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Hemikonvulsivt hemiplegisk epileptisk syndrom
hos pige med adrenogenitalt syndrom
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Hemikonvulsivt, hemiplegisk, epileptisk (HHE)-syn-
drom er en tilstand, som hos bgrn under fire &r kan
forarsages af et feberinduceret krampeanfald [1].
Anfaldet udvikler sig ubehandlet til status epilepticus
(SE) med samtidig hemiplegi ipsilateralt til kram-
perne.

Neuroradiologisk kan der pavises unilateralt ce-
rebralt gdem i den akutte fase, gradvist erstattet af
cerebral hemiatrofi [2]. Sequelae ses i form af moto-
riske og evt. kognitive symptomer samt oftest be-
handlingsresistent epilepsi.

Atiologien er fortsat ukendt, men incidensen er
faldende i den vestlige del af verden, hvilket muligvis
kan tilskrives et bedre sundhedssystem med bl.a. vac-
cinationer og hurtigere behandling [3].

Sygehistorien har indgéet i en oversigtsartikel
om ketogen dieet som behandling for SE [4].

SYGEHISTORIE

En knap tre r gammel pige, som havde velbehandlet
adrenogenitalt syndrom, blev indlagt med fgrste-
gangsfeberkramper efter et halvt dggns anamnese
med feber og opkastninger. Hun fik i det folgende
dggn gentagne kramper med treekninger i de hgjresi-
dige ekstremiteter og manglende gjenkontakt. Kram-
perne blev behandlet med diazepam, midazolam og
valproat. Den vanlige hydrocortisondosis pd 7 mg var
blevet gget relevant i hjemmet, og ved indleggelsen
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Pa MR-skanningsbil-
lede af patienten i
sygehistorien 11
mdr. efter status
epilepticus ses bety-
deligt substanstab
og dilatation af
hgjre ventrikel-
system.

blev der desuden behandlet med i.v. givet hydrocorti-
sonsuccinat 3 x 10 mg.

Der blev foretaget lumbalpunktur, som viste nor-
male forhold. En CT viste generaliseret cerebralt
p¢dem, dog helt overvejende i venstre side. Pga. fort-
satte kramper blev hun intuberet, overflyttet til en in-
tensivafdeling og sat i behandling med fosphenytoin
foruden bredspektrede antibiotika og aciclovir.

Sepsisbehandlingen blev endret til meropenem
efter en bloddyrkning, som var positiv for Strepto-
coccus pneumoniae. En elektroencefalografi (EEG)-
overvagning viste initialt sveert abnorme forhold med
2-4/5 Hz-aktivitet og affladede perioder over venstre
hemisfere.

Forlgbet pé intensivafdelingen var praeget af
sveert traktable kramper, som blev behandlet med mi-
dazolam, phenytoin, topiramat og phenobarbital. Der
blev pédbegyndt behandling med ketogen dieet pa
sjettedagen, og fgrst herefter kunne hun udtrappes af
midazolaminfusion og komme ud af sit refrakteere
SE. En MR-skanning, som blev foretaget pa femteda-
gen, viste tiltagende gdem i venstre hemisfaere med
pget perfusion samt et lille pdem i hgjre hemisfeere.
En MR-skanning efter 14 dage viste aftagende pdem
pa venstre side og minimal affektion af hgjre hemi-
sfeere. EEG’et viste fortsat sveaert abnorme forhold
med udtalt dempning over venstre hemisfaere, men
uden epileptisk aktivitet.

Hun blev ekstuberet efter 21 dage og var tilta-
gende vagen, men med en slap hgjresidig hemipa-
rese. Venstre side var frit beveegelig. Hun blev ud-
trappet af den ketogene dizt og fortsatte i medicinsk
antiepileptisk behandling.

I genoptraningsforlgbet var der hurtig fremgang
af de motoriske symptomer med selvsteendig gang,
men en mere beskeden fremgang pé det sproglige
omréde. Seks maneder senere fik hun epilepsi med
2-5 fokale epileptiske anfald dagligt, hvor hun pa et
splitsekund faldt forover, samtidig med at hun havde
4-5 myoklone ryk i hgjre arm. Et EEG viste sharp wa-
ves i den venstre temporalregion.

Ud over antiepileptisk behandling blev der med
kortvarig effekt forsggt behandling med ketogen
dieet. Efter tiltagende anfald blev dette seponeret.

Ved opfplgning knap et ar senere var hun ikke al-
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derssvarende udviklet. Hun havde en hgjresidig pa-
rese med gget tonus, daglige epileptiske anfald og
fremtradte sprogligt og kognitivt som en todrig (bio-
logisk alder knap fire &r). En MR-skanning 11 méne-
der efter SE viste tilkommet betydeligt substanstab
med let midtlinjeforskydning og dilatation af hgjre
ventrikelsystem (Figur 1)

Perfussionsstudierne viste normale forhold i ce-
rebellum og hgjre hemisfzere og nedsat perfusion i
hele venstre hemisfare.

DISKUSSION

Sygehistorien stemmer overens med litteraturen mht.
HHE-syndromet, badde hvad angar den akutte pree-
sentation af syndromet med sveert traktable kramper,
hemiplegi og unilateralt gdem set pd MR-skanning,
og hvad angar efterforlpbet med sveer atrofi i den affi-
cerede hemisfaere samt sekundaer behandlingsresi-
stent epilepsi.

Den precise @tiologi er fortsat uafklaret, men
sepsis antages at vere relateret til de omfattende he-
misfere skader, hvor inflammatoriske mediatorer og
en selvforsteerkende pgning af excitabiliteten menes
at veere en medvirkende drsag [2].

HHE-syndromet er en meget sjelden diagnose,
men med karakteristiske MR-forandringer.

Det er essentielt at behandle kramperne sa hur-
tigt som muligt, bade for at forebygge udvikling af
syndromet og for at begraense evt. sequelae, der er
teet knyttede til varigheden af SE [2].

Det kan ikke udelukkes, at barnets kongenitte
adrenogenitale syndrom har haft betydning for ud-
vikling af syndromet [5].

SUMMARY
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Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome in a girl with
adrenogenital syndrome
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Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy (HHE) syndrome is a very
rare condition caused by a fever-associated status epilepticus
causing various degrees of hemiplegia and secondary epilepsy
affecting children under the age of four. The aetiology is not
fully understood. We report a case of a two-year-old girl with
adrenogenital syndrome presenting with HHE syndrome in the
course of a bacterial septicaemia.
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