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efter indlæggelsen og viste insufficient kortisolre-
spons, og mistanken om binyrebarkinsufficiens blev 
rejst.  Behandling med hydrokortison blev straks på-
begyndt, og smerterne aftog delvist. 

Man gentog synactentesten og fandt igen en flad 
stigning i kortisolniveauet. Substitutionsbehandlingen 
blev fortsat, og smerterne svandt efter fire dage. 

Efter kirurgisk færdigbehandling med talrige ope-
rative indgreb, fortsatte patienten i medicinsk regi, 
hvor diagnosen mb. Addisonii blev endeligt fastlagt. 

DISKUSSION

Kortisols mange funktioner er velbeskrevet. En vigtig 
funktion ses ved stresstilstande som sepsis og opera-
tioner, hvor produktionen kan øges til op mod 20 
gange normalværdi [4]. 

 Stress håndteres bl.a. ved øgning af glukoneo-
genesen med hurtig tilførsel af glukose til blodbanen. 
Kortisol modvirker insulins virkning. Ved stress øges 
sympatikusaktiviteten, hvilket medfører vasokon-
striktion. Blodet ledes til vitale organer, og blodtryk-
ket opretholdes. Kortisol fundamenterer katekolami-
nernes effekt på den glatte muskulatur [4]. 

 Ved akut binyrebarkinsufficiens ses hypovolæmi, 
lavt blodtryk og i yderste konsekvens shock. Trods 
bredt kendskab til kortisols funktioner er patogenesen 
bag mavesmerter ved binyrebarkinsufficiens ukendt.

Her debuterede en pige med mb. Addisonii med 
symptomer som akut abdomen. Lignende sygehisto-
rier er beskrevet [1-3, 5], hvor der ikke sås nogen en-
tydige symptomer eller objektive fund, der tydede på 
mb. Addisonii. 

De abdominale symptomer hos patienten i syge-
historien var så udtalte, at det primært overskyggede 
andre diagnostiske overvejelser. De beskedne opera-
tive fund blev initialt tolket som årsag til smerterne. 
Det er velkendt, at mesenterial adenitis klinisk kan 
ligne appendicitis. 

Efter synactentest og påbegyndelse af substitu-
tionsbehandling fortog smerterne sig. Patienten var 
efter 12 måneder fortsat i steroidbehandling og vel-
befindende. 

Det kan diskuteres, om patientens abdominal-
smerter var forårsaget af binyrebarkinsufficiens. Hun 
havde aldrig tidligere haft symptomer herpå, og hun 
havde ikke symptomer på Addisonkrise. Dog fandt 
man ikke anden årsag til de længerevarende smerter, 
og hun responderede positivt på substitution.

Sygehistorien illustrerer vigtigheden af at overveje 
ikkekirurgisk ætiologi til akut abdomen og på trods af 
et atypisk billede at overveje binyrebarkinsufficiens. 
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Budd-Chiaris syndrom er en sjælden tilstand, som 
kan karakteriseres som en patofysiologisk proces, der 
er betinget af formindskelse af leverens gennemblød-
ning på grund af hæmmet venøst afløb. Der foreligger 
ingen større studier af tilstanden. I et enkelt multi-
centerstudie er der angivet hovedsymptomer i form 
af ascites (84%) og hepatomegali (76%). 5% af tilfæl-
dene var asymptomatiske. En myeloproliferativ li-
delse var til stede i 23% af tilfældene. Den gennem-
snitlige alder for syndromudviklingen var 35 år, og 
67% af patienterne var kvinder [1].

Vi beskriver et atypisk forløb af og symptomud-
vikling ved denne sjældne tilstand.

SYGEHISTORIE

En 33-årig kvinde blev indlagt på en akutmodtagelse 
med tiltagende åndenød og hoste igennem den sene-
ste måned. Hun havde subfebrilia og havde haft et 
vægttab på nogle få kilo. Desuden var hun generet af 
nattesved. Hun havde tidligere fået konstateret svær 
endometriose med adhærenser og var blevet endo-
skopisk opereret herfor. Perioperativt blev der kon-
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stateret spredning af endometriose til det lille 
 bækken og til colon. I foråret 2011 havde hun gen-
nemgået fertilitetsbehandling uden resultat. Hun 
havde ingen ekspositioner eller dispositioner for le-
versygdomme.

