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Erhvervede demyeliniserende sygdomme i centralner-
vesystemet (CNS) omfatter multipel sklerose (MS),
akut dissemineret encefalomyelitis (ADEM), transvers
myelitis (TM), opticus neuritis (ON), gvrige klinisk iso-
lerede syndromer og neuromyelitis optica-spektrum-
sygdom (NMOSD) [1]. MS er en kronisk sygdom med
gentagne attakker, hvorimod ADEM hyppigst forekom-
mer efter en infektion og kun en enkelt gang [2, 3].

ADEM er et polyfokalt klinisk CNS-attak med ence-
falopati. MR-skanning af hjernen viser ofte diffuse, ikke
velafgreensede, store (1-2 cm) leesioner i den hvide sub-
stans. Til forskel er MS defineret ved to eller flere ikke-
encefalopatiske CNS-attakker, som forekommer med
mindst 30 dages mellemrum og involverer mere end et
omrade af CNS. Tid og sted-kriterierne for MS kan ogsé
vises vha. MR-skanning af hjerne og rygmarv [1].

g FIGUR 1

Incidensrater for erhvervede demyeliniserende sygdomme (ADS) hos bern i Danmark i perioden 2008-2015 opdelt pa aldersintervaller
0-5, 6-11 og 12-17 &r. ADS er opdelt i aldersintervaller for at illustrere, at incidensen af de forskellige sygdomme varierer meget gennem
barndommen. Den farste gruppe »ADS« viser, at incidencen af ADS stiger kraftig i puberteten. De folgende to grupper viser »monofasisk
ADS« og »recidiverende (kronisk) ADS«, hvor det tydeligt fremgar, at recidiverede ADS (f.eks. multipel sklerose (MS)) er yderst sjaeldent
for 12-arsalderen. De efterfalgende grupper viser de enkelte ADS-fsenotyper. Saledes ses det, at akut dissemineret encefalomyelitis
(ADEM) er den hyppigste ADS inden 12-arsalderen, hvorimod incidensen af de svrige ADS stiger efter 12-arsalderen, szerligt MS, opticus
neuritis (ON) og evrige klinisk isolerede syndromer (CIS). Kun et barn havde neuromyelitis optica (NMO) [2].
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I Danmark udvikler ca. ni bprn (< 18 ar) MS, og syv
bern udvikler ADEM hvert ar, men ADEM er hyppigere
hos bgrn under 11 &r, hvor MS er sjelden (Figur 1).
Derimod stiger incidensen af MS kraftigt fra 15-arsal-
deren [2]. Incidensen af ADEM kan vare behaftet med
usikkerhed pga. et diffust klinisk billede og forvirring
om de diagnostiske kriterier.

SYGEHISTORIE

En 13-arig, tidligere rask dreng fik influenzasymptomer
med feber og opkastninger. Der tilkom gget sgvnbehov,
men ikke yderligere eendring i adferd eller bevidst-
hedsniveau. Symptomerne bedredes ikke, og pé dag
syv fik han brystsmerter og parastesier i fodderne. P4
dag ni kunne han ikke gé. P4 dag 11 kunne han ikke
marke, nér han skulle tisse (hvilket fortog sig dagen ef-
ter). Ved neurologisk undersggelse fandtes normal kog-
nitiv funktion, normale kranienerver, normal kraft og
sensibilitet i armene, men hyperrefleksi i bde over- og
underekstremiteterne inklusiv udvidede refleksogene
zoner, sensibilitetsgreense midt pa thorax svarende til
TH3, ekstensivt plantarrespons bilateralt, nedsat kraft
ibenene og gangbesvear. Man pabegyndte initialt sep-
sisregime pga. den pavirkede almentilstand pa indlaeg-
gelsestidspunktet. Cerebrospinalvaeske (CSV)-undersg-
gelse pé dag 12 viste leukocytniveau pd 115 mio./1
(100% mononuklere), proteinniveau pa 0,88 g/1 (for-
hgjet) samt normalt glukoseniveau, immunglobulin
(Ig) G-indeks og oligoklonale bdnd. Dyrkning af CSV
var uden bakterier, og fglgende CSV-undersggelserne
var alle negative: borrelia-IgG, cytomegalovirus, ente-
rovirus, Epstein-Barr-virus, herpes simplex 1- og 2-
virus og varicella zoster-virus. I plasma fandtes nega-
tive antimyelin oligodendrocyt-glykoprotein (MOG)

