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Resume

Akut primaer binyrebarkinsufficiens er en potentielt livstruende til-
stand. Paraklinisk ses der hyponatrieemi (HN) og hyperkalizemi.
Osmotisk demyeliniseringssyndrom (ODS) kan i sjeeldne tilfeelde
udvikles efter korrektion af kronisk HN. Her beskrives et tilfeelde af
ekstrem HN med efterfalgende udvikling af ODS. HN er et klinisk
dilemma. Ved for langsom korrektion er der risiko for udvikling af
cerebralt gdem, hjernestammeherniering og hyponatrisemisk ence-
falopati, og ved hurtig korrektion af kronisk HN kan der forekomme
ODS. Dilemmaet forsteerkes af samtidig Addisonkrise.

Akut primzr binyrebarkinsufficiens (Addisonkrise (AK)) er
en livstruende tilstand. Paraklinisk ses der hyponatriemi
(HN) og hyperkalizemi. Ved korrektion af HN udvikles der i
sjeeldne tilfelde cerebralt osmotisk demyeliniseringssyndrom
(ODS) [1]. Her beskrives et tilflde af AK med svaer HN med
efterfolgende udvikling af ODS.

Sygehistorie

En 30-arig tidligere rask mand blev indlagt akut pga. konfu-
sion og opkastninger. Der var ingen diare. I to méneder havde
han folt sig traet, uoplagt og terstig. Han var afebril, dehydre-
ret, hypotensiv (100/60 mmHg), bevidsthedspavirket, moto-
risk urolig og svarede med aget latenstid. Der var ingen fokale
neurologiske udfald. En computertomografi af cerebrum viste
normale forhold. Der var hyperpigmentering af gingivae og
de palmare bejefurer. P-natrium (P-Na) var 89 mM, P-kalium
var 5,4 mM. Der var normalt heemoglobinniveau, P-kreatinin,
P-glukose og P-laktat. P-aldosteron og P-renin blev ikke malt
i den akutte fase. En blodgasanalyse viste let respiratorisk al-
kalose (delvist metabolisk kompenseret).

Der blev lavet synactentest med stimuleret P- cortisol pa 64
nM. Der blev pd mistanke om AK indledt intravenes (i.v.)
glukokortikoidbehandling (hydrocortison) med en engangs-
dosis pa 100 mg, herefter 3 x 100 mg i.v. over det forste dogn.
HN blev med inf. 0,9% NaCl korrigeret med 13 mM i det for-
ste dogn, 8 mM i det andet dogn og herefter langsommere. P-
Na var forst inden for normalomradet (136-146 mM) otte

dage efter indleeggelsen. Blodprevesvar viste senere svag posi-
tiv reaktion for binyrebarkantistoffer og P-adrenokorti-
kotropt hormon pi 1.695 ng/l (normalomrade < 48 ng/1).

Efter to degn var patienten cerebralt klar, men svarede sta-
dig med latenstid. En magnetisk resonans (MR)-skanning fire
dage efter indleeggelsen viste diskrete uspecifikke forandrin-
ger i den hvide substans ud for hejre lateralventrikels baghorn
(Figur 1 A+B).

Ti dage efter indlzeggelsen var patienten motorisk urolig,
dysartrisk, greedende, savlende, hypotensiv, havde sitrende
treekninger i ansigtet og synkebesver. Dosis af glukokortikoid
var da 20 mg % 2 dagligt og P-Na var 140 mM. Resultaterne af
et elektroencefalogram var foreneligt med diffus encefalopati,
og patienten blev overflyttet til neurologisk regi pd mistanke
om ODS. Her fandt man pavirkning af kranienerverne VII,
IX, X og XII samt ekstrapyramidal pavirkning med rigiditet,
bradykinesi, amimisk ansigt og zndret kropsholdning. Der
var ingen pyramidebanesymptomer. En MR-skanning 14
dage efter indleeggelsen viste symmetriske forandringer i ba-
salganglierne, hvilket er foreneligt med ekstrapontin myelino-
lyse (EPM) (Figur 1 C+D). Forandringerne ud for baghornet
var uzndrede. Adrenomyeloneuropati, Wilsons sygdom og
neurolues blev udelukket. Patienten blev behandlet med anti-
parkinsonmedicin med effekt pd de ekstrapyramidale symp-
tomer og blev efter genoptrening pA Hammel Neurocenter
udskrevet efter eget onske 35 dage efter indleggelsen. Ved ud-
skrivelsen persisterede der kun let monoton tale, en hejresidig
primeer hviletremor og en moderat afficeret diadokokinese.