Ved indlæggelsen blev der konstateret »hvidt« 
højre lungefelt, og der blev udtømt højresidig pleura-
ansamling af transsudattype. Efterfølgende var der 
recidiverende dannelse af pleuraansamlinger på op 
til 5 l pr. døgn. I forløbet blev patienten cerebralt på-
virket. En computertomografi (CT) og en magnetisk 
resonans (MR)-skanning af hjernen viste ingen ab-
normiteter. CT og MR-skanning af thorax og abdo-
men viste meget beskedne mængder af ascites i det 
lille bækken og afklemning af levervener, hvilket var 
foreneligt med Budd-Chiaris syndrom. Afklemningen 
af levervenerne og hepatomegalien blev klinisk fejl-
agtigt tolket som et forbigående og sekundært fæno-
men, som man antog skyldtes trykdannelse fra de 
massive pleuraansamlinger.

Den cerebrale påvirkning blev skønnet at være 
sekundær til svært elektrolyt-dérangement med hypo-
natriæmi, men hepatisk encefalopati blev overvejet. 
Der blev konstateret forhøjelse af koncentrationerne 
af serum (S)-bilirubin, alaninaminotransferase og ba-
sisk fosfatase samt fald i koagulationsfaktorer til 
0,26. Der var ingen effekt af behandling med bl.a. K-
vitamin. Der sås et normalt niveau af B-trombocytter 
og hæmoglobinniveau. Tilkommet leukocytose med 
en leukocytkoncentration på op til 29,2 × 109/l blev 
tolket som sekundær til infektion. En gastroskopi vi-
ste ingen tegn på varicedannelse eller hypertensiv ga-
stropati. Patientens tilstand blev tiltagende værre og 
krævede observation på et intensivafsnit. Patienten 
blev i forløbet inficeret og sat i bredspektret antibio-
tisk behandling.

Ved positronemissionstomografi/CT opstod der 
mistanke om en proces i ovariet, og forøgelse af S-

cancerantigen 125-koncentrationen gav mistanke om 
Meigs’ syndrom, hvilket dog blev afkræftet ved CT, 
ultralyd- og MR-skanning. På mistanke om primær 
pleural sygdom blev der udført torakoskopi og 
pleurabiopsi, der begge viste normale forhold. Da 
svær endometriose tidligere er beskrevet som årsag 
til pleurale transsudater [2], blev der forsøgsvis påbe-
gyndt behandling med gestagener.

På grund af fortsat uafklaret sygdomsbillede, 
yderligere forværring af patientens almentilstand og 
for at udelukke intraabdominal karcinomatose blev 
der foretaget diagnostisk laparoskopi, der viste mode-
rat endometriose. Ved en fornyet trefaset CT sås vv. 
hepaticae ikke, og der kunne konstateres nedsat lever-
gennemblødning, der dog var bevaret ved lobus 
caudatus. En leverbiopsi, der var blevet taget ved la-
paroskopien, viste forandringer, som var forenelige 
med Budd-Chiaris syndrom. Patienten blev overflyttet 
til Rigshospitalet til anlæggelse af transjugulær intra-
hepatisk portosystemisk shunt [3]. Videre udredning 
viste positivt resultat for JAK2 V617F-mutationen, 
som er karakteristisk for myeloproliferativ sygdom.

KONKLUSION 

Budd-Chiaris syndrom er en meget sjælden tilstand 
med en incidens og en prævalens på henholdsvis 0,8 
og 1,4 pr. mio. indbyggere pr. år [4]. Betydende stor 
pleuraansamling uden væsentlig ascites er velkendt 
ved portal hypertension og cirrose, hvor det ses hos 
4-10% af patienterne [5]. Tilstedeværelse af endome-
triose og det dominerende symptom i form af hydro-
thorax forsinkede hos den her omtalte patient korrekt 
diagnose, der ved klinisk gennemgang af de initiale 
CT’er kunne have været stillet kort efter indlæggelsen.
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Budd-Chiaris syn-

drom. 1. Pleural 

væske. 2. Vena 

cava med afklemt 

vena hepatica. 

3. Ascites.
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