e
\ y
L e
\.
\ y \
| \.. N
y . £ . g D |
5 Y W &Y 3 o &y y |
4 i o
I | \ AY L 4
4 p i 3 & i
r - - r I
. N 4 h &% & _ B
'A®O LW | Q@
> N i agh

Redigeret af N.Clausen

DANSK P/ZDIATRISK SELSKAB



Forord

Dansk Paediatrisk Selskabs drbog 1983-84 omhandler selskabets aktivite—
ter igennem et dr til og med generalforsamlingen i september 1984.

Bogen indeholder resumeer af indleggene ved drets videnskabeligt fag—
lige meder. Endvidere bringes oplysninger om bestyrelsen, udvalgsmed-

lemmer, regnskab m.v.

Den nesten komplette indsendelse af foredragsresumeer forgger verdien
af aktiviterne ved mgderne. Arbogen leses 1 vore nordiske nabolarde,
hvor de pediatriske afdelinger og universitetsbiblioteker har udtrykt
interesse for fortsat at modtage bogen. Annoncgrernes gkonomiske stot—
te t1l udgivelsen pdskennes.

Lagesekreter Birgitte Kunze~Christensen takkes for sin indsats med at
indsamle og renskrive materiale til &rbogen.
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568. MPDE — 7. oktober 1983 — Rigshospitalet
Mpdeerme CEREBRAL PARESE — BEHANDLING OG PROGNOSE

Programoversigt
1. P. Plum (tidligere Rigshospitalet og @feldt's Optreningsinstitut i
Karlslunde):

Styrketrening af patienter med cerebral parese.

2. S. Brandt (Klinik for Cerebral Parese og Bgprneneurologi, Borger-—
venget, Rigshospitalet).
Cerebral parese erkendt fer 2 drs alderen — opfplgende undersegel—
se efter 10-20 &r.

3. H.R. Lie ("Solbakken", Hpjbjerg):
Tverfaglig behandling af hjemmeboende smabprn med cerebral parese.

4.  B. Russell (Tandklinikken for multihandicappede, Gentofte):
Mundfysioterapi for svert handicappede.

S. K. Taudorf, F. Juul Hansen (Bgrneafd. G, Rigshospitalet, Klinik
for Cerebral Parese og Bprneneurologi, Borgervenget, Rigshospita—
let):

Langtidsprognosen ved cerebral parese.



STYRKETRANING AF PATIENTER MED CEREBRAL PARESE.
P.Plum (tidligere Rigshospitalet & (feldt's optraeningsinstitut 1 Karlslunde).

Da congenit cerebral parese (c.p.) pathologisk-anatomisk beror pd en
beskadigelse af centralnervesystemet (CNS), er det terapeutisk formélstjen-
ligt at fremtvinge en mobilisering af CNS-reserven med det formil at gen-
etablere hjerne- muskelfunktionen mest muligt.

Efter vor erfaring stimuleres hjernens motoriske funktion bedst ved aktivt,
naer-maksimalt muskelarbejde under stigende belastning (styrketrzning). For
at indarbejde den rette baning i CNS mé ¢velserne ikke udfpres med bibehold-
else af forhindenverende fejlstillinger, men disse bgr korrigeres i storst
mulig udstrakning. Endvidere tranes muskler, der er for korte, i den lengst
mulige position og for lange muskler traenes i den kortest mulige position.

Dyskinesi og dyskoordination behandles bedst med styrketrazning af de store
muskelgrupper.

Medfpdt motorisk dyskoordination og taleretardering (beskrevet af forf. som
"“ikke~tale, ikke-hoppe' og af Lier og Michelsen som 'tumlere og fumlere')
reagerer godt pd systematisk styrketrzening af krop og lemmers store muskel-
grupper.

De til meddelelsen hgrende film var optaget pd Rigshospitalet af forf. og
af @feldt pd Behandlingscentret i Naestved (for oligofrene) og pd @feldt's
optraeningscenter i Karlslunde og viste det kliniske forlgb, uden og med
behandling, hos en rakke patienter med c.p., med medulla spinalis lidelser
og med 'ikke-tale, ikke-hoppe' - syndromet.

Stersteparten af patienterne blev vist ved hjzlp af to film, der simultant
demonstrerede patienten under udfgrelse af den samme bevagelse eller
pvelse, for og efter behandlingen, en form for fremvisning, som letter
vurderingen af behandlingsresultatet og som ikke tidligere er anvendt.

Da bevazgelseshandicappede ofte har muskelsmerter, vistes til slut
tilstanden for og efter 60 minutters gvelsesbehandling hos tre patienter med
akut hold i ryggen.
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OPFPLGNING AF B@RN, MISTENKT FOR CEREBRAL PARESE, UNDERS@GT
I 1962 F@R DE VAR TO AR GAMLE.
S.M. Brandt (Klinik for cerebral parese og bgrneneurologi,

Borgervanget 11, Rigshospitalet).

33 fgrstegangsundersggte spadbgrn er opdelt i 5 primar-
diagnostiske grupper, nemlig A) Obs. for c.p., B) Lette tegn
pd c.p., C) "Slappe bgrn", D) Moderate - svare tegn pd c.p.,
E) Sertilfalde.

Der ggres rede for forlgbet hos bgrnene i hver gruppe.
Opggrelsen viser, at diagnosen c.p. er vanskelig hos spade,
og en sikker diagnose kan sjaldent stilles uden fortsat ob-
servation.

Ca. halvdelen voksede til uden tegn pad c.p. Ca. 1/3 viste
sig med arene at vere intelligensretarderede og mdtte under-
vises under forsorg for evnesvage. Ikke alle disse var bdde
evnesvage og havde c.p.

Hvor det var skgnnet ¢gnskeligt, var bgrnene sat i hjemme-
behandling med kontrol hos fysioterapeut og lage, og denne
hjemmebehandling matte ofte suppleres med ambulant behand-
ling gennem Arene, enten ved kliniken, ved vanfgreforsorgs-
skole eller ved institutioner under forsorg for evnesvage.

P& grund af hjerneskadens varierende manifestationstids-
punkt og meget varierende, uforudsigelige, grad, har man ik-
ke fundet det muligt at afggre, om den ivarksatte behandling
eller barnets individuelle reparationsmekanismer har varet
mest afggrende for den cerebrale pareses forlgb i de fgrste
barnedr. Senere under opvaksten, hvor kontrakturrisiko bli-
ver markbar, bgr man selvsagt anse behandling, fysiurgisk
og/eller ortopadkirurgisk for ubetinget ngdvendigt. Vore er-
faringer fra f¢r 1950 ved Samfundet & Hjemmet for Vanfgre,
hvor fysioterapi - og navnlig postoperativ sddan - blev for-
sgmt, stgtter dette.

12



TVERFAGLIG BEHANDLING AF HJEMMEBOENDE SMAB@JRN MED CEREBRAL
PARESE.
H.R. Lie ("Solbakken", BHgjbjerg).

Foredragets formdl er at prasentere en tvarfaglig behand-
lingsstrategi overfor hjemmeboende smdbgrn med cerebral pa-
rese og redeggre for samarbejdsrelationer og overordnede be-
handlingsprincipper.

Solbakken er en boinstitution i Arhus Amts Socialcenter
for bgrn og unge med motoriske handicap. I 1972 blev der e-
tableret et tidligt stimulationsprogram overfor hjemmeboende
bgprn (specielt 0-6 arige), bag hvilket der stdr et tvarfag-
ligt sammensat vejleder- og behandlerteam. Dette team omfat-
ter i dag fglgende personer/fagomrdder: Forstander og soci-
alradgiver, lage, fysio- og ergoterapeut, talepadagog i bgr-
nehave og i legetek og leder af hj=zlpemiddelvarksted. En
psykolog er midlertidig tilknyttet.

Over en 7-arig periode (1975-1982) er der i det tidlige
stimulationsprogram optaget i1 alt 245 smdbgrn med vidtgdende
fysisk handicap. I alt 68, eller knapt 30%, af disse nytil-
meldte bgrn, var bgrn med cerebral parese.

Til 12 af disse 68 cerebral parese bgrn har man ydet rad-
givning og vejledning overfor familie og daginstitution,
medens de resterende - godt 80% - tillige har modtaget be-
handling.

Inden indsatsen igangsettes, gennemfgres der en bred funk-
tionsvurdering af barnet, hvorefter behandlingsindsatsen af-
tales mellem teamets fagpersoner. Vejlednings- og behand-
lingsindsatsen tager sit udgangspunkt i barnets funktionsni-
veau.

Der redeggres for indikation og indhold i musikterapien,
fysio- og ergoterapi og svgmmeterapi efter Halliwickmetoden.
Endvidere beskrives samarbejdsrelationer til primer sundheds-
tjeneste, hospitalsvasen, social- og undervisningsforvalt-

ning samt de tidligere sarforsorgsgrene.
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MUNDFYSIOTERAPT FOR SVERT HANDICAPPEDE.
Bjgrn G. Russell (Sygehusafdelingen for multihandicappede, KAS Gentofte).

Multihandicappede bgrn og unge har ofte problemer i sutte-, synke-
og tyggefunktionen (dysphagi). Dysphagibegrebet dzkker ogsd savlen og
rumination.

Problemernes stgrrelse varierer afhengig af handicappets art, og i
en tidligere undersggelse (Russell 1976) af 297 multihandicappede bgrm
i alderen fra 2 til 20 fandtes, at 36% havde dysphagi. 10% af den un-
dersggte gruppe havde ingen hovedkontrol, og ingen af disse patienter
var i stand til at tygge deres mad, selv om de aldersmessigt skulle kun-
ne. 1% af den samlede undersggte gruppe kunne ikke synke.

I forsgg pd at hjxlpe denne kategori patienter til en bedre 'mund-
funktion" har forfatteren udarbejdet stimulationsgvelser af de periorale
muskler. @velserne har varet foretaget saom passiv-, ledet aktiv—-, aktiv
stimulation eller modstandsgvelser, udfgrt umiddelbart fgr et maltid i
2-3 minutter.

Undersggelsesmaterialet bestod af 30 multihandicappede patienter med
cerebral parese i alderen 3 maneder til 16 ar, 13 piger og 17 drenge.
Behandlingsperioden var 2 mdneder til 2 Ar. Kontrolgruppen bestod af 35,
17 piger og 18 drenge, med tilsvarende handicaps, og med en observations-
tid pd mindst 3 ar. Vurderet udfra funktionsniveau fandtes ingen e&ndring
i kontrolgruppen. I forsggsgruppen fandtes en markant funktionsforbed-
ring hos 26. 5 viste en bedre labefunktion, og hos 3 fandtes ingen ef-
fekt.

Den mdlrettede stimulation af labe-, kind- og tungemuskulaturen pd-
virker spytkirtlerne og medfgrer ¢get salivation. Denne fgrste reaktion
pd stimulationsgvelserne kammer efter en uge til 14 dages forlgb og ple-
jer normalt at vare et par mineder, indtil patienten har lart at synke
bedre. Ved stimulationsgvelserne opnis en bedre koordination og styrke
af de periorale muskler, herunder ogsi af de gverste svelgmuskler. Fra
musc. orbicularis oris glider muskelstrgg i forbindelse med musc. bucci-
nator, og fibre fra denne insererer sig i raphe pterygomandibularis, der
ogsd giver insertion til de gverste pharyngeale konstriktorer. Konstrik-
tormusklen fortsztter posteriort og medialt og mgdes i midtsagittal pla-
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net med den kontralaterale muskel i den mediane raphe. Stimulationsgvel-
serne af labernes og kindernes muskuwlatur kan derfor tankes at pavirke
de pharyngeale konstriktormuskler og hermed stimulere mundfunktionen.

Undersggelsen er stgttet af den tidligere Andssvageforsorgs forsknings-—

midler.

15



LANGTIDSPROGNOSEN VED CEREBRAL PARESE
K. Taudorf, F.J. Hansen (Rigshospitalet, berneafdeling G,

Klinik for Cerebral Parese og Berneneurologi).

Forlebet af cerebral parese (CP) afhznger af sygdom-
mens sverhedsgrad, de ledsagende handicap og af behandling-
en. Man har hidtil anset CP-patienternes tilstand for at
vere stationer nar veksten var afsluttet. Men er den det?
44 CP-patienter i alderen 29 til 33 &r er efterundersegt og
interviewet. De udger 5 &rgange af CP-patienter fra Ambula-
toriet for Handicappede Bern, Rigshospitalet med diagnoser-
ne hemiplegia, para ~/diplegi og athetose, der er fulgt fra
barndommen til de var udvoksede (i gennemsnit behandlet i
14 ar og 8 mdr.).