og aquaporin-4-antistoffer. MR-skanning af neuroak-
sen pé dag 12 viste abnorme forhold (Figur 2). Han

fik herefter intravengs behandling med methylpredni-
solon dagligt i fem dage og derefter en peroral pred-
nisolonkur pa fem uger. Dagen efter pdbegyndelse af
methylprednisolonbehandling var der klar klinisk frem-
gang med bedring i gangen og tiltagende regression af
sensibilitetsforstyrrelserne, men han udviklede sveere
dysastesier i underekstremiteterne. Han var naesten
fuldt restitueret pd dag 18, og en gjenundersggelse
viste ikke tegn p& ON.

DISKUSSION

Patienten i sygehistorien havde klinisk et akut medul-
leert tvaersnitsyndrom. Han sov meget og kunne saledes
godt have encefalopati. Encefalopati defineres som
endring i bevidsthed (f.eks. konfusion eller koma) eller
adferdseendring, som ikke kan forklares af feber, syste-
misk sygdom eller postiktale symptomer [1]. Tilstede-
vaerelse af encefalopati taler for ADEM (og imod TM).
ADEM er sjeldent debutsymptom ved MS, men i et

u FIGUR 2

MR-skanning viser et sagittalsnit af patientens hjerne og cervi-
kale rygmarv. Skanningen er foretaget pa dag 12 i sygdomsforle-
bet og var uden supratentorielle forandringer, men viste T2-hyper-
intense ikkekontrastopladende forandringer i hjernestammen

og medulla spinalis. Forandringerne var ikke karakteristiske for
multipel sklerose.
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dansk studie har man pavist, at 20% af bgrn med TM
udviklede enten MS eller NMOSD efter fire ars opfelg-
ning [3, 4]. Selvom bgrn med ADEM sjeldent har gen-
tagne attakker, har en tredjedel stadig sequelae med
neurologiske problemer, kognitive problemer eller
treethedsproblemer efter fire ar [3]. De demyelinise-
rende forandringer, der sés pd MR-skanningen hos pa-
tienten i sygehistorien, var atypiske for bade MS og
NMOSD og sad i hjernestammen (som ved rombence-
falitis) og diffust i hele medulla (som ved myelitis).
MOG er et protein, som findes pd myelinskeder og
oligodendrocytter i CNS. Antistoffer mod MOG ses ved
debut hos 55% af bgrnene med ADEM, men kun hos
4% af bernene med MS [5]. Séledes var risikoen for se-
nere udvikling af MS hos patienten i sygehistorien mu-
ligvis hgjere, fordi han ikke havde MOG-antistoffer.
Pavisning af MOG-antistoffer ser ud til at veere seerlig
vigtig, hvis patienten har endnu et attak, og den pri-
meere analyse er derfor vigtig som baseline-veerdi.
Forbigdende MOG-antistoffer ses hyppigst hos bgrn,
der har haft et enkeltstiende ADEM-attak. Derimod ses
persisterende MOG-antistoffer ved recidiverede non-
MS-sygdom (anti-MOG-syndrom), f.eks. gentagne epi-
soder med ADEM eller ADEM efterfulgt af ON. Bade
aquaporin-4 og MOG-antistoffer skal undersgges i se-
rum, da et negativt svar i CSV kan veere falsk negativt.
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Negative anti-myelin cligodendrocyte glycoprotein
antibodies in a boy with acquired demyelinating syndrome
in the CNS
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Acquired demyelinating syndromes are inflammatory
demyelinating CNS diseases. They can be either
monophasic, such as acute disseminated encephalomyelitis
(ADEM), or relapsing, such as multiple sclerosis (MS). In
children, ADEM is more common before puberty, whereas
MS becomes increasingly mare frequent during puberty.
This is a case report of a 13-year-old boy with acute onset of
a spinal cord syndrome and possible encephalopathy. We
discuss relevant diagnostic work-up including testing for
antibodies against myelin oligodendrocyte globulin and
aguaporin-4, treatment, and risk of MS.
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