Diskussion

Ved sogning i PubMed, Web of Science og EMbase fandt vi to
tidligere beskrevne tilfzlde af ODS ved AK med HN [2, 3].
ODS omfatter central pontinmyelinolyse (CPM) og ekstra-
pontinmyelinolyse (EPM) [1]. Ved CPM ses dysartri, dysfagi
og quadriparese. Ved EPM ses stumhed, parkinsonisme,
dystoni og katatoni samt pavirkning af bevidsthedsniveauet
[1]. CPM blev beskrevet forste gang i 1959 [4].

Den her omtalte patient havde en uszdvanlig grad af HN,
som tolkes at veere forarsaget af sver gluko- og mineralokorti-
koidmangel kombineret med betydelig vandretention. Et me-
get lavt glukokortikoidniveau medferer oget frigorelse af corzi-
cotropin-releasing-hormone, som uathaengigt af P-Na stimulerer
produktionen af antidiuretisk hormon (ADH). Patienten
havde saledes formentlig dels en maned varende adaptation
til den svare kroniske hypoosmolere tilstand via de normale
volumenregulatoriske processer, og dels en akut primeer biny-
rebarkinsufficiens.
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Figur 1. A og B. Aksiale T2 flair-veegtede billeder fra
magnetisk resonansundersggelser pé fierdedagen.

C og D. Aksiale T2 flair-veegtede billeder fra magne-
tisk resonansundersggelser pd 14.-dagen. Eneste po-
sitive fund pé fjerdedagen var diskrete hyperintense
signaler ud for hgjre lateralventrikels baghorn (A).
Ved den efterfglgende undersggelse pa 14.-dagen
sés der diskret regression af disse forandringer (C).
Til gengeeld sas der pa 14.-dagen nytilkomne, sym-
metriske hyperintense signaler i basalganglierne (pu-
tamen og nucleus caudatus) og i claustrum (D).

Ved for hurtig korrektion af kronisk HN og dermed ekstra-
cellulzer osmolalitet kan cellerne ikke na at gendanne intracel-
luleere osmoler, hvilket medferer intracelluleert edem. Oli-
godendrocytter er specielt folsomme herfor, og ODS skyldes
folgende apoptose af cellerne. Mikroskopisk ses demyelinise-
ring, mens neuronerne er intakte [4]. ODS ses kun ved korrek-
tion af kronisk HN (> 48 timer), ikke ved korrektion af akut
HN [1]. Ved tvivl om varigheden af HN anbefales langsom
korrektion [1, 5]. Store doser glukokortikoid i den akutte fase
kan via den felgende ogede fritvands-clearance medfore signi-
fikante zndringer i den osmotiske gradient.

Sygdomsforlebet er oftest trifasisk. Forst ses symptomer pa
HN med konfusion og hyperventilation grundet oget intra-
kranialt tryk efterfulgt af en periode med bedring i takt med
normalisering af P-Na. Herefter forverres tilstanden igen som
folge af ODS. De kliniske symptomer forudgar de billeddiag-
nostiske fund [5, 1].

Her forte korrektion af den svaere HN til symptomer pa sa-
vel EPM som CPM til trods for, at den var i overensstemmelse
med de foreliggende anbefalinger (8-15 mM pr. dogn eller

maksimalt 0,5 mM pr. time). Der er tendens til at anbefale la-
vere korrektionshastighed ned til en stigning pa 4-5 mM pr.
dag [1].

HN er et klinisk dilemma. Ved for langsom korrektion er
der risiko for udvikling af cerebralt edem, hjernestammeher-

niering og hyponatrizzmisk encefalopati, og ved hurtig kor-
rektion af kronisk HN kan der ses ODS [5]. Her forstaerkes di-
lemmaet af samtidig AK.

Summary

Signe Elisabeth Bodker Andersen, Brian Stausbel-Gren &
Torsten Bloch Rasmussen:

Osmotic demyelination syndrome

Ugeskr Leger 2008;170(50):4142

Acute adrenal insufficiency is a life threatening disease with
dehydration, hypotension, cerebral dysfunction and gastroin-
testinal symptoms accompanied by low plasma sodium and
high plasma potassium. Osmotic demyelination syndrome
(ODS) can occur rarely following correction of plasma sodi-
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um. We describe a case with extremely low plasma sodium
and subsequent development of ODS. Correction which is
too slow may lead to cerebral oedema, brain stem herniation
and low sodium encephalopathy. Correction which is too fast
may cause ODS. The dilemma is accentuated by concomitant
Addison crisis.
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