Fra journalerne er registreret forleb og behandling i barn-
dommen samt status ved afslutning. Gennem interview og un-
dersegelser er forleb og behandling efter afslutningen samt
patienternes nuvarende sociale og somatiske status registre-
ret.

Patienternes handicapscore var enten uandret eller forver-
ret fra afslutningen til ca. 30 &rs alderen. 24 patienter
havde behandlingsbehov p& undersegelsestidspunktet. 9 havde
behov for ortopadisk operation, 8 for intensiv e@velsesbe-
handling, 5 for korrektion af antispastica og 2 for korrek-
tion af antiepileptica. Kun f& af de 44 patienter havde
taget behandlingsinitiativer efter afslutningen.

34% af patienterne var gift eller samlevende, 25% havde
bern. 52% var fuldt socialiseret, 7% var arbejdslese og 41%
fik invalidepension. Den sociale og civilstandsme@ssige prog
nose bestemmes ikke kun af det motoriske handicap. Dgsé de
ledsagende handicap (intelligens, tale og sansedefekter)

har stor betydning.
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569. MODE — 4. november 1983 - Rigshospitalet
EXTRAORDINER GENERALFORSAMLING

Programoversigt

Valg af dirigent.
Valg af tilforordnet til Specialistnevnet.
Forelaggelse og droftelse af Fremtidsudvalgets betenkning:

"Dansk pediatri frem til 4ar 2000".

a.

Redegorelse fra Fremtidsudvalgets formand, professor J.C.

Melehior.
Kommentar fra
Kommentar fra
Lochte.
Kommentar fra

Kommentar fra

f. Kommentar fra

. Kommentar fra

almenpraktiserende lege, Gert Almind.

praktiserende speciallege 1 bernesygdomme, Jens

hospitalslege, Niels Chr. Christensen.
bernekirurg, Ole Henrik Nielsen.
professor, dr.med. B. Zachau-Christiansen.
yngre pediater, Elma Scheibel
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REFERAT AF EKSTRAORDINAER GENERALFORSAMLING I DANSK PEDIATRISK SELSKAB
den 4. november 1983

Else Andersen valgtes til dirigent.

Som tilforordnet til Sundhedsstyrelsens spectialistnevn opstillede Knud
Petersen og Niels Chr. Christensen som kandidater. Bestyrelsen anbe—
falede at undgd en kombination af dette hverv med posterne som udvalgs—
formand og kursusleder, dvs. af den bedgmmende og den administrerende
funktion. Knud Petersen var ikke enig. Niels Chr. Christensen valgtes
ved skriftlig afstemning.

Debat om FREMTIDSUDVALGETS BETENKNING:
Redegerelse fra Fremtidsudvalgets formand, professor J.C. Melchior.

Betenkningen som den foreligger idag er resultat af godt 2 drs arbejde.
Det foreslds, at man vesentligt koncentrerer sig om kapitel IV, og ©
resumé indeholder dette folgende:

Med hensyn til afdelingerne md vi forvente dem endret med en ¢get ambu—
lant virksomhed.

Afdelingerne ber ogsd tilstrebe, at begrn, der © ojeblikket ligger pd
ikke-padiatriske afdelinger, bgr udnytte eventuel ledig kapacitet pd

de egentlige berneafdelinger.

Udvalget peger pd, at skadestuerne bgr indrettes vesentligt mere bgrne-—
venlige end tilfeldet er de fleste steder.

Spectallagepraksis har under udvalgsarbejdet endret sin prognose vesent-
ligt © gunstig retning efter den nye overenskomst i forsommeren 1983.

Som noget nyt peger udvalget pd oprettelsen af distriktspediatri. Dette
ber tilstrebes, sa der er faste stillinger, uanset hvortil tilknytnin—
gen mdtte vere, og funktionen skal ferst og fremmest vere en konsulent—
og kontaktfunktion over for den primere sundhedssektor og social—- og
sundhedsforvaltningen.

Skolelageordningen bgr bevares og geres tiltagende atraktiv, ogsd for
pediaterne.

Det tidligere serforsorgsomrdde er et vigtigt og pd mange mider saerdeles
truet omrdde. Her peges pa muligheden for at opretholde handicapteam
lokalt.

Af andre emner peges der pd foreldre—bgrn kontaktgrupper, pd adolescens—
medicinen og ligeledes pd padiaterens ¢gede indsats inden for admini-—
stration og information.

Spectal legeuddannelsen bpr centreres om de tidligere B-afdelinger. An—
tallet af specialleger under uddannelse er udvalget ikke enigt om, men
ma afgive for dette omrdde en delt indstilling.

Efteruddannelsen bgr styrkes med alle til rddighed stdende midler.
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Subspecialiseringen, som kan falde inden for 3 delfunktioner 1) grenspe-—
etalisering 2) ekspertomrdder 3) interesseomrdder, md vi nok fra pedia-
trisk side erkende forst og fremmest vil g& pd ekspertomrdderne i folge
de informationer, vi er i besiddelse af fra de centrale administrative
organer.

Uddarmelse af andre er serdeles vigtig, spectelt tenkes der her pd vor-
dende almen medicinere, der nu kan tilbydes stillinger inden for den
pediatriske blok med de mange yngre reservelagestillinger, de senere &
har medfoert.

Dette er en rent swmmarisk gennemgang af spectelt kapitel IV i betenk-
ningen og skulle gerne danne stikord for den efterfolgende debat.

Kommentar fra almenpraktiserende lage - Gert Almind.

Betenkningen kommer som en forelegbig kulmination af en debat om padia—
triens m&ln:)zg tndhold. De brede kapitler om bgprnefamiliens stilling,
samt om sundhedstilstand og sundhedsproblemer giver en god baggrund
for kapitlet om fremtiden.

Efter min mening indeholder betenkningen kun forslag, som begr kunne
stpttes af almenpraksis.

Det ma vare rimeligt og muligt at overfeore flere bern fra voksenaf-
delinger til begrneafdelinger. Dette skulle fore til mindre reduktion
end planlagt af semgetal pd& berneafdelinger og til gengeld mere reduk-
tion pd voksenafdelinger.

Skal praktiserende pediatere have et storre arbejdsfelt, skal det
nok 1 hgjere grad hentes fra de (voksende) pediatriske ambulatorier end
fra almenpraksis. For de fleste specialer har det veret kendetegnende,
at enhver ny nedsat spectallege ret hurtigt har fdet rigeligt arbejde
- dertil en pen venteliste. Dette har ikke varet karakteristisk for
praktiserende padiatere.

Distrikts-padiatri er som skitseret i betenkningen en god idé. Det
er vigtigt, at det samarbejde pa primert niveau mellem sundhedsplejer—
sker og almenpraktiserende laeger, som trods ofte uhensigtsmessig struk—
tur, langsomt opbygges, ikke slds 1 stykker af en distriktspediater.
Som distriktspediatrien er skitseret v betenkningen behgpver der ikke at
opstd problemer. Men det vil kreve en betydelig behendighed fra den til-
kommende distriktspediater.

Udvalget foreslar, at paediatrien stort set overtager det "tungere"
serforsorgsklientel. Det er nok tkke nogen darlig idé for dette klien—
tels skyld — men det bgr vel blive ved det "tungere’.

Andre omrdder kraever en stor og bred indsats, f.eks. stof- og alko-
holmisbrug hos bgrn og unge og bgrnemishandling. Det undrer mig, at be—
tenkningen ikke har beskrevet en rekke oplagte opgaver overfor sidst—
nevnte.

Forslaget om 3 mdneders pediatrisk ansettelse i almen medicinsk ud-
dannelse kan jeg uforbeholdent tilslutte mig.
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Kommentar fra praktiserende speciallage 1 bernesygdomme - Jens Lechte.

Der omtales tndledningsvis enkelte fejl ¢ de 3 forste kapitler. Der gjor—
des opmerksom pd, at det samlede billede af arbejdet i speiellegepraksis
stod lidt svagt i forhold til hospitalssektorens.

Den nye honorering for arbejdet t speciallwgepraksie har omstder bragt
gerningen pa lige fod med marge andre specialer i praksissektoren.

Indlegget koncentreredes om den nye figur, distriktspediateren, som
betenkningen nok ser lidt for optimistisk pd. Alene stillingsbeskrivel-
sen og indplaceringen © det nuverende sundhedssystem ogsd 7 relation
til f.eks. almemprakstis ~ skgnnes at ville volde problemer, ligesom de
npdvendige penge € en sparetid kunne forventes bevilget med en vis treg—
hed.

Selve tdeen i den distriktspediatriske funktion blev stottet varmt,
ogsd det, at den kumne drives fra sqvel de paediatriske afdelinger som
fra speiellegepraksis. Fra begge stder kunne der, ud over arbejdet, der
allerede udferes efter modellen, tilbydes konsulentfunktion honoreret
enten efter konsulentoverenskomsten eller over sygestkringen. Sidstnevn—
te bpr da udvide antallet af ydernwmre, specielt i omrdder, hwor en pe-
diatrisk speciallegepraksis—funktion er et oplagt alternativ. Og sam—
fundspkonomisk formentlig den billigste lesning.

Sidst 1 indlegget efterlystes en form for vejledning af vordende og
nye specialleger, bl.a. med hensyn til geografiske muligheder, arbej-
dets eventuelle sarlige karakter og negdvendig supplerende uddannelse.
Selskabets bestyrelse, uddannelsesudvalg eller nynedsat permanent ud—
valg foreslds palagt denne opgave.

Kommentar fra hospitalslaege - Niels Chr. Christensen.

Det er blevet en stor og grundig betemkning, som indfrier de forventnin—
ger om overblik og overordnede synspunkter, der var stillet, og jeg er
entg 1 de fleste tilgrundliggende synspunkter. Betenkningen er sver at
lese, da den stedvis er upracis i sprogbrug og veg 1 preciseringen af
synspunkterne.

Jeg tror, at ustikkerheden pd fagets egenart er baggrund for vor veg-
hed 1 afgrensning af vore ansvarsomrdder i forhold til almen medicin og
1 at ekspertomrdder og subspecialisering vesentligst synes udviklet pd
grund af og dirigeret af andre fags strandhugst i vore grenseomrdder.

Beskrivelsen af de pediatriske funktioner, stikring af frihed for so-
matisk sygdom m& suppleres med sikring af frihed med somatisk sygdom.

De tre karakteristika for sygdomme hos bern, skal preciseres og fol-
ges af konklusionen, at leger, der behandler bern, skal have en uddan-
nelse, der sikrer viden om disse forhold.

Overfor almen medicin skal det preciseres, at den laegelige behandling
af kronisk syge og handicappede beorn bgr varetages af padiatere.

Varetagelsen af omsorgen for svert psykisk og fysisk handicappede
(tidligere Serforsorgsomrddet) er kun fd steder pd vej til at finde en
tilfredssttllende form. Begrebet "Handicapteam" er for mangetydigt til
at de © den beskrevne form kan indfores og i beskrivelsen mangler ogsd
det ngdvendige samarbejde med andre legegrupper.
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Vi md sigte pd forskellige samarbejdsformer med leger og andre be-
handlere, hvor padiatere md indtage en samordnende rolle, og hvor ar-
bejdet mé udgéd fra de pediatriske afdelinger.

Et udvalgsarbejde omkring organisation af dette arbejde kunne fremme
denne udvikling.

Jeg er enilg i, at funktionsomrdder svarende til det beskrevne under
"pigtriktspediatri! md tages op, men ikke i, at det skal varetages af
én enkelt dertil ansat person.

Almen pediatri ber prioriteres over grenspecialisering. Det udeluk-
ker ikke ekspertomrdderne.

Interesseomrdder og ekspertomrdder er uddarnelsesvejledende og forsk-
ningsstimilerende. Derfor ber de defineres og ogsi interesseomrdderne
defineres positivt og blandt andet rumme de centrale pediatriske omrd-
der som vekst, ernering, infektion, psykosomatiske sygdomme foruden de
gengse omrdder som endokrinologi - cardiologi - neonatologi ete.

Kommentar fra bgrnekirurg — Ole Henrik Nielsen.

