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gore klar til transplantation. Smertekateteret facilite-
rede ligeledes patientens genoptraening med fysiote-
rapi og muliggjorde reduktion i patientens smertestil-
lende medicin.

Tre maneder senere blev der foretaget sarrevi-
sion og delhudstransplantation af begge crura i gene-
rel anastesi. Samtidig foretog man brisement forcé af
begge kne- og ankelled. Det var muligt at streekke
kneeene ud, men der var fortsat 15 graders spidsfod
ved ankelleddene.

Transplantaterne blev udpakket den fjerde
postoperative dag. De var sldet pant an.

Patienten blev udskrevet 19 dage postoperativt
med en intensiv genoptraningsplan og kompressions-
bandager pa begge crura. Der blev efterfplgende fore-
taget regelmaessige kliniske kontroller i sdrambulato-
riet. Ved seksmaneders postoperativ kontrol var der
fortsat let nedsat beveegelighed i ankelleddene, ingen
krurale gdemer og ingen smerter. Patienten var 11
maneder senere stadig recidivfri (Figur 2).

DISKUSSION
Atiologien til PG er ukendt, og der foreligger ikke no-
gen optimal standardbehandling.

Medicinsk behandling med systemiske steroider
og andre immunosuppressiva er den hyppigst an-
vendte, hvorimod kirurgisk behandling af sdrene har
varet kontroversiel og sjzldent anvendt. Arsagen
hertil er sandsynligvis patergi [4, 5], som er et faeno-
men, der ses hos patienter med PG, og som gor, at der

udvikles yderligere laesioner efter selv ganske smé
traumer, herunder ogsd i forbindelse med kirurgi.

Reduktion af smerter er et veesentligt mél ved be-
handling af PG, og dette opnds, idet smerterne lin-
dres, sa snart sarene er helet.

Behandlingen afhanger af laesionernes stgrrelse
og dybde, og formélet er at reducere den inflammato-
riske proces i saret for at fremme helingen, reducere
risikoen for patergi, reducere smerterne og med mini-
male bivirkninger kontrollere den associerede under-
liggende sygdom.

Baseret pé litteratur og klinisk erfaring tror vi, at
den optimale behandling af komplicerede sar med PG
er en kombination af tidlig medicinsk behandling,
hvormed man kan kontrollere den inflammatoriske
tilstand, og en efterfplgende naensom kirurgisk be-
handling, som inkluderer sarrevision og delhuds-
transplantation.

KORRESPONDANCE: Rocio Caballero Gdmiz, Bernstorffsgade 23, 2., 1577 Kgben-
havn V. E-mail: roalemana@hotmail.com
ANTAGET: 20. oktober 2010

FORST PA NETTET: 2. maj 2011
INTERESSEKONFLIKTER: ingen

LITTERATUR

1. Callen JP. Pyoderma Gangrenosum. Lancet 1998;351:581-5.

2. Ruocco E, Sangiuliano S, Gravina AG et al. Pyoderma gangrenosum: an updated
review. J Eur Acad Dermatol Venereol 2009;23:1008-17.

3. HafnerJ, Kithne A, Triieb RM. Successful grafting with epidex in pyoderma gan-
grenosum. Dermatology 2006;212:258-9.

4. Alam M, Grossman ME, Schneiderman Pl et al. Surgical management of pyo-
derma gangrenosum: case report and review. Dermatol Surg 2000;26:1063-6.

5. Niezgoda J, Cabigas EB, Allen HK et al. Pyoderma gangrenosum: a synergistic
approach combining surgical débridement, vacuum-assisted closure, and hyper-
baric oxygen therapy. Plast Reconstr Surg 2006,;117:24e-28e.

Kongenit methamoglobinaemi er en sjalden arsag

]
til dyspng og cyanose
Kirsten Braendholt Rasmussen' & Eline Kirstine Gantzhorn?

Funktionsdyspng optreeder jeevnligt hos unge aktive
mennesker og kan fgre til en astmadiagnose uden at
kriterierne herfor er opfyldt [1]. Cyanose og lav ilt-
saturation (Sa0,) kan hos disse patienter give mis-
tanke om sveer exacerbation eller luftvejsinfektion,
ligesom hjertesygdom og interstitiel lungesygdom
kan misteenkes. Her refereres en sygehistorie, i hvil-
ken en ung kvinde, der var i astmabehandling, pree-
senterede sig med dyspngklager, cyanose samt lav
Sa0, mélt ved pulsoxymetri.

