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tion for implantation af en ICD-enhed. En ICD-udlæs-
ning otte måneder senere viste ingen tegn på taky-
arytmier.

DISKUSSION

Koronararteriespasme er defineret som en forbigå-
ende abnorm kontraktion i en epikardiel koronararte-
rie, hvilket medfører myokardieiskæmi. Diagnosen 
stilles ved KAG-verificeret vasokonstriktion, der op-
hæves ved intrakoronart givet nitroglycerin. Tilstan-
den kan forekomme i normalt udseende koronararte-
rier, men ses hyppigst ved samtidig tilstedeværelse af 
koronaraterosklerose. Ved KAG ses den vasospastiske 
proces lokaliseret proksimalt og oftest i højre koro-
nararterie. Anginaanfald forårsaget af koronararterie-
spasme opstår med døgnvariation og oftest i hvile. 
I et nyere studie, hvor man belyser karakteristika hos 
højrisikospasmeanginapatienter, har man påvist, at 
spontane ST-segment-forandringer i dagtiden, ung 
alder og rygning er indbyrdes uafhængige prædiktive 
faktorer for forekomst af synkope og pludseligt hjer-
testop som følge af koronararteriespasme [3]. Koro-
nararteriespasme kan ses som led i en generaliseret 
vasospastisk tilstand som Raynauds syndrom og 
 migræne og er associeret med emotionel stress. 
I sjældne tilfælde kan man se koronararteriespasme 
efter koronar bypassoperation (CABG).

Den bagvedliggende mekanisme for koronararte-
riespasme er fortsat uafklaret, men endoteldysfunk-
tion med blandt andet systemisk ændring i nitrogen-
oxid (NO)-produktion synes at spille en vigtig rolle 
[2]. Rygning øger det oxidative stress og nedbryder 

NO. Rygeophør er derfor en vigtig del af behandlin-
gen af patienter med koronararteriespasme. Misbrug 
af kokain og koronarkatetermanipulation er andre 
faktorer, der kan udløse koronararteriespasme. 

Koronararteriespasme behandles med en calcium-
antagonist alene eller i kombination med langtids-
virkende nitrater, hvor der ses en additiv effekt [2]. 
Effekten af β-blokkere varierer. Nonselektive β-blok-
kere som propanolol kan være skadelige [4]. PCI 
og sjældnere CABG kan have effekt hos patienter 
med koronararteriespasme og diskrete fikserede 
proksimale hovedstammestenoser – omend spasme 
dog ofte opstår andre steder end i den oprindelige 
 stenose. Recidiv af angina hos patienter, der har haft 
koronararteriespasme og er i calciumantagonist-
behandling, er hyppigt, men associeret med en 
relativ lav mortalitet og lav risiko for akut myokardie-
infarkt [5]. 
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Kronisk Budd-Chiaris syndrom 
kan være årsag til levercirrose

Stine Karlsen1, Dennis Tønner Nielsen2 & Henning Grønbæk1

Budd-Chiaris syndrom (BCS) er en sjælden sygdom 
med en incidens på ca. 0,8/mio./år [1]. BCS define-
res som obstruktion af leverens venøse afløb i forlø-
bet fra venoler til indløbet i vena cava inferior og ka-
rakteriseres ved postsinusoidal portal hypertension. 
Symptomerne er hepatomegali, ascites og øvre abdo-
minalsmerter. BCS inddeles efter ætiologi og anato-
misk lokalisation samt i akut, subakut eller kronisk 

[2] og kan føre til levercirrose. Trombose er langt den 
hyppigste årsag (ca. 75%) blandt kaukasider [3], 
hvor medfødte koagulopatier, myeloproliferative syg-
domme og brug af oral antikonception er vigtige dis-
ponerende faktorer [2, 4]. 

I Asien og Afrika er kongenit klapdannelse i v. 
hepatica en hyppigere årsag, og kronisk BCS er oftere 
kompliceret af hepatocellulært karcinom (HCC) [3].
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Hos patienter med BCS ses der ofte multiple, 
store benigne noduli, som kan mistolkes som HCC 
[5]. Vi beskriver et tilfælde, hvor man havde mis-
tanke om HCC pga. noduli fundet ved computerto-
mografi (CT), men hvor kronisk BCS var årsag til cir-
rose.