Bernekirurgerne betragter padiaterne som vore allierede og Dansk Pedia—
trisk Selskab som vort taleregr. Vi er derfor skuffede over, at bgrneki-
rurgien tkke er behandlet i betenkningen.

Vi er bekymrede over den aktuelle situation. Nedskeringer truer over-—
alt, og vor afdeling er allerede beskdret.

Vi deler pediatriens bekymring over nedleggelse af bgrmeafdelinger,
men ger opmerksom pd, at nedleggelse af blot een bgrnekirurgisk afde-
ling er tdentisk med udsletning af specialet og dermed en katastrofe.

Den okonomiske situation, yngre legers overenskomst samt betalings—
ordningen for Rigshospitalet har tilsarmen givet afdelingen problemer
i form af faldende patienttilgang og vanskeligheder med at rekruttere
kvalificeret personale. Fremmede afdelingers leger uden erfaring med
born er blevet imvolveret v vagtarbejdet.

Resultatet kan blive ¢del@®ygende for den bernekirurgiske ekspertfunk—
tion, hvis ngdvendighed ikke bestrides. Kun fa har imidlertid indset, at
forudsetningen for at bevare ekspertisen er en fungerende afdeling med
selvstendigt personale i alle situationer. Den stab, som krever hertil,
er for stor til en afdeling med 25 senge og lavt patienttal.

Den almindelige indstilling har veret, at bernekirurgisk afdelings
arbejdsomrdde er indskremket til de meget specielle tilfelde. Af de
nevnte grunde er det imidlertid ngdvendigt, at afdelingens patientgrund-
lag forpges, samt at sengeantallet bringes op til det dobbelte. Vi be-
hpver alle sjellandske pediateres stette hertil og deres hemvisning af
pattenter med kirurgiske sygdomme. De argumenter, som gelder for beva-
relsen af padiatri som selvstendigt speciale, gelder fuldt sd godt for
bornekirurgien, og bern med kirurgiske lidelser har krav p& adgang til
samme niveau af ekspertise som andre pediatriske patienter.

Dette indleg legger naturligvis ikke op til nogen konflikt mellem
paediatri og begrnekirurgi, men snarere til en felles kamp mod de fakto-
rer, som for gjeblikket truer den optimale behandling af bgrnene — her-
under iser betalings— og kautionsordningen for lands-landsdelssygehus.
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Kommentar af professor, dr.med. B. Zachau-Christiansen.

Fremtidsudvalgets rapport med etablering af distriktspediatri i Dammark
er spendende og banebrydende, men dermed forlades et princip for den
ekstranosokomielle pediatri, som jeg har veret med til at arbejde for
igennem &rene 1 sqvel DBO's som DPS' bestyrelse.

Det er naturligt, at ndr man ser, at der er en vis succes bag di-
striktspsykiatrien, s& vil man forsgge med distriktspediatri, og det er
ogsd meget muligt, PLO bedre kan affinde sig med en distriktspediater,
end PLO ellers kunne tenke sig at dele bgrnene med.

Ud fra FAS' helt klare tanker om at steotte de praktiserende spectial-
leger og ogsé skolelagerne, har den hidtidige mdlsetning, © hvert fald
for mig, veret, at pediaterne burde bakke op omkring skolelageordnin-
gen, ogsd hvis den engang kommer til at hedde skolesundhedstjenesten,
da skolelagearbejde er atrraktivt arbejde for pediatere, og at en kom-
bination af skolelaegegerning suppleret med pediatrisk speciallegeprak-
sts burde vere attraktiv. Hertil kommer, at etablering af et socialpe—
diatrisk ekspertomrdde, som foresldet af speciallegekonmissionen, kun—
ne styrke den ekstranosokomielle pediater, ligesom der, jevnfer den
soctalpediatriske initiativgruppes forslag, vil vere gode arbejdsmulig-
heder for en soctialpediater.

Jeg mq selvfolgelig 1 dette efterdr erkende, at betenkningen om sko—
lesundhedstjenesten har sagt, at bgrn 1 dag kun fejler noget psykoso—
etalt, at PLO tkke har villet tillade, at skolelegerne har noget at g¢-
re med handicappede smdbern, og at hele skolelageordningen miske nu
stér for fald pd grund af lenkampen for kr. 200,— i timen for leger an—
sat under kommunernes soctal- og sundhedsforvaltning.

Principielt vil jeg synes, at det var rigtigt, at Dansk Pediatrisk
Selskab © ¢jeblikket stettede skolelagerne; en vedtagelse af de di-
striktspediatriske tanker vil nok af mange blive taget som et yderlige—
re spark til det betremgte skolelegearbejde. Jeg vil bestemt tro, at
man uden for sygehusene vDkke vil mene, at der er brug for begge slags
"borne lager”.

Det er selvfelgelig en "politisk” vwurdering, om pediaterne skal kam-
pe for skolelaegerne eller komme med et alternativ, selvom det selvfel-
gelig ikke er temkt som et alternativ; det er faktisk det, der skal ta-
ges stilling til den 4. november 1983.

Selvom Dansk Paediatrisk Selskab ved medet den 4. november 1983 matte
ga tnd for distriktspediatrien, hiber jeg alligevel, at der vil blive
mulighed for at vedtage en resolution til stgtte for skolelegerme. En
vedtagelse af distriktspediatritanken vil utvivlisomt wnuliggere den
soctalpediatriske ekspert, og dermed ogsd meget vel bernelaegers adgang
til mere administrative funktioner overfor bgrn, dem vil de kommende
mere teoretisk uddannede samfundsmedicinere sd tage sig af.

Resumerende vil jeg derfor gerne overfor Dansk Pediatrisk Selskabs
medlemmer pege pd, at jeg har forstdelse for, at selskabet forsgger om
det er muligt at fd begrebet distriktspadiatri i sygehusregi accepteret
1 Darnmark. Jeg ma dog pd det bestemteste advare imod, at dette skal
medfere, at det af speciallegekommissionen foresldede pediatriske eks—
pertomrdde socialpediatri opgives. Resultatet af at opgive dette eks-
pertomréde, og at, i et hvert tilfelde indirekte, som betenkningen g¢r,
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opdele pediatrien i neurcpediatri, anden pediatri og bernekirurgi, vil
meget let medfere at en rekke pediatriske funktioner bliver overtaget
af voksenneurologer med kort pediatrisk uddannelse, af samfundsmedici-
nere uden pediatrisk uddannelse, af beormepsykiatere og af sundhedsple-
Jersker.

Resumé af kommentar fra yngre pediater - Elma Scheibel.

Det er vigtigt, at man indenfor pediatrien med en betenkning ger sig
tanker om, hvor og hvordan arbejdet for bern og bgrnefamilier kan bed-
res, og hordan uddannelsen hertil kan optimeres.

I betenkningen afgrenses pediatrien overfor andre fagomrdder, og det
findes Ts@r af betydning, at man overfor bernepsykiatri argumenterer
for, hvorfor den '"nye sygelighed” hgrer ind under pediatri.

Udvalget md under sit arbejde have fundet nogle vesentlige omrdder, hvor
en gget pediatrisk indsats kunne vere formilstjenlig og har sd kaldt
denne funktion for distriktspediatri. Der er fremkommet en meget omfat-
tende funktion, som spender vidt bdde over 1 embedslaegers og skolelegers
arbejdsomrdde, og det synes tvivlsomt, om en enkelt person kan opfylde
det. Forhibentlig bliver der mulighed for at arbejde med distriktspedia-
tri pd trods af, at det nok vil kreve ggede ressourcer.

Betenkningen fremhaver betydningen af en bredt uddanmet bernelwmge, og at
uddannelsen derfor ikke ber foregd udelukkende pd hpjt specialiserede af-
delinger. Jeg finder det dog npdvendigt, at den uddannelsessegende pd et
tidspunkt, og bedst i undervisningsstillingen, er pd en afdeling af en
vis sterrelse, f.ex. pd mere end 50 senge eller 2-3.000 ambulante beseg.
Mindre afdelinger vil tkke have det tilstrekkelige patientunderlag, som
er ngdvendigt for undervisningen. At alle paediatere skal vere bredt ud-
dannede, og at det herudover er ngdvendigt med opdyrkning af specialvi-
den indenfor pediatrien, findes helt vesentligt for at berettige fagets
bestden.

For at kunne deltage i en politisk debat ber der vere en viden om hvor
mange begrn, der har hvilke sygdomme og hvem, der bgr ses af enten en
almen bernelege eller af en bornelege, der desuden har en subspecialise—
ret viden. Disse tal mangler, og jeg finder dem ngdvendige at have som
baggrund for, hwor mange bornelager der i fremtiden ber uddannes og til
hilke arbejdsomrdder.

Der udtrykkes til sidst gnske om, at der fortsat arbejdes med pediatri-

ens fremtid, og at det vil lykkes at f& gemmemfert nogle af de ideer,
som udvalget har fremsat.
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DEBAT

Betenkningens feorste 3 kapitler kommenteredes af Troels Lyngbye, som
satte spprgsmdl ved rapportens accept af, at mange profylaktiske berne-
undersggelser foretages af leger uden pediatrisk specialviden.

Betenkningens kapitel 4 blev kommenteret pa 3 omrdder: Speciallege—
uddannelsen, subspecialiseringen og distriktspediatri.

Special lageuddanne lsen.

Melchior anferte, at specialistnevnet arbejder med at begrense intro-
duktionsuddannelsen pd grenspecialiserede afdelingen for at laegge dem
over pd de sterre almene afdelinger. Krasilnikoff, Skakkebek, Hobolth
og Thamdrup fandt, at betenkningen er grundig med hensyn til gemnem—
gangen af socialpediatrien, men udviklingen indenfor den traditionelle
pediatri havde fdet en for beskeden plads. Haahr var enig, men pdpege—
de, at pediatrien ferst © de sidste 15 dr er etableret som selvstendigt
hospitalsspeciale udenfor Kebenhavn. Udvalget har sd taget stilling til
horledes pediatrien kunne brede stg ud 1 amterne.

Krastinikoff og Knud Petersen fandt ikke sd stor forskel pd A og B
afdelingernes tilbud af almempediatri, miske bortset fra Rigshospitalet.
Derfor er kravet om, at uddannelsen skal foregd pd B-afdelinger mindre
relevant.

Krastintkoff spurgte, om udvalget ikke fandt krav om videnskabelige
eller forskningsmessige kvalifikationer vesentligt, hwilket Ole Ander—
sen impdegik med, at betenkningen understreger, at forskning er en fun—
damental ngdvendighed.

Kkrastinikoff, Thamdrup, Knud Petersen og Jergen Bent Andersen fandt
ikke, at betenkningen 1 sin foreliggende form var egnet til fremsendel-
se til politikere og andre udenfor pediatriens kreds.

Dirigenten foreslog, at der i1 et resumé til betenkningen blev sldet
fast, at det er vigtigt at bevare og videreudbygge den traditionelle
pediatri, men at man derudover mé beskrive de omrdder, Wor man kan
komme ud i marken.

Melehior var entg 1, at betenkningen kunne danne grundlag for ud-
formning af et opleg, der kan sendes til administrationer, Sundhedssty-
relsen og andre instanser.

Subspecialiseringen.

Jorgen Bent Andersen, Ramsge, Krasilnikoff og Karsten Hjelt gik ind for
formaliseret subspecialisering og advarede mod diffuse begreber som in-
teresseomrdder eller ekspertomrdder. Scheibel og Ole Andersen fandt, at
det eksisterende sundhedsvesen har vist, at der udmerket kan vere per—
soner med spectalviden uden at man npdvendigvis har formaliserede ud-
dannelseskrav og diplom.

Haahr oplyste, at de ¢vrige nordiske lande har felgende subspecia—
ler: Finland: der tages en specialuddannelse og derefter 2 dr inden—
for specialomrédet efterfulgt af eksamen for allergologi, cardiolog<,
neonatologi og berneneurologi. Dertil overvejes oligofrenologi. Sveri-—
ge: Neurologi, allergologi, cardiologi, rehabilitering, og man gnsker
neonatologi og onkologi. Norge: Ingen formaliseret subspectalilsering
og ingen planer herom. I Darmark er der 20 grenspecialer og af ekspert-
omrader kun medicinsk allergologi. Haahr fandt, ligesom Vagn Holm, at
der kun indenfor neurologi og allergologi er behov for mere end en pe—
diater med specialviden i Danmmark. @vrige subspecialiserede omrdder ber
have lands— eller landsdelsfunktion.

