ar (0-74r).
Foreeldrene var generelt tilfredse med den preehospitale behand-
ling. Nogle gennemgaende arsager til utilfredshed beskrives naer-
mere i artiklen. De fleste bgrn (76%) blev indlagt uden leegeledsa-
gelse. Hos 37 bgrn (16%) blev der givet diazepam, heraf fik 15
(6%) intravengs diazepam. Der var hos 90% af bgrnene overens-
stemmelse mellem akutleegernes og hospitallaegernes diagnoser.
Konklusion: Forzeldrene veerdseetter i hgj grad (96%) behandlin-
gen fra Akutlaegebil — Region Hovedstaden. Hvor foraeldrene alli-
gevel udtrykker utilfredshed, er der papeget nogle gennemgaende
arsager. Akutleegerne har i flere tilfeelde pabegyndt intravengs
antikonvulsiv behandling preehospitalt, men det diskuteres om
Akutlzegebilen fortsat skal alarmeres primeert til feberkramper.

Feberkramper forekommer hos 3% af alle bern mellem et
halvt og tre dr, men ses ogsa hos sterre born [1]. Feberkramper
er arsag til stor bekymring hos forzldrene, men har nzesten
altid en god langtidsprognose. Langvarige kramper er poten-
tielt skadelige for centralnervesystemet, og omkring to pro-
cent udvikler senere epilepsi [2].

Differentialdiagnostisk skal meningitis udelukkes, hvorfor
Akutlegebil - Region Hovedstaden (tidl. H:S Leegeambu-
lance) medsendes pd Alarmcentralens melding om feber-
kramper.

En sogning i Medline- databasen med sogeordene febrile
convulsion eller febrile seizures i kombination med et af fol-
gende sogeord: prebospital, ambulance, out-of-hospital, interview,
satisfaction, questionnaire eller parents gav ingen resultater i
form af brugerundersogelser i det preehospitale miljo.

Formalet med undersogelsen var prospektivt at registrere
forlebet for de born, der indlegges med feberkramper og
sammenholde de prahospitale diagnoser med hospitalernes
udskrivningsdiagnoser. Herudover at beskrive forzldrenes
opfattelse af barnets feberkramper og belyse deres indtryk af
indsatsen fra Akutlegebilen.

Materiale og metode
Undersogelsen blev gennemfort som et kvalitetssikringspro-
jekt i form af en registerbaseret undersogelse, der var supple-
ret med en sporgeskemaundersogelse. Sporgeskemaer blev
udsendt til foreeldre med bern, der var blevet behandlet i pe-
rioden 1. marts 2004 til 31. marts 2005.

Alle bern, 0-7 ar, som af akutleegen fik stillet en af folgende
diagnoser: feberkramper, epilepsi, andre former for kramper,
fremmedlegeme i luftveje, meningitis eller meningoencepha-



