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Febril infektionsrelateret epilepsisyndrom hos et barn
efter banal infektion
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Febril infektionsrelateret epilepsisyndrom (FIRES) er
en sjalden, men voldsom, akut epileptisk encefalo-
pati uden kendt etiologi [1, 2]. Den ses hos raske
bgrn med en gennemsnitsalder pa seks et halvt ar
[3-5], og lidelsen rammer isaer drenge. Den debuterer
med terapiresistent status epilepticus (SE) og en en-
cefalitislignende tilstand i op til 14 dage efter en ba-
nal infektion med feber [1]. Varigheden af den akutte
fase, hvor der er behov for intensivbehandling, er op
til seks uger (gennemsnitligt 19 dage) [3]. Som regel
pavises der ikke nogen infektigs drsag, og spinalvae-
sken er oftest uden patologi. Billeddiagnostiske un-
derspgelser viser generelt normale forhold, mens
interiktalt eeg vil vise langsom aktivitet og/eller mul-
tifokale forandringer [1]. Der findes ingen sikker ef-
fekt af antiepileptisk behandling, steroider eller in-
duktion af burst-suppressionskoma, men en mulig
virkning af immunglobulinbehandling og nogen ef-
fekt af ketogen diaet [2, 4]. Tilstanden kan vare fatal,
hvilket er tilfeldet for 12%, eller umiddelbart gé& over
i en kronisk svaert behandlelig fokal epilepsi [3]. Hos
over 80% ses en fplgetilstand med sével kognitive
som adferdsmaessige problemer [2, 3].

SYGEHISTORIE
En 13-arig rask dreng, blev indlagt pa grund af to ti-
mer varende SE. 1-2 uger forinden havde han haft fe-

Eeg med fokal status epilepticus.
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ber og halssmerter, som var blevet behandlet med
amoxicillin. Dagen efter SE var han i habitualtilstand.
Den fplgende uge havde han dagligt 3-4 fokale anfald
med og uden sekundaer generalisering trods medici-
nering. P4 syvendedagen steg anfaldsfrekvensen, og
imellem anfaldene var han urolig og konfus. Han blev
intuberet og overflyttet til en intensivafdeling, hvor
han blev behandlet med methylprednisolon, aciclo-
vir, valproat ogcarbamazepin. Der blev foretaget dag-
lig eeg. Han var kortvarigt ekstuberet, og eeg viste da
fokal SE. Den antiepileptiske behandling blev intensi-
veret, og der blev givet ketogen diat. P4 tiendedagen
blev han anfaldsfri. Han fik da fem antiepileptika
samt ketogen diet. Der blev suppleret med i.v. im-
munglobulin. P4 elvtedag fik han igen hyppige an-
fald, og han blev atter respiratorbehandlet. Det var
ikke muligt at reducere behandlingen inkl. midazo-
lam, uden at han fik anfald. P4 dag 18 kom han af re-
spiratoren og ophgrte med den ketogene dizet uden at
fa recidiv. P4 26. dagen havde han to fokale anfald og
fem dage senere et generaliseret anfald. Han blev ud-
skrevet pa 39.-dagen i valproatbehandling. Efter 12
méneder havde han fortsat komplekspartielle anfald
med og uden generalisering. Der kunne ga en uge
uden anfald, men han kunne ogsé have 1-4 anfald
mange dage i traek trods behandling med valproat,
phenytoin og clobazam. Han klarede sig angiveligt
over middel i skolen.

Der blev fundet normale forhold ved: autoim-
mun encefalitisantistofpakke, to gange MR-skanning
af cerebrum, undersggelse af spinalveeske med celle-
tal, maling af proteinkoncentrationen, dyrkning af
spinalvaske to gange, viruspolymerasekadereaktion,
undersggelse for infektion med Borrelia og flatbaret
encefalitis.

Der var fplgende unormale fund: poststreptokok
neurologisk syndrom-antistofpakke var positiv for
antistof mod calmodulin-dependent proteinkinase II
(CaKMII): 134 IE (referenceveerdi < 99 IE), hvilket er
foreneligt med forudgdende streptokok gruppe
A-infektion.

DISKUSSION
FIRES er en alvorlig epileptisk encefalopati, som op-
stér akut hos raske bgrn efter en infektion. P& bag-
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grund af beskedne og inkonsistente parakliniske fund
og manglende fund ved genetisk udredning [5] kan
der anlaegges forskelligt syn pé en mulig patogenese.
Nogle har fundet, at FIRES bedst kan forstds som en
kronisk epilepsi med eksplosiv start [3], andre har
foresldet en immunologisk atiologi [1]. Fund af anti-
stof mod CaKMII, som indgar i mange cerebrale sig-
nalprocesser, kan tale for, at det beskrevne sygdoms-
tilfzelde havde en immunologisk arsag. Det er typisk
vanskeligt at erkende sygdomsbilledet, for der er gaet
mange dage, evt. mange uger. Diagnosen er grund-
leeggende en eksklusionsdiagnose, men det er vigtigt,
at den overvejes tidligt af hensyn til adgang til inten-
sivt terapiafsnit, hyppige eeg-mélinger, optimal an-
tiepileptisk behandling inkl. ketogendizet og forventet
omfang af resurseforbrug. For alle parter er det vig-
tigt at kende det langvarige forlgb og prognosen.

SUMMARY

Anne Helene Andersen & Lars Kjaersgaard Hansen:

Febrile infection-related status epilepticus in a child after a
common infection
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A 13-year-old boy developed seizures and intractable status
epilepticus a week after having had a sore throat. Ketogenic diet
possibly had some effect. Antibodies to calmodulin dependent
protein kinase Il were found and could possibly suggest an
immunologic aetiology.
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