Gunnar Nielsen pdpegede, at de seneste stillingsopslag har indeholdt
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bemerkninger om, at man gnskede ansggere med specielt kendskab til sig-
nerede interesseomrdder. Hobolth opridsede, at §14-kravene primert ta-
ler om almen pediatrisk uddannelse, derudover er der mulighed for, at
man kan annoncere efter personer med spectalviden, men §14-udvalget
har frardadet lokale afdelinger at sgge efter eksperter.

Brock Jacobsen afviste rapportens henstilling om ikke at fokusere
pd belegningsprocenter. Betenkningsresuneet bgr konkretisere, at ind-—
lagte bern ber vere 1 pediatriske senge.

Thamdrup erindrede om, at bernekirurgernes nepdrid skyldtes de van—
skelige visitationsregler, og betemkningsresumeet bgr indeholde noget
om bgrnekirurgien.

Dirigenten afrundede med at rapportens resumé ber indeholde betragt-
ninger om ngdvendigheden af at have pediatere med spectialviden.
Distriktspediateren.

Ingomar papegede, at offentlig ansettelse af distriktspediater vil af-
skere mulighed for pression mod det offentlige system.

Dissing fandt distriktspediatriens opgaveomrdde sd vidt spendende,
at det krever flere personer.

Vagn Holm og Haahr erindrede om, at betenkningen understreger, at
distriktspediatriens arbejdsomrdder kan dekkes efter forskellige model-
ler afhengig af lokale forhold.

Klebak gtk ind for at indfere distriktspediatri som naturlig konse—
kvens af Sundhedsstyrelsens betamkning om udflytning af arbejdsopgaver
fra sygehusvesen til primer sundhedssektor og fandt, at funktionen skal
vere et subspectale.

Pragh mente, man har glemt det arbejdsomrdde, der ligger for danske
pediatere i international relation, specielt 7 U-landene.

Dirigenten bemerkede afsluttende, at Niels Chr. Christensen og Ka-
strup havde anbefalet, at der nedsettes et udvalg til behandling af
serforsorgsproblemerne, og Lechte havde foresldet et udvalg til vejled-
ning af vordende spectalleger samt at debatten mitte resultere i et re—
sumé, der kan sendes til amter, ministerier og Sundhedsstyrelsen.

Ref.: N. CLAUSEN
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570. MPDE - 2. december 1983 — Julemgde © Domus Medica
Mpdeemne ANOREXIA NERVOSA — ADIPOSITAS

Programoversigt

1. K. Tolstrup (Bprnepsykiatrisk afd., Rigshospitalet):
Forlgbet af anorexia nervosa — somatisk, psykisk og socialt.

2. F. Quaade (Endokrinologisk afd., Hvidovre Hospital):
Adipositas hos bgrn - patogenese og terapt.
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FORL@BET AF ANOREXIA NERVOSA - SOMATISK, PSYKISK OG SOCIALT.
K. Tolstrup, Rigshospitalets bgrnepsykiatriske afdeling.

Copenhagen Anorexia Nervosa Follow-up Study omfatter 151
patienter med den reviderede diagnose anorexia nervosa,
indlagt konsekutivt 1960-1976 p& Rigshospitalets bgrnepsy-
kiatriske, voksenpsykiatriske og medicinske afd. A. Efter-
undersggelsen fandt sted 4-22 &r efter primerkontakten pa
Rigshospitalet og bestod for 80% af probandernes vedkommen-
de af et intensivt semistruktureret interview. Pa efterun-
dersggelsestidspunktet var 9 patienter de¢de, hvoraf 2 eller
3 af sygdommen, medens 6 eller 7 havde suicideret. Ca. halv-
delen af de overlevende var raske somatisk og psykisk og
socialt veltilpassede, ca. 1/4 havde kronisk anorexia ner-
vosa og den sidste fjerdedel frembgd forskellige psykiatri-
ske diagnoser - undersggelsen er ikke fardiganalyseret med
hensyn til bl.a. de prognostiske faktorer og behandlingsre-
sultaterne. Andre delprojekter vedrgrer vakst- og menstrua-
tionsforhold fgr, under og efter sygdommen, og probander-
nes senere reproduktion og foraldrefunktion. Den forelgbige
totalopggrelse fastslar, at sygdommen har en alvorlig prog-
nose med en ikke ubetydelig dg¢delighed og tilbgjelighed til
kronificering, men ogsd med en opmuntrende tilbgjelighed til
fuldstendig restitution.
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ADIPOSITAS HOS B@RN - PATOGENESE OG TERAPI.
F. Quaade (Hvidovre Hospital, Endokrinologisk afdeling,
Kgbenhavn) .

Svaer bgrneadipositas er i Danmark en ret sjzlden til-
stand men lettere grader forekommer hyppigt og vil ofte
persistere livet ud. Etiologien er multifaktoriel og der-
for ogsd i nogen grad milieubetinget, men ufuldstandigt
forstidede arvelige faktorer g¢gr sig staerkt gazldende. Ned-
sat motorik (kropsladhed) er en vigtig vedligeholdende -
og sommetider ogsd initierende ~ faktor. Behandling af
bgrneadipositas er s&rlig vanskelig af flere grunde: 1. u-
fuldstendig motivation og viljestyrke hos patienten 2. am-
bivalens hos familiemedlemmerne, specielt moderen 3. nutri-
tionelle hensyn til vakst og udvikling.

Drastisk behandling, som er effektiv hos adipg¢se voksne,
kan derfor sjzldent anvendes. Det galder langtidslavkalo-
riediet med proteinpulver som eneste naring, og det galder
ogsa de ventrikelsparrende kirurgiske indgreb, fordi de
forudsatter diaztetisk disciplin.

Det anbefales, at terapien af adipgse bgrn organiseres
efter gruppeprincippet. Nye ernaringspadagogiske principper
bpr forsgges, f.eks. hdndtering af fgpdemiddelportioner an-
skueliggjort ved isokaloriske symboler ("briksystemet").
Fysisk aktivitet (legemsgvelser og sport) bgr opmuntres
mest muligt. Dette er mindre svart end traditionel dizte-
tisk restriktion og har appetitregulatoriske, metaboliske

og psykologiske fordele.
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571.

M@DE — 6. januar 1984 - Rigshospitalet
Mpdeemne FRIE FOREDRAG

2.

30

Programoversigt

C. Grytter, M. Arrge, J. Scheibel, G. Detlefsen & J. Junge (Bprne-
afd. og obstetrisk afd., FAC Hillered og Institut for Medicinsk
Mikrobtologi, Kebenhavn):

Chlamydia trachomatis infektioner hos gravide og spedbgrn.

K. Taudorf & K.F. Michaelsen (Borneafd. G, Rigshospitalet og Bgr-—
nehospitalet pd Fuglebakken):
Anfaldsfenomener hos bern fordrsaget af kulilteforgifining.

I. Asmussen (Rigshospitalet):
Den fystiologiske mislyd ved hjertestetoskopi — en mulig genese.

I. Asmussen (Rigshospitalet):
Kromatinforandringer 1 blodkar fra nyfedte bern, hvis medre har
re¢get under svangerskabet.

F. Ebbesen & J. Nyboe (Neonatalafd. GN og Statistisk afd., Rigs-
hospitalet):
Postnatale endringer 1 plasma—albuwnins evne til at binde bilirubin.

K. Hjelt, P.C. Grauballe, P.A. Krasilnikoff & S. Winther Rasmussen
( Berneafd., KAS Glostrup og KAS Gentofte samt Institut for Medicinsk
Mikrobiologi, Kebenhavn):

Nosokanielle rotavirusinfektioner.



CHLAMYDIA TRACHOMATIS INFEKTIONER HOS GRAVIDE OG SPADBORN.
C. Grytter, M. Arree, J. Scheibel, G. Detlefsen & J. Junge {(Berneafde-
lingen og obstetrisk afdeling FAC Hillered & Institut for Medicinsk

Mikrobiologi, Kebenhavns Universitet).

Chlamydia trachomatis (C.t.) serotype D-K kan under fedslen smitte
barnet og medfere conjunctivitis og pneumoni. Conjunctiviten ses 4.-
21. dag, er ofte primert unilateral med edematese, rede ejenomgivelser
og muces, evt. purulent, sekretion. Forleb over uger, senere kan der
hos fa bern pavises micropannus, follikler og ar i conjunctiva, evt.
med synsnedsattelse. Kan i 3 - 12 ugers alderen felges af en afebril
pneumoni med ter hoste, takypne, evt. apne- og cyanosetilfaelde. Forleb
over een til flere maneder med persisterende krepitation og bilaterale
interstitielle infiltrater samt hyperinflation p& rentgen af thorax.

Vi C.t. dyrkede i graviditetsuge 36 ialt 893 kvinder fra urethra
og cervix. Hos 33 (3.7%) kunne C.t. pavises. Af de vaginalt fedte C.t.
eksponerede bern indgik 18 sammen med 9 ueksponerede kontrolbern i den
videre undersegelse, hvor de fulgtes med kliniske undersegelser, C.t.
dyrkning og specifik IgG serologi til 6 méneders alderen. Ingen af de
ueksponerede, men 9 (50%) af de eksponerede fandtes koloniserede: B
havde signifikant titerstigning, 1 vekst fra conjunctiva + rectum, 6
vekst fra nasofarynx eller trachea. Blandt de koloniserede fandtes 5
tilfelde med recidiverende conjunctivitis, hos de resterende 18 bern
kun 3 tilfelde. Spaltelampeundersegelse af de symptomatiske bern viste
normale @jne. Blandt de koloniserede fandtes 1 tilfzlde af mulig chla-
mydiapneumoni. Ingen af bernene havde almensymptomer, alle var i normal
vekst og trivsel.

Vi konkluderer -~ i uoverensstemmelse med visse udenlandske under-
segere - at der fra en padiatrisk synsvinkel ikke er behov for scree-

ning af gravide for Chlamydia trachomatis.
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ANFALDSFANOMENER HOS BBRN FORARSAGET AF KULILTEFORGIFTNING.
K. Taudorf & K.F. Michaelsen (berneafdeling G, Rigshospital-
et & Bernehospitalet pa Fuglebakken).

I begyndelsen af 1983 blev der med godt 1 méneds inter-
val indlagt 2 bern p& kebenhavnske berneafdelinger efter
henholdsvis besvimelsestilfalde og grand mal anfald, som
senere viste sig at vere fordrsaget af kulilteudvikling fra
gasvandvarmere. De 2 bern og deres familiemedlemmer havde
igennem flere maneder hyppigt haft symptomer pa kuliltefor-
giftning i form af hovedpine, kvalme, opkastninger, tr=zthed
og temperaturforhejelse.

Efter disse 2 tilfelde af primert miskendt kulilteforgift-
ning, er der foretaget en nermere undersegelse af forgift-
ningsfaren ved bygasvandvarmere i Kebenhavn. I alt 124 hus-
stande med 5 liter bygasvandvarmere omfattende 241 personer
indgik i undersegelsen. Hver person blev interviewet med
henblik p& symptomer pd kulilteforgiftning og hver gasvand-
varmer blev undersegt teknisk, blandt andet blev kulilte-
udskillelsen malt.

20 (16%) af de undersegte gasvandvarmere udviklede kulilte-
mangder over 0,1 vol.% og er sdledes potentielt livsfarlige.
Symptomscoremedianen var signifikant hejere blandt personer
hvis gasvandvarmer udviklede kuliltemazngder sterre eller
lig 2 vol.% sammenholdt med gruppen med kulilteudvikling
mindre end 0,1 vol.% (p < 0,05). Frekvensen af besvimelser,
kramper, hovedpine, trazthed og dé&rlig koncentration var
signifikant forskellig for de tilsvarende grupper (p <
0,05).