SYGEHISTORIE

Patienten, en 46-årig etnisk dansk kvinde, blev i 2007 
henvist fra et regionssygehus med stærke øvre abdo-
minalsmerter, der var opstået efter kolecystektomi 
pga. galdeblæresten og samtidig operation for um-
bilikalhernie. Der var komplikationer i form af intra-
abdominal adhærens- og hygromdannelse. Ved eks-
plorativ laparoskopi fandt man overraskende en 
makronodulær cirrosesuspekt udseende lever. En ef-
terfølgende grovnålsleverbiosi viste uspecifik svær fi-
brose uden inflammation og uden tegn til BCS. Lever-
parametrene (alanin-aminotransferase, bilirubin, 
koagulationsfaktor II, VII og X, basisk fosfatase og 
 albumin) var kun ganske let påvirkede (Tabel 1). 
 Udredningsforløbet gav ingen forklaring på fibrose-

udviklingen. Der var ingen mistanke om alkoholover-
forbrug, og test for anden specifik leversygdom (he-
patitis B-virus, hepatitis C-virus, autoimmunitet og 
metabolisk leversygdom) gav negativt resultat. Smer-
terne aftog spontant, og patienten blev herefter fulgt 
på regionshospitalet.

I 2010 fik patienten behandlingsrefraktær ascites 
med behov for paracentese en gang månedligt, og en 
ny leverbiopsi viste progression med etableret cir-
rose. En CT viste multiple hypervaskulære områder i 
begge leverlapper, og der blev rejst mistanke om 
HCC. Da α-føtoprotein-koncentrationen var normal, 
blev der foretaget biopsi fra en af forandringerne, 
hvorved HCC-mistanken imidlertid ikke kunne be-
kræftes. 

På indikationen behandlingsrefraktær ascites 
blev patienten henvist til anlæggelse af transjugulær 
intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS). Patien-
tens leverparametre var stadig kun ganske let påvir-
kede (Tabel 1). 

Under TIPS-proceduren fandt man ingen væsent-
lig gradient mellem portåre (17 mmHg) og levervene 
(18 mmHg). Ved portografi efter TIPS-anlæggelse 
fandt man stase i højre levervene med en signifikant 
gradient (13 mmHg) mellem levervene og v. cava in-
ferior, hvilket er foreneligt med afløbshindring fra le-
veren (Figur 1). Radiologisk kunne der ses en klap-
dannelse ved indløbet til v. cava inferior. Der blev 
derefter anlagt en stent i v. hepatica, og trykgradien-
ten faldt momentant fra 13 mmHg til 6 mmHg. 

Ved kontrol efter en måned havde patienten in-
gen kliniske tegn til ascites og fik reduceret diuretika-
dosis. Med hensyn til de fundne noduli indgik patien-
ten derefter i lighed med øvrige TIPS-behandlede 
patienter med cirrose i billeddiagnostisk kontrolfor-
løb med ultralydskanning.

DISKUSSION

Sygehistorien viser, at sjældne sygdomme forekom-
mer i en klinisk hverdag. Mistanken om Budd-Chiaris 
syndrom bør vækkes ved: 1) ascites, hepatomegali og 
øvre abdominalsmerter, 2) behandlingsrefraktær 
ascites i kombination med milde forandringer ved le-
verfunktionstest, 3) leversygdom hos patienter med 
kendt protrombotisk sygdom, 4) fulminant leversvigt 
hos patienter med hepatomegali og ascites og 5) ufor-
klaret kronisk leversygdom, hvor andre primære le-
versygdomme er udelukket [2]. Det er vigtigt at være 
opmærksom på disse symptomer og fund, da det er af 
afgørende betydning for prognose og behandling, at 
den korrekte diagnose stilles. 

BCS er i den vestlige verden primært betinget af 
protrombotiske tilstande, hvorimod klapdannelse er 
yderst sjælden [2]. TIPS-anlæggelse er i dag et væ-

Levertal for patienten i sygehistorien.