SYGEHISTORIE
En 20-érig nytilflyttet kvinde blev henvist til Lunge- 1) Medicinsk Afdeling,
medicinsk Ambulatorium pa grund af dyspne og Sygehus Nord, Roskilde,
cyanose. Patienten, der var danskfgdt, men af palae- og
stinensisk herkomst, debuterede tre &r tidligere med 2) Lungemedicinsk
et lignende klinisk billede. Hun var da akut indlagt Afdeling J, Odense

. Universitetshospital
og blev undersggt uden, at man fandt en sikker for-

KASUISTIK

klaring pa symptomerne. Disse blev tolket som aty-
pisk astma, og patienten blev behandlet med inhala-
tionssteroid. I forbindelse med udredningen fandt
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arterieblod me

_. arterieblod med methaemoglobinkoncentration 13%

Arterieblod med et normalt indhold af metha&@moglobin og med en
methamoglobinkoncentration pa 13%.

man normale infektionstal, d-dimer og heemoglobin.
Rogntgen af thorax, hgjoplgsningscomputertomografi
(HR-CT) samt lungeventilationsperfusionsskintigrafi
var upafaldende, ligesom transtorakal og transgso-
fageal ekkokardiografi begge var normale. Spirometri
og peak-flow var sével nu som tidligere sveere at gen-
nemfgre pa grund af darlig pusteteknik samt formo-
det funktionel overbygning. FeNO-maling var nor-
mal, priktest var negativ. Bodypletysmografi kunne
ikke udfgres tilfredsstillende pa grund af patientens
ringe teknik. HR-CT var atter normal. Patienten
havde fortsat jeevnlige, korte indleeggelser og skade-
stuebesgg pa grund af dyspngklager, og der blev
fundet SaO, pa omkring 90%. Ved blodgasanalyse
konstaterede man gentagne gange en methemoglo-
binkoncentration pa 13-15%. Ilttensionen (PaO,) var
normal. Patienten indtog ikke medikamenter, som
kunne gge koncentrationen af metheemoglobin. Hen-
des foraeldre var beslegtede (faetter og kusine), men
ingen andre i familien havde lignende symptomer.
Faderen var dgd i ung alder af ukendt hjertesygdom.

Pa mistanke om genetisk betinget metheemoglo-
bineemi blev der udfgrt DNA-analyse. Denne viste
homozygoti for mutation i b5r-genet, hvilket er for-
eneligt med methe&moglobineemi. Glukose-6-fosfat-
dehydrogenase-mangel blev udelukket. Der blev for-
spgt behandling med 500 mg askorbinsyre dagligt,
men patienten fglte ikke effekt heraf og seponerede
selv behandlingen. Efterfplgende patenkes behand-
lingsforspg med methylenblat.

DISKUSSION

I methamoglobin er jernatomernes ferroform (Fe?*)
oxideret til ferriform (Fe®*), der ikke kan binde ilt.
Alle mennesker danner methamoglobin, men nor-
malt sgrger reducerende enzymer for at holde ni-
veauet lavt (< 2%). Det vigtigste enzym er cyto-
chrom b5-reduktase (b5r), hvis genetiske kode er

lokaliseret til kromosom 22. Den hyppigste form for
arvelig methemoglobinami er den recessivt ned-
arvede cytokrom b5-reduktase-mangel, hvor enzym-
defekten kun viser sig i erytrocytterne (type I) og
sdledes medfgrer metheemoglobinami og cyanose
[2]. Ved type II-b5r-mangel savnes enzymet i alle
kroppens celler, og patienterne er ogsd mentalt re-
tarderede. Type I-b5r-mangel findes over hele ver-
den, men ses hyppigere i visse folkeslag (bl.a. i Alaska
og Sibirien). Ud over synlig cyanose er patienterne
ofte asymptomatiske, men de kan have funktions-
dyspng og hurtig treetbarhed. Nyfgdte har et hgjere
niveau af methazemoglobin, hvilket kan mistolkes som
hjertefejl [3]. Prognosen er god.

Toksisk pavirkning af bl.a. nitrat og nitrit samt
medikamenter som sulfonamid, chloroquin, dapson
og lokalanestetika kan medfgre metheemoglobinaemi
[4]. Patienter med kongenit metheemoglobinami er
udsat for forgiftning selv ved lave doser og bgr undga
omtalte medikamina. Eventuel forgiftning kan forsg-
ges behandlet med methylenblét eller askorbinsyre,
der reducerer metheemoglobinniveauet [5]. Vores
patient havde et permanent hgjt metheemoglobin-
niveau pd 13-15% samt let cyanose, der forveerredes
ved fysisk aktivitet. Hendes klager over funktions-
dyspng og hurtig treetbarhed fgrte til astmadiagno-
sen, der dog ikke kunne underbygges klinisk. Man
kunne forklare symptomerne ud fra det nedsatte ilt-
tilbud til det perifere veev, idet hverken lunge- eller
hjertesygdom kunne pévises. Formentlig var der en
vis funktionel overbygning. Med gentest paviste man
homozygoti over for den kendte recessivt arvelige de-
fekt type I-b5r-mangel.

Ved klinisk uforklarlig cyanose samt diskrepans
mellem PaO, og SaO, bgr man undersgge for heemo-
globindefekt. Ved fund af methemoglobinami er
det vigtigt at informere patienten og behandlerne,
idet potentielt risikable medikamenter skal undgas.
Familieanamnese bgr optages og genetisk rddgivning
gives, ligesom behandlingsforsgg med askorbinsyre
og methylenblat ber gennemfgres.
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