Som konsekvens af undersegelsen er der indfert nye regler
for installation af gasvandvarmere. Disse regler skaber
ikke fuld sikkerhed for brugerne fer 1990. Det er derfor
fortsat vigtigt at vere opmerksom péd kulilteforgiftning som

drsag til anfaldsfznomener, specielt hos bern.
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DEN FYSIOLOGISKE MISLYD VED HJERTESTETOSKOPI - EN MULIG
GENESE
INGER ASMUSSEN, Rigshospitalet

Mislyd ved hjertestetoskopi hos bgrn er oftest tegn pd
hjertesygdom. Oplagt hjertesyge er bgrnene, nir der er
kliniske tegn pd& hjertelidelse, men en del har kun en mis-
lyd. For den gvede vil det oftest vare relativt let at
rubricere en del af disse bgrn som hjertesunde, men med en
fysiologisk mislyd, som de vil vokse sig fra. Mislyde ma
dog have en &rsag.

Ved indfgrelse af ekkokardiografi har man f&et en non-
invasiv undersggelsesmetode til belysning af det arbejdende
hjertes strukturer og opbygning.

I et konsekutivt ekkokardiografisk materiale fra
cardiologisk laboratorium, Rigshospitalet, blev 348 patien-
ter unders¢ggt med ekko. De fleste var voksne. 8 % havde
strenge, der gik tvars gennem hjertekamrene i venstre side
af hjertet; sdledes 4 % i venstre ventrikel, 4 % havde
extra cordae til mitralen og 1 % strenge i venstre atrium.
Morfologisk bestar disse strenge dels af fibrgst vav, dels
af muskelfibre. Strenge i hjertet er et obligat fund hos
en del dyr (f&r, kalv, hund). Umiddelbart synes det ten-
keligt, at disse strenge ved kontraktion, udspanding eller
ved blodets turbulens kan give &rsag til "fysiologiske"
mislyde. Sa&dvanligvis karakteriseres den fysiologiske
/vibratoriske mislyd da ogsa som "ndr man slir en streng
an"!

Ved hjertets vakst gges hjertekamrenes mal, og det
kan tenkes, at disse strenge "springer" med deraf fglgende

ophgr af den fysiologiske mislyd med alderen.
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KROMATINFORANDRINGER I BLODKAR FRA NYF@DTE B@RN, HVIS M@DRE
HAR R@GET UNDER SVANGERSKABET

Inger Asmussen, Rigshospitalet.

Under svangerskabet forbindes tobaksrygning med risiko for
fostret i form af aborter, dgdfgdsler, for tidlig fgdsel,
pramaturitet, small for date, lav fgdselsvaegt m.m.

De risici for helbredet man sadvanligvis forbinder
med rygning s& som aterosklerose og cancer tanker man sjzl-
dent pd i forbindelse med nyfgdte.

Undersggelser af blodkar fra nyfgdte bgrn af rygere
sammenholdt "blindt" med aldrig-rygeres bgrn har dog vist
en aktiv aterogenetisk proces i ryger-bgrnenes blodkar fra
navlesnoren.

Ligeledes har ultrastrukturelle undersggelser af nav-
lesnorskarrene (barnets blodkar) desuden vist @ndringer i
kromatinets morfologi. Disse @ndringer, der bestdr af op-
treden af meget fint granulerede omr&der i cellekarnen, er
identiske med fund, der tidligere kun er observeret i cel-
ler fra cancersvulster hos mennesket. Kromatinforandringer-
ne blev observeret "blindt" i navlesnorskar fra rygere,
aldrig hos ikke-rygere.

Undersggelser pa dyr har i ryger-eksperimenter vist en
signifikant g¢get cancerforekomst blandt afkom af "rygere".

Undersggelser, der vurderer langtidsprognosen for bgrn
af storrygere (> 10 cigaretter dagligt) md vare indiceret
med henblik pd rygning som drsag til aterosklerose/cancer

hos unge.
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POSTNATALE ANDRINGER I PLASMA-ALBUMINS EVNE TIL AT BINDE BILIRUBIN.
F. Ebbesen & J. Nyboe (Neonatalafdeling & Statistisk afdeling,
Rigshospitalet, Kgbenhavn).

Plasmakoncentrationerne af totalt albumin, ukonjugeret bilirubin
og reserveallumin for bilirubinbinding blev bestemt hos 407 raske,
nyfgdte bprm af forskellig alder op til 8 dage. Reservealbuminkoncentra-
tionen blev bestemt med 4 (C)-MADDS (monoacetyldiaminodifenylsulfon),
san er en ligand, der konkurrerer med bilirubin am albumins bindings-
pladser. Den fraktion albumin, der var i stand til at binde bilirubin,
blev bestemt som summen af koncentrationernme af bilirubin og reserve-
albumin, divideret med total albuminkoncentrationen. Vor data viste,
at denne fraktion var lav (gennemsnitlig 0,36) og ikke andredes i de
forste 24 levetimer., I denne periode var den uafhengig af barnets
maturitet, udtrykt enten ved fgdselsvagt eller gestationsalder. Fra
ankring 24. levetime begyndte fraktionen at stige. Denne stigning
fortsatte indtil 60 timer efter fgdslen, hvorefter der ikke kunne
observeres nogen andringer i den de fglgende 5 dage. Det niveau, den
bilirubinbindende fraktion ndede 60 timer efter fgdslen, var relateret
til barnets maturitet: Det ¢gedes med stigende fgdselsvagt op til
3000 g. og med stigende gestationsalder op til 275 dage, hvor den
gennemsnitlig var ca. 0,58. Den bilirubinbindende fraktion af albumin
var uvafhengig af kgnnet.
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NOSOKOMIELLE ROTAVIRUSINFEKTIONER

K.Hjelt; P.C.Grauballe; P.A.Krasilnikoff og S.Winther Rasmussen (Bgr-
neafdelingerne KASGlostrup og KASGentofte samt Institut for Medicinsk
Mikrobiologi, Kgbenhavns Universitet).

P3 bgrneafdelingen KASGlostrup undersggtes igennem en 12-mdneders pe-
riode den mikrobielle &rsag til tilfalde af nosokomiel akut gastroente-
ritis (AG). Patienter med nosokomiel AG blev undersggt for forekomsten
af rotavirus, patogene tarmbakterier og parasitter i faces. P& den bag-
grund kunne tilfeldene opdeles i 2 ®&tiologiske grupper - én rotavirus-
gruppe 0g en non-rotavirus gruppe. Den evt. mikrobielle drsag til AG i
sidstnevnte gruppe kunne ikke pévises.

Antallet af patienter med nosokomiel rotavirus AG og non-rotavirus AG
var henholdsvis 17 og 6. 1 samme 12-m&neders periode blev 47 bgrn med
“samfunds-erhvervet" (SE) rotavirus AG indlagt i afdelingen. Sa®son- og
aldersfordelingen af de to grupper nosokomiel AG svarede til de respek-
tive grupper hospitaliserede SEAG. Tilfalde med nosokomiel non-rotavi-
rus AG var spredte og optrddte enkeltvis. Det samme gjaldt halvdelen
af patienterne med nosokomiel rotavirus AG, medens sygdommen hos de @v-
rige patienter fandt sted under en epidemi i et abent smdbgrnsafsnit.

Opkastning og diaré var mindre udtalte symptomer hos patienter med no-
sokomiel rotavirus AG sammenlignet med hospitaliserede SEAG. Med hensyn
til de gvrige symptomer fandtes imidlertid ingen forskel de to grupper
imellem.

Nosokomiel rotavirus AG forlangede patientens hospitalsophold med gen-
nemsnitlig 3.8 dage. Ca.40% af patienterne med nosokomiel rotavirus AG
havde symptomer pd& gvre luftvejsinfektioner eller fik antibiotika. S&-
ledes formodede klinikerne ofte,at disse forhold var drsag til patientens
diarésymptomer, medens den egentlige drsag var rotavirusinfektionen.

P38 baggrund af undersggelsen foresldes nye retningslinier for isolation
af patienter med rotavirus AG i h&b om at reducere antallet af disse til-
falde.
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572. MPDE - 3. februar 1984 —~ Rigshospitalet
Mgdeemne FRIE FOREDRAG

Programoversigt

1. C. Grytter (Berneafd., FAC Hillered):
Et barn med cpliact og kronisk aktiv hepatitis.

2.% I. Westphall, P. Rgrdam, J. Fog Pedersen (Bgrneafd., Kir.afd.,
og Ultralydlab., KAS Glostrup):
Choledochussten diagnosticeret ved ultralydscanning hos 11-drig
dreng.

3. K.E. Petersen, E. Hasch & P.-E. Kofoed (Bgrneafd. og Ultralydlab.,
Kolding og Pediatrisk afd., Odense):
Ultralyddiagnosticeret galdesten hos en 5 mdr. gammel dreng.

4.% N. Andersen & I. Sggaard (Neurokir.afd., Odense):
Termokonduktion ttl vurdering af ventrikuloatriale og ventriku—

loperitoneale shunts.

5. F. Giuittler (J.F. Kennedy Instituttet, Glostrup):
Strategien for restriktionsenzym analyse af DNA med genspecifikke
sonder (probes).

6. F. Giittler (J.F. Kenmedy Instituttet, Glostrup):
Prenatal- og heterozygoti diagnostik af PKU ved analyser af re-
striktronsenzym—spaltede DNA-fragmenter med en phenylalaninhydro—

xylase gen—specifik sonde (probe).

7. K. Brondum Nielsen (J.F. Kennedy Instituttet, Glostrup):
Fragilt X-syndrom. Kliniske og cytogenetiske aspekter belyst ud
fra undersegelse af 15 danske familier.

* Referat ikke modtaget.
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ET BARN MED CBLIACI OG KRONISK AKTIV HEPATITIS.
C. Grytter (Barneafdelingen, FAC Hillerad).

Der beskrives en pige, som 6 &r gammel far konstateret celiaci.

I relation til gluten-provokation 4 &r senere indlegges hun med et he-
patitis-lignende billede som primert svinder pa fornyet glutenfri kost
for fa méneder senere at recidivere. Der er starkt forhejet IgG, i hele
forlebet hypogammaglobulinemi A og ingen paviselige autoantistoffer.
Leverbiopsi viser kronisk aktiv hepatitis (CAH) med makronodul@r cirro-
se. Barnet bliver asymptomatisk med normale leverfunktionsparametre un-
der immunosuppression (prednison og Imurel).

Ud fra sygehistorien diskuteres en mulig patogenetisk mekanisme i
form af glutenmprodukters eventuelle toksiske virkning p& leveren fulgt
af en immunologisk, muligvis autoimmun, proces hos et individ der via
sin vaevstype (HLA-DR 3,7) er disponeret for en defekt interaktion mel-
lem de immunregulatoriske celler. Leverpavirkning ved celiaci er tid-
ligere beskrevet, men ikke udvikling af CAH i relation til glutenprovo-
kation.

Endvidere diskuteres et udredningsprogram ved hepatitis hos bern.
Blandt leverbiopsikriterier legges vegten pd 1) kliniske eller bioke-
miske abnormiteter ved ejensynlig akut hepatitis persisterer mere end 2
- 3 méneder, 2) akut hepatitis med hypergammaglobulinazmi, autoantistof-
fer (specielt ANA) eller nedsat PP samt 3) recidiv af akut hepatitis.
Herved vil man fange den autoimmune eller idiopatiske CAH, der er til-
gengelig for behandling. CAH debuterer i 50 - 60% af tilfeldene hos
bern akut og i 40 - S0% af tilfeldene er der cirrose-dannelse pa diag-

nosetidspunktet, hvorfor tidlig diagnose er af stor betydning.
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ULTRALYDDIAGNOSTICERET GALDESTEN HOS EN 5 MDR. GAMMEL DRENG.
K.E. Petersen, E. Hasch & P.-E. Kofoed (bgrneafdelingen og
ultralydlaboratoriet, Kolding sygehus & padiatrisk afdeling
H, Odense sygehus).

Da drengen var ca. 4% m&ned gammel bemzrkede man, at
han virkede gul i huden, der kom gradvis tiltagende icterus
med mgrk urin og kitfarvet affg¢ring. Se-bilirubin 173 mi-
kromol/l, forhgjet alanin-aminotransferase, aspartat-amino-
transferase, lactatdehydrogenase og basiske fosfataser.

Ved ultralydscanning fandtes et 5 x 5 mm stort konkre-
ment med typisk slagskygge og let dilaterede galdegange,
bekrzftet ved r¢ntgenoversigt over galdevejene.

HIDA-isotopundersggelse tydede p& total aflgbshindring
i galdevejene.

Der foretoges choledochotomi med stenfjernelse.