Levertal (normalområde)
Ved debut 
oktober 2007

Før TIPS-anlæggelse 
august 2011

Efter TIPS-anlæggelse
september 2011

ALAT, U/l (10-70) 65 38 45

Billirubin, mikromol/l (5-25) 10 12 12

Koagulationsfaktorer

PP (0,7-1,3); INR < 1,2)

PP = 0,91 PP = 0,96 INR = 1,0

Albumin, g/l (36-45) 43 28 37

Basisk fosfatase, U/l (35-105) 395 270 306

ALAT = alanin-aminotransferase; INR = international normalized ratio; PP = koagulationfaktor II, VII,

X; TIPS = transjugulær intrahepatisk portosystemisk shunt.

TABEL 1

Portogram før og efter shuntanlæggelse. A. Der ses venøst tilbageløb i højre levervene og stase-

præget lever. B. Efter stentning af v. hepatica bemærkes reduceret venøst tilbageløb, reduceret sta-

sepræg og øget fyldning af hjertet.

FIGUR 1
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sentligt element i behandlingen af BCS, mens klap-
dannelse primært behandles med stentning af lever-
venen.

De hypervaskulære nodulis ætiologi ved BCS er 
ukendt, men skyldes formentligt perfusionsændrin-
ger. Selvom benigne forandringer er særligt karakte-
ristisk hos patienter med BCS, bør den opfølgende 
kontrol være som ved andre cirrosepatienter, da HCC 
også kan forekomme hos patienter med BCS.
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Kaposiformt hæmangioendoteliom (KH) er en sjæl-
den, lokalt aggressiv, vaskulær tumor, der oftest fore-
kommer i barndommen. Typisk ses den på huden, 
men den er også fundet andre steder, hyppigst i retro-
peritoneum. KH er ofte associeret med Kasabach-
Merritts syndrom, som er karakteriseret af kraftig 
trombocytopeni og livstruende blødning. Tumoren 
danner ikke metastaser, men den er borderline malign 
på grund af hurtig infiltrativ vækst [1, 2].

Siden 1993, hvor denne tumor første gang blev 
præcist afgrænset [3], er der i litteraturen rapporteret 
om færre end 160 tilfælde [1]. 

Dette er det først beskrevne tilfælde af KH i 
mave-tarm-kanalen.

SYGEHISTORIE

En tidligere rask treårig dreng blev indlagt med 
stærke turevise mavesmerter. Igennem de fem fore-
gående dage havde han haft talrige opkastninger. Ab-
domen blev ved den objektive undersøgelse bedømt 
som blød med periumbilikal ømhed. Den var lettere 
opdrevet og uden udfyldninger. Patienten var afebril 
gennem hele forløbet. Fraset let leukocytopeni var 
alle blodprøver normale.

Patientens symptomer intensiveredes, og efter et 
døgns observation lavede man en røntgenoversigt 
over abdomen. Denne viste inkomplet tyndtarmsileus 

med dilatation af tyndtarmen op til 3,3 cm. Herefter 
blev der suppleret med en undersøgelse af tyndtarms-
passagen, hvorved der blev påvist kontraststop uden 
påviselig årsag i den proksimale jejunum.

På mistanke om invagination blev patienten ope-
reret akut. Højt på jejunum fandt man en invagina-
tion, der strakte sig over 25 cm og var forårsaget af en 
tumor med gennemvækst af tarmvæggen. Desuden 
var der udbredte glandler overalt i tyndtarmskrøset. 
Det pågældende tarmstykke blev reseceret, og der 
blev udtaget enkelte glandler til undersøgelse.

Ved yderligere undersøgelser sås der ingen tegn 
til metastaser, og den patologiske undersøgelse af 
præparatet viste et kaposiformt hæmangioendote-
liom uden spredning til lymfeknuderne (Figur 1). 
Biokemien gav ikke holdepunkter for associeret 
Kasabach-Merritts syndrom.

Patienten blev fulgt ambulant hver tredje måned 
gennem de første par år med ultralydskanning (UL) 
af abdomen og røntgenundersøgelse af thorax. Efter 
tre et halvt år fik man mistanke om lokalt recidiv, da 
man på UL og magnetisk resonans-skanning af abdo-
men fandt et 4 cm stort segment på den terminale 
ileum med vægfortykkelse og forstørrede glandler. 
Derfor blev patienten endnu en gang opereret. Man 
fandt dog ingen tarmpatologi, men udtog enkelte for-
størrede glandler til undersøgelse. Disse var uden 
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