De mulige @tiologier til galdesten i den tidlige barn-

alder diskuteres.
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1. STRATEGIEN FOR RESTRIKTIONSENZYM ANALYSE AF DNA MED GEN-
SPECIFIKKE SONDER (PROBES). 2. PRENATAL- OG HETEROZYGOTI
DIAGNOSTIK AF PKU VED ANALYSER AF RESTRIKTIONSENZYM-SPALTE-
DE DNA-FRAGMENTER MED EN PHENYLALANINHYDROXYLASE GENTSPECI-
FIK SONDE (PROBE).

F. Glittler (John F. Kennedy Instituttet, Glostrup)

En human lever cDNA-rekombinant sekvens pa 1,4 kb viste sig
at have en baseskevens, der var mere end 90% homolog med
basesekvensen for rotte lever phenylalanin hydroxylase cDNA,
syntetiseret ved revers transcription.

Denne humane lever phenylalanin hydroxylase [324 cDNA-probe
samt udvalgte restriktionsenzymer anvendtes i en analyse af
polymorfisme omkring det humane phenylalanin hydroxylase lo-
cus. Analyse af DNA isoleret fra tilfzldige personer uden
kendte tilfzlde af PKU i familien, afslerede 12 forskellige
alleler, fordrsaget af base-udskiftninger i phenylalanin hy-
droxylase gen regionen.

Analyse af lymfocyt-DNA separeret fra blodprgver fra dan-
ske PKU-familier, afslgrede kobling mellem de gennem forde¢-
jelse med restriktionsenzymer opndede DNA-fragmenter i phe-
nylalaninhydroxylase genregionen og PKU-allelet.

PKU-familierne udvalgtes efter fplgende kriterier: det skul-
le gennem hyppige reevalueringer af PKU-barnets phenylalanin-
tolerance vare godtgjort, at barnet (bgrnene) havde den
klassiske, svere form for PKU med lav phenylalanintolerance.
Yderligere skulle barnet have en eller flere s¢skende, der
ikke har PKU. Endelig skulle kombinationen af foraldrenes
fenotype, bedgmt ud fra phenylalanin belastnings-undersggel-
ser, vere forenelig med, at de ville fa& bgrn med den klas-
siske form for PKU.

I alle de undersggte familier var det muligt at pavise med
hvilket DNA-restriktions-fragment PKU-allelet segregerede.
Dette gjaldt ogsd eentydigt i en familie med to PKU-bgrn.
Hos alle sgskende uden PKU kunne det pavises, at de enten
havde arvet et (var heterozygote for PKU) eller ingen (nor-
male homozygote) af forazldrenes DNA-fragmenter med hvilket
PKU-allelet segregerede. Analyse af DNA-fragment-mgnsteret i
en enkelt familie under anvendelse af to restriktionsenzymer
viste verdien af haplotype analyser.

Forelgbige beregninger viser, at prznatal- og heterozygoti-
diagnostik kan tilbydes 75% af alle familier med et PXU-barn.
Gennem igangvarende studier er det mdlet, at kunne udstrakke
dette tilbud til at galde alle PKU-familier.
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FRAGILT X-SYNDROM. KLINISKE OG CYTOGENETISKE ASPEKTER BE-
LYST UD FRA UNDERS@GELSE AF 15 DANSKE FAMILIER.

K. Brgndum Nielsen (John F. Kennedy Instituttet, Glostrup
& Bgrneafdelingen KAS Gentofte).

Det fragile X-kromosom er en nyopdaget cytogenetisk mar-
kgr som kan pavises hos drenge/mand med en sarlig form
for X-bunden andssvaghed.

P& basis af undersggelser af 15 danske familier med
dette syndrom redeggres for de kliniske og cytogenetiske
forhold. Hos voksne mand med syndromet findes foruden ands-
svaghed karakteristiske dysmorfologiske trazk (langt, smalt
ansigt, prognatisme,store grer) samt makroorkidisme.Testes
stgrrelse er ofte 3-4 gange det normale.

Kromosomalt findes et specifikt brud/gap lokaliseret
til den lange arm af X-kromosomet. Afvigelsen pavises al-
drig i loo% af cellerne, og manifestationsgraden er delvis
afhzngig af celledyrkningsomstandighederne. Hos heterozy-
gote kvinder kan det fragile X oftest kun pavises i lav
% af cellerne, og ca 1/3 af obligate heterozygoter viser
ikke afvigelsen.

Patogenesen til de kliniske trak er ukendt. Pranatal

diagnostik er mulig i risikofamilier.
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573. MPDE - 2. marts 1984 - Rigshospitalet

Mpdeemne PEDIATRISK ONKOLOGI

42

Programoversigt

E. Scheibel & J.H. Olsen (Bgrneafd. G, Rigshospitalet og Cancer-
registeret): Cancer i barnealderen. En opgerelse af tilfelde re-

gistreret i Cancerregisteret 1943-1380.

J.H. Olsen (Cancerregisteret): Risitko for sekunder cancer efter

malign sygdom © barnealderen.

C.J. Edeling (Klinisk fysiologisk afd., Frederiksberg Hospital):
Seintigrafi af maligne tumorer hos bern.

M. Yssing (Bgrneafd. G, Rigshospitalet):
Medulloblastomer i Norden.

J. Miiller, N.E. Skakkebek & H. Hertz (Bprmeafd. G, Reproduktions-
biologisk lab. Y, Rigshospitalet og Bgrneafd., Hvidovre Hospital):
Kvantitative undersggelser af testis' histologi hos drenge i be—
handling med cytotoksiske stoffer for akut lymfoblaster leukani.

N.L.T. Carlsen, H. Schreder, P.V. Bro, G. Erichsen, B. Hamborg-—
Pedersen & K.B. Jensen (Rigshospitalet, Arhus Kommunehospital,
Alborg- og Odense Sygehus):

Prognostiske faktorer for 248 danske neuroblastomtilfelde.

N. Kvist og Ole H. Nielsen (Bgrnekir.afd. GK, Rigshospitalet):
Teratomer hos bgrn. 43 tilfelde med 5 forskellige lokalisationer.

N. Clausen (Bgrneafd. G, Rigshospitalet):

Sene recidiver af Wilms' tumorer.



CANCER I BARNEALDEREN. EN OPG@RELSE AF TILFZLDE REGISTRERET
I CANCERREGISTERET 1943-1980.

E. Scheibel & J.H. Olsen (Bgrneafdeling G, Rigshospitalet

& Cancerregisteret).

I alt 5323 cancertilfalde var registreret i perioden
1943-1980 hos bgrn i alderen 0-14 &r, hvilket giver gennem-
snitlig 140 nye tilfazlde per ar - 78 blandt drenge og 62
blandt piger.

En opggrelse af den kg¢ns- og aldersspecifikke hyppighed
i perioden viste en stgrre hyppighed blandt drenge end
blandt piger for samtlige tumorers og for leukamiernes ved-
kommende, mens en gget forekomst hos drenge ikke fandtes
ved hjernetumorer og for samtlige solide tumorer kun tyde-
ligt i de fgrste levedr. Blandt drenge fandtes den stgrste
forekomst af cancer i 3 4rs alderen, blandt piger lidt fe¢r.
Leukami udgjorde 1/3 og var ansvarlig for den ggede fore-
komst i 2-3 4rs alderen. De solide tumorer var hyppigst i
fprste levedr. Hjernetumorerne havde en ensartet aldersfor-
deling.

Opggrelsen af det Arlige gennemsnitlige antal nyopstde-
de cancertilfalde i perioden inddelt i syv 5-&rs perioder
og en sidste 3-3rs periode viste en 40%'s stigning efter-
fulgt af et fald pd ca. 10%. Nar der blev taget hensyn til
#ndringen i alderssammensatningen fandtes en stigning pa
knap 15%. Hyppigheden var uandret ca. 20% stgrre blandt
drenge end blandt piger. Som aldersstandard blev brugt den
midterste periode (1958-1962). Hyppigheden af leukami var
uendret, mens det s8es, at en gget hyppighed af de solide
tumorer kunne tilskrives hjernetumorerne.

Der blev sdledes pavist en stigning i incidensen af
cancer i barnealderen, som dog slet ikke kommer pd hgjde
med den, der er fundet hos voksne.
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RISIKO FOR SEKUNDZR CANCER EFTER MALIGN SYGDOM I BARNEALDEREN,
Jegrgen H. Olsen, Cancerregisteret.

Forekomsten af bgrnetumorer er hgjest i de fgrste 3 levedr, derefter
faldende med laveste niveau i prapuberteten, hvorpd incidensen igen sti-
ger. Den tilsyneladende meget korte latenstid for flertallet af bgrne-
tumorer i forhold til den estimerede latenstid for cancer i voksenalde-
ren kunne indicere, at der i tilfelde af cancerudvikling i tidlig alder
er tale om en sarlig variation i den kancerogene mekanisme. Alfred
Knudson med andre har foreslaet, at et sdkaldt 2-trins mutationsforlgb
gar forud for tumorfremkomst. NAr fe¢rste mutation indtrzffer prmzygotisk,
dvs. i en af foreldrenes kgnsceller, er afkommet i hgjere grad end andre
mennesker disponeret for malign lidelse med tumorudvikling i tidlig
alder og sterre risiko for multible tumorer.

I forlengelse af denne teori har Cancerregisteret set pa samtlige
tilfelde af bgrnetumorer siden 1943, ialt godt 5.000. Disse bgrn med
primer tumor i barnealderen er derefter fulgt til dg¢d eller til udgangen
af 1980 m.h.p. registrering af en sekundar tumor. Ialt 23 tumorer obser-
veres, svarende til 1,1 tumortilfezlde pr. 1.000 observationsdr blandt
mend og 0,8 tumortilfalde pr. 1.000 observationsdr blandt kvinder.

Det er isar primgrtumorer lokaliseret til knogler (osteogene sarco-
mer) og bloddannende organer (akutte leukamier), som giver anledning
til fremkomst af sekundare tumorer.

Det konkluderes, at primartumor i barnealderen ¢ger risikoen for en
sekundar tumor med en faktor 3-4. Eventuel kancerogen effekt af behand-
lingen af primezrtumoren er ikke vurderet. Selvom resultatet ikke kan
tages som et bevis for eksistensen af en prezygostisk variation af teo-
rien om to-trins mutationsmodellen, ma det noteres at undersggelsens ud-

fald er i god overensstemmelse med navnte teori.
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SCINTIGRAFI AF MALIGNE TUMORER HOS B@RN,
C.J. Edeling (Klinisk fysiologisk afdeling, Frederiksberg
Hospital).

Nuklearmedicinske metoder til p&visning af primare og
sekundzre maligne tumorer hos bgrn har betydning for en
preacis stadieinddeling.

Hjernescintigrafi har en trafsikkerhed pa 75% hos b¢rn
med hjernetumor. Dybtliggende tumorer kan kun vanskeligt pa-
vises, da der her er tale om h¢j baggrundsstraling.

Leverscintigrafi hos bgrn er mere ngjagtig til pavisning
af malign tumor end det er tilfaldet hos voksne. De tumor-
typer, som forekommer hos bgrn, akkumulerer ofte 67-Ga i
hgjere grad end det normale levervav, hvilket tilsvarende
kan udnyttes diagnostisk.

Knoglescintigrafi med 99m~-Tc~-fosfonat er indiceret ved
primer og sekundar knogletumor, fordi denne metode kan pa-
vise metastaser tidligere end rgntgenundersggelse. Scinti-
grafi med 99m-Tc-fosfatkomplekser har ogsa fundet anden an-
vendelse, f.eks. ved pavisning af visse blgddelstumorer hos
bgrn. Akkumulation 1 abdominale neuroblastomer ses i ca.
60% af tilfeldene, hvilket kan udnyttes diagnostisk.

Mistanken om malign tumor er indikationsgrundlaget for
67-Ga scintigrafi., I en analyse af 169 bgrn under denne mis-
tanke, fandtes 78 sandt positive scintigrammer, 13 falsk
positive, 16 falsk negatiyve og 62 sandt negative scinti-
grammer. Med henblik p& malign sygdom var den diagnostiske
specificitet 86% og diagnostisk sensitivitet 79%. Det kon-
kluderes, at 67-Ga scintigrafi kan anvendes til primer pé-

visning og kontrol af maligne tumorer hos be¢rn.
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MEDULLOBLASTOMER I NORDEN.
M. Yssing (Bg¢rneafdeling G, Rigshospitalet).

Et felles-nordisk forskningsprojekt omfattende en efterundersggelse
af bern med histologisk verificeret medulloblastom, diagnosticeret i
perioden 1. januar 1968 til 31. december 1977 og som pd diagnosetids-
punktet ikke var fyldt 15 ar, er blevet gennemfort. En rekke kolleger
i Norge, Sverige, Finland, Island og Danmark har deltaget i projektet,
som har til formdl 1) at vurdere incidens og overlevelsesrater for me-
dulloblastom i de nordiske lande, 2) at vurdere langtidsprognosen hos
medulloblastompatienter, som har overlevet i mindst 5 dr fra tidspunkt-
et for klinisk/radiologisk diagnose.

Baseret pa gennemgang af journaler fra 265 bgrn, som opfylder kri-
terierne for at indgd i undersegelsen, kan - refererende til projektets

ferste formial - konkluderes at
Incidensen udggr 0,54 pr. 100,000 bgrn O-14 pr. ar
K¢nsratio D/P udger 2,0

Den arlige tilgang af nye patienter er jevnt fordelt igennem perioden
01.01.1968 - 31.12,1977

Hyppigste debutalder er 3-4 ir

Overlevelsesraten udger 18,5% og viser stigende tendens i diagnose-
arene 1974-1977 sammenlignet med diagnosedrene 1968-1973. Overlevel-
sesraten er hgjst ved debutalder >10 ar. Overlevelsesraten er uaf-

hengig af ken og af varighed af "diagnostisk forsinkelse"

Overlevelsesvarighed fra klinisk/radiologisk diagnose varierer hos
a) Dgde bern fra <4 uger til 9 2/12 4r (median 11 maneder)
b) Levende bgrn fra 5 0/12 ar til 14 0/12 &r (median 8 1/12 ar)

Hyppigste formodede dedsarsager udggres af tumorvekst/metastaser (83%)

og af operative komplikationer (13%)

Ved 111 autopsier med kendt resultat fandtes tumor/metastaser hos 106
(95%), heraf havde 6 bern (5%) metastaser uden for CNS.

46



KVANTITATIVE UNDERS@GELSER AF TESTIS' HISTOLOGI HOS DRENGE I BEHANDLING
MED CYTOTOKSISKE STOFFER FOR AKUT LYMFOBLASTER LEUKAMI,

J, Miller, N.E. Skakkelsk & H. Hertz (Beorneafdeling G, Reproduktionsbio-
logisk laboratorium Y, Rigshospitalet & Bwrneafdelingen, Hvidovre Hospi-
tal, Kgbenhavn).

Med den betydeligt forbedrede prognose for bgrn med ALL er det blevet
vigtigt at undersgge, hvilke langtidsbivirkninger behandlingen paferer
patienterme, herunder specielt hvilke muligheder bgrnene har for, som
voksne, at opnd seksualfunktion og fertilitet. Med henblik pd at under-
sege hyppigheden og betydningen af leukemisk infiltration i testis hos
drenge med ALL har alle saddanne patienter, indlagt pd afd. G, Rigshospi-
talet, siden 1.7.79 fdet taget bilateral testisbiopsi 3 gange under be-
handlingen og 1 gang efter dennes opher. Denne undersggelsesprotokol gav
samtidig mulighed for at studere behandlingens pavirkning af testis’
histologi. Pr. 15.12.83 var der foretaget 93 biopsier pd 56 patienter.
Efter eksklusion af patienter med kryptorkisme og kromosomanomalier samt
biopsier, som var teknisk utilfredsstillende eller med leukamisk infil-
tration bestod materialet af 67 biopsier fra 43 patienter. 14 af patien-
terne havde pd opgerelsestidspunktet fdet foretaget mindst 2 biopsier i.
h.t. projektplanen, og disse drenge kunne vurderes longitudinelt. Kvan-
titative histologiske underseggelser af testis' modning og udvikling blev
foretaget v.h.a. stereclogi og felgende parametre blev mdlt: 1) antallet
af germinale celler pr. volumen testisvev, 2) den gennemsnitlige diame-
ter af tubuli seminiferi, og 3) den procentvise fordeling af testisparen-
kymet i tubulert og interstitielt vev.

15 (22%) af de 67 biopsier havde et nedsat antal germinale celler. I
kun 3 (8%) af 36 tilfelde hawvde drengene faet behandling efter standard
risiko regime, mens 12 (39%) af 31 tilfzlde havde fdet intensiveret te-
rapi., Der fandtes endvidere sver hemning af den gennemsnitlige tubulus
diameter, idet 70% af biopsierne havde vardier under det normale. Dette
forhold kan ikke umiddelbart forklares, og betydningen for senere opna-
else af normal fertilitet er uvis. Endeliqg fandtes i samtlige biopsier
P& ne=r &n en normal relativ mengde tubulusvev, hvilket ikke stptter tid-
ligere kvalitative observationer af en gget interstitiel fibrose under
cytotoksisk behandling. Den longitudinelle undersggelse afslorede, at
antallet af germinale celler ikke #ndredes signifikant under behandlin-
gen (P»0.1, Wilcoxon's test), mens bdde den gennemsnitlige tubulusdiame-
ter og fraktionen af tubulusvev steg (€0.01 og P£0,05), Endelig udvik-
lede 3 af 5 pubertale drenge komplet spermatogenese under behandlingen.

Konklusion: kombinationskemoterapi af drenge med ALL pavirker tes—
tis' strukturer, herunder germinalcellepopulationen, men der foregar
dog en vis modning af testisvevet under behandlingen, og drenge i begyn—
dende pubertet kan endog udvikle potentiel fertilitet under cytotoksisk
behandling. Fertilitetsprognosen for drenge behandlet med standard risi-
koterapi md bedegmmes optimistisk, mens behandlingsprotokoller inklude-
rende i hvert fald endoxan og cytosar indeksrer en betydelig risiko for
svar herming af testis' histologiske udvikling og dermed infertilitet i
voksenalderen.
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PROGNOSTISKE FAKTORER FOR 248 DANSKE NEUROBLASTOMTILFELDE.

N.L.T. Carlsen, H. Schrgder, P.V. Bro, G. Erichsen, B. Hamborg-Pedersen
& K.B. Jensen (Rigshospitalet, Arhus Kammunehospital, Aalborg- og Oden-
se Sygehus).

Nest det maligne lymfom er neuroblastomet den hyppigste solide, ma-
ligne tumor udenfor CNS i barnealderen. Modsat de fleste andre bgrnetu-
morer er overlevelsen ikke rapporteret signifikant bedret efter indfg-
relsen af kemoterapi. Derimod synes alder, lokalisation og stadie at
vare prognostiske faktorer. Nerverende arbejde baserer sig pd 248 neu-
roblastomtilfalde diagnosticerede i Danmark 1943-80. Materialet er re-
trospektivt stadieinddelt efter Evan et al., og den behandling bgrnene
modtog 1 5 grove kategorier: A) Ingen behandling, B) Stréleterapi,

C) Kemoterapi +/- straleterapi, D) Tumorexcision + strdleterapi og E)
Tumorexcision + strdleterapi + kemoterapi.

Materialet opgjort efter kalenderdr viste en bedre prognose efter
1965, men prognosen var ikke signifikant bedre for 10 aret 1971-80 end
for 10 aret 1961-70. Hele materialet opgjort efter lokalisation viste
en signifikant bedre overlevelse, hvis tumor var lokaliseret pd hals
eller i brysthule (45%) end hvis tumor sad i abdomen (15%) med darligst
prognose for tumorer lokaliseret til binyre. En tilsvarende opggrelse
efter alder viste en signifikant bedre prognose for bgrn under 1 ar
(45% overlevelse) end for bgrn over 1 ar (15% overlevelse). Materialet
opdelt efter stadie viste en god opsplittelse i prognosegrupper med 81%
overlevelse i stadie I, 58% overlevelse i stadie II, 4i% overlevelse i
stadie IV-s og kun 4% overlevelse 1 stadierne IITI-IV.

Materialets stgrrelse tillod nermere undersggelse af de prognosti-
ske faktorers betydning for stadie II og stadie III-IV. Savel i stadie
IT som i stadie ITII-IV fandtes alderen at have selvstendig prognostisk
betydning, hvorimod lokalisationen ikke havde selvstendig betydning. I
savel stadie IT som i stadie III-IV viste den behandling barnet modtog
sig at have selvstendig betydning for prognosen. Bgrn i stadie II, der
var over 1 ar og som fik supplerende kemoterapi, havde en lige s& god
prognose som bgrn under 1 &r (80% overlevelse), mens kun 33% af bgrn
over 1 ar, der ikke fik kemoterapi, overlevede. I stadie III-IV overle-
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vede ingen, der ikke fik supplerende kemoterapi, og ingen der var over
2 &r. Kombineres alder og behandling overlevede 33% af bgrn under 1 ar
som fik kemoterapi.

Da de fleste neuroblastomtilfelde (alle?) kan vare kongenitte, kan
alderens betydning for prognosen miske bedst forklares som et indicium
an stgrre tumorbyrde pa diagnosetidspunktet. Det konkluderes, at lokal-
behandling af tumor i stadie I uanset alder miske kan vare tilstrekke-
lig behandling, at lokalbehandling af tumor i stadie II hos bgrn under
1 &r mdske kan vare tilstrekkelig behandling, men at supplerende kemo-
terapi mid tilrddes til bgrn med tumor i stadie II ved alder over 1 &r,

og ved alle h@gjere stadier uanset alder.
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TERATOMER HOS BBRN. 43 TILFALDE MED 5 FORSKELLIGE LOKALISATIONER.
Nina Kvist og Ole Henrik Nielsen (Bernekirurgisk afdeling, Rigs-

hospitalet, Kebenhavn).

Behandlingsresultaterne for 43 teratomer, hos 29 piger og 14
drenge, refereres.

Af tumorerne var 33 mature, 4 immature og 6 maligne. Hoved-
parten (27) var sacrococcygeale teratomer, hvoraf de fleste dia-
gnosticeredes ved fedslen.

Resten var testikulere (5), ovariale (3), mediastinale (3),
retroperitoneale (2) eller cervikale (3).

Behandlingen var excision, og ved primer eller sekundar
malignitet desuden stradle- og kemoterapi.

Forekomsten af savel primer malignitet som recidiv af benign
tumor var tiltagende med alderen.

5 patienter dede. Af disse havde 2 en matur, Z en immatur og
kun 1 en malign primertumor.

Under kombineret behandling er saledes helbredt 5 patienter

med malignt teratom.
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SENE RECIDIVER AF WILMS' TUMORER.
N. Clausen (Bgrneafdeling G, Rigshospitalet).

3 patienter med Wilms' tumor prasenteres med recidiv
efter henholdsvis 9 &r i et organiseret abdominalhamatom,
efter 10 &r i lungerne og efter 11 &r i centralnervesyste-
met. Blandt litteraturens 23 tilfzlde med recidiv senere
end 36 maneder efter operation havde kun 4 patienter reci-
div lige sd sent eller senere end de aktuelle. Det antages,
at nefroblastomcellerne har overlevet i en latent eller me-
get langsomt voksende tilstand. En gennemgang af den nyere
litteratur viser, at hyppigheden af recidiver efter ikke
metastaserende Wilms' tumorer senere end 24 maneder efter

operation er 0,4 - 3,9% af alle recidiver.
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674. MPDE — 6. april 1984 - Rigshosptitalet

Mpdeemne MUCOPOLYSACCHARIDOSER

2.

10.

62

Programoversigt

N. Hobolth (Pediatrisk afd., Kolding Sygehus):
Mucopolysaccharidoser. Klinik.

F. Guttler (J.F. Kennedy Instituttet):

Urinscereening ved diagnostik af mucopolysaccharidoser.

T. Tegnnesen, F. Gittler, C. Lykkelund & N. Hobolth (J.F. Kennedy
Instituttet og Pediatrisk afd., Kolding Sygehus):

%950 gindbygningsanalyser til postnatal differentialdiagnostik
af mucopolysaccharidoser.

C. Lykkelund, A. Petterson, V. Rasmussen, E. Rgngaard Clausen, F.
Sendergaard, T. T¢nnesen & F. Giittler (J.F. Kennedy Instituttet):

Pre- og postnatal diagnostik af Hunters sygdom og detection af an-
legsberere for denne sygdom.

B. Beck (Afsnit for klin.genetik, bgrneafd., Rigshospitalet):

Mucopolysaccharidose uden mucopolysaccharid i urinen?

M. Schwartz, N.J. Brandt & I. Thorn (Afsnit for klin. genetik,
bgrneafd., Rigshospitalet og Bgrneafd., KAS Gentofte):

Diagnostik af Maroteaux Lamy's syndrom, pre— og postnatalt.

T. Tgnnesen (J.F. Kennedy Instituttet):

Prenatale diagnoser af mucopolysaccharidoser.

T. T¢nnesen, J.F. Kennedy Instituttet):
Heterozygoti—diagnostik for Hunter's sygdom ved anvendelse af
fruktose 1-phosphate.

F. Gluttler (J.F. Kennedy Instituttet):
Opsummering af hidtidige forseg pd behandling af mucopolysacchari~

doser,

N. Hobolth (Paediatrisk afd., Kolding Sygehus):
Mucopolysaccharidoser. Etiske overvejelser vedrgrende behandling.



MUCOPOLYSACCHARIDOSER. KLINTIK.
N. Hobolth (padiatrisk afdeling, Kolding sygehus.)

Med MPS I, Hurlers syndram, som model papeges de forskellige ka-
rakteristika ved mucopolysaccharidoserne og deres udvikling.

Diskrete eller ingen symptomer hos den nyfgdte.

Vekslende hastighed i symptomudviklingen, sdvel indenfor samme

type, som iser de forskellige typer imellem.

De klassiske symptomer er: Scaphocephali. Ansigt praget af markerede
gjenbryn, lav bred n®seryg, stor nzse med fremadrettede nares, bred
mund med stor tunge. Kort hals, abnorm thoraxform, lav thoraco-lum-—
bal gibbus. Stort abdomen med hepato-splenomegali, hernier. Exten—
tionsdefekter i extremiterne. Rgntgen viser karakteristisk nab form
af de gverste lumbale vertebrae, samt plumpe brede metafyser, is®r i
handerne. Fremtraden igvrigt praget af kronisk rhinitis, hgretab og
nedsat syn pa grund af cornea uklarhed og senere retinitis. Nedsat
langdevakst efter mineder eller ar.

Om de forskellige fanotyper svarende til Mc Kusicks typer I — IV
og VI fremh®zves: MPS II er den eneste Xbundne, de g¢vrige recessivt ar-
vede. MPS II, Hunters syndram, har klare cornea og ingen lumbal gib-—
bus, ellers symptomer som MPS I, Hurlers syndrom, men mildere. MPS III,
Sanfilippo syndram har diskrete somatiske symptomer, men sver mental
retardering. MPS IV Morquio syndrom har normal intelligens, svare ske-
letancmalier og diskrete ansigtsanamalier. MPS VI, Maroteoux-Lamy Syn-—
dram, fremtrader som en mellemting mellem type I og IV. Typerne VII
og VIII nevnes, men omtales ikke.
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URINSCREENING VED DIAGNOSTIK AF MUCOPOLYSACCHARIDOSER.
F. Glittler (John F. Kennedy Instituttet, Glostrup).

Mucopolysaccharidoserne hgrer til gruppen af medfgdte
stofskiftesygdomme, der skyldes en arveliqg defekt i et af
de enzymer, der er lokaliseret til cellens lysosomer. Ly-
sosomerne indeholder en rekke sure hydrolaser, der er an-—
svarlige for nedbrydningen af store molekyler, som f.eks.
mucopolysaccharider (glycosaminoglycaner), glycoproteiner,
glycolipider, cerebrosider og gangliosider. Mangel pa et
af de lysosomale enzymer der er ansvarlige for nedbrydnin-
gen af mucopolysacchariderne: dermatansulfat, heparansul-
fat og keratansulfat medfgrer en inkomplet nedbrydning af
disse molekyler saledes, at de ophobes i organismen og ud-
skilles i urinen. Som ved alle lysosomale ophobningssygdom-
me viser mucopolysaccharidoserne en fremadskridende forver-
ring der involverer mange vav og organer, herunder central-
nervesystemet med progredierende psykomotorisk retardering
til fglge.

Endnu inden kliniske tegn og symptomer prasenterer sig
klart, dvs. indenfor 1. levedr, har patienterne en gget ud-
skillelse af uronsyre i urinen, beregnet savel pr. mmol
kreatinin som pr. d¢gn. En ¢get udskillelse af inkomplet
nedbrudt mucopolysaccharid er ligeledes et tidligt vig-
tigt fund ved urinscreeningen. Endelig vil en elektrofore-
tisk og tyndtlagskromatografisk fraktionering af de udskil-
te mucopolysaccharider klart afslgre, om barnet udskiller
abnorme mzngder dermatansulfat og/eller heparansulfat eller
keratansulfat. Normalt udskiller vi n®sten udelukkende
chondroitin-4-6-sulfat i urinen. Patienter med Hurler eller
Hunter syndrom udskiller overvejende dermatansulfat og he-
paransulfat, medens patienter med Sanfilippo syndrom over-
vejende udskiller heparansulfat og patienter med Maroteaux-
Lamy syndrom overvejende udskiller dermatansulfat. De fle-
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ste patienter med Morquio syndrom udskiller overvejende ke-
ratansulfat.

Urinscreening vil séledes pd et tidligt tidspunkt af-
slgre om et barn har en mucopolysaccharidose og give et
fingerpeg om hvilken type der kan vere tsle om. Den egent-
lige typebestemmelse af den pageldende mucopolysaccharidose
vil bero pd de efterfglgende enzymatiske analyser samt en
undersggelse af hvilke celler, der er istand til at korri-
gere den forggede indbygning af radioaktivt svovl i dyrke-

de hudfibroblasters mucopolysaccharider.
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35804— INDBYGNINGSANALYSER TIL POSTNATAL DIFFERENTIALDIAGNO-
STIK AF MUCOPOLYSACCHARIDOSER.
T. Tgnnesen, F. Glittler, C. Lykkelund & N. Hobolt (John F.

Kennedy Instituttet & Padiatrisk afdeling, Kolding sygehus).

Alle kendte mucopolysaccharidoser kan i dag diagnostice-
res enzymatisk, da man kender alle de tilsvarende enzym-de-
fekter. For Hunter, Morquio B, Sanfilippo C og D er substra-
terne dog ikke kommercielt tilgzngelige, og disse analyser
kan kun udfgres pa meget f& special-laboratorier verden over,

Vi anvender en anden diagnostisk metode, som udnytter,
at alle celler fra patienter med mucopolysaccharidoser op-
hober store mazngder sure mucopolysaccharider og disse kan
med undtagelse af Morquio detekteres ved forhgjet indbyg-
ning af 3SSO4 i sure mucopolysaccharider i fibroblast-kul-
turer.

Ved mdling af indbygning af 35804 i sure mucopolysaccha-
rider kan man fg¢rst diagnosticere, at den pagazldende patient
har en mucopolysaccharidose. Ved en korrektions—-analyse kan
man dernast type-bestemme mucopolysaccharidosen. Ved denne
analyse anvender man det forhold, at lysosomale enzymer ud-
veksles frit mellem celler og medium. Dyrkes to forskellige
celletyper i samme medium vil de kunne supplere hinanden
med "normalt enzym" og derved vil indbygningen af 35504 i
sure mucopolysaccharider kunne normaliseres. Dyrkes to ens
celletyper i samme medium vil en sd&dan normalisering (kor-
rektion) ikke finde sted, da begge celle-typer har samme
enzymdefekt. Ved anvendelse af bl.a. disse metoder har vi
siden 1974 pd Kennedy Instituttet diagnosticeret 6 Hurler-,
16 Hunter-, 1 Sanfilippo A-, 1 Sanfilippo B-, 2 Morquio- og
2 Maroteaux-Lamy-patienter. Af disse var de 27 danske pa-

tienter, mens resten var fra @sttyskland.

56



PRE- OG POSTNATAL DIAGNOSTIK AF HUNTERS SYGDOM 0OG
DETECTION AF ANLEGSBERERE FOR DENNE SYGDOM.

C. Lykkelund, A, Petterson, V. Rasmussen, E. Rg¢ngaard
Clausen, F. S¢ndergaard, T. T¢gnnesen & F. Glttler
(John F. Kennedy Instituttet).

Hunters sygdom er en mucopolysaccharidose, som skyl-
des en meget kraftigt nedsat aktivitet af enzymet iduro-
nat sulfatase. Sygdommen i dens klassiske form fgrer til
vidtgaende mentale og fysiske handicaps.

P4 John F. Kennedy Instituttet er der fremstillet et
substrat,(}-ﬂ—%—igopyranosyluronsyre 2-sulfat) - (1+4) -
2,5-anhydro-D—l;H-y -mannitol 6-sulfat, som tillader be-
stemmelse af iduronat sulfatase aktivitet. Postnatal di-
agnostik for Hunters sygdom kan udfgres ved mdling af en-
zymaktiviteten i serum og/eller i dyrkede fibroblaster,
medens prenatal diagnostik traditionelt gennemfgres ved
maling af iduronat sulfatase aktivitet i cellefri amnion-
veske og i dyrkede amnionceller.

Fostervandsprgven udtages normalt omkring 17. svanger-
skabsuge og eventuel abortus provocatus pa eugenetisk in-
dikation bliver fgrst mulig i 19.-21. svangerskabsuge,
hvor mange gravide allerede kan merke fosterbevagelser og
derfor har stor emotionel binding til den aktuelle gravi-
ditet. For at mindske det psykologiske pres, som opleves
under en risikograviditet, er der udviklet en metode, som
tillader prenatal diagnostik for Hunters sygdom ved maling
af iduronat sulfatase aktivitet direkte i en chorion vil-
lus biopsi, som kan udtages i 8.-9. svangerskabsuge. Ana-
lysesvaret foreligger allerede 4 dage efter modtagelsen af
biopsien. Residualaktiviteten i chorion villi fra affice-
rede fostre udggr kun 2-4% af den normale aktivitet, hvil-
ket sammen med den relativt ringe interviduelle variation
i kontrolgruppen (variationskoefficient = 22%) viser, at
analyse-metoden differentierer klart mellem normale og af-
ficerede fostre.

Mange kvindelige pargrende til patienter med Hunters
sygdom har et sterkt udtalt ¢nske om at fa oplyst, hvor-
vidt de er anlzgsbzrere for sygdommen. Med udgangspunkt
i dette ¢nske er der udviklet en metode, som tillader be-
regning af sandsynligheden (p) for at vere anlzgsbzrer pa
basis af en maling af iduronat sulfatase aktiviteten i
serum. Blandt 22 mulige anl®zgsbzrere gav metoden en god
information (p<5% eller p>95%) i 73% af tilfzldene, med-
ens informationen var svag (5%<p<25% eller 75%<p<95%) hos
18% eller uden reel betydning (25%<p<75%) hos 9%. Et kon-
trolforse¢g viste, at 11 obligate heterozygoter alle havde
p>85%, medens 13 normale kvinder havde p<6%.
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MUCOPOLYSACCHARIDOSE UDEN MUCOPOLYSACCHARID I URINEN?
B. Beck, afsnit for klinisk genetik, bg¢rneafdelingen, Rigs-
hospitalet.

Pavisning af sure mucopolysaccharider i urinen anvendes
ved diagnostik af mucopolysaccharidose. Sammenholdt med kli-
nikken kan arten af det udskilte sure mucopolysaccharid i
mange tilfalde fgre til diagnosticering af patientens lidel-
se. Ved nogle mucopolysaccharidoser kan aldersvariationer i
stoffernes udskillelse i urinen eller alternativ nedbrydning
af stofferne give diagnostiske vanskeligheder.

Der beskrives en patient med talrige kliniske karakte-
ristika forenelige med mucopolysaccharidose: patologisk gra-
viditet med lave ¢@gstrioler og hydramnion, padfaldende udseen-
de med grove ansigtstrak, lave hdrgranser, stor tunge, gib-
bus med tiltagende r¢ntgenologiske forandringer med nazbdan-
nelse af hvirvelcorpora, bilaterale ingvinalhernier, svar
psykomotorisk retardering og nanismus. Der fandtes ingen

corneaforandringer eller lever-miltsvulst. Ingen vacuolise-

rede leucocytter. Samtlige kendte mucopolysaccharidoser kun
ne udelukkes efter specifik enzymdiagnostik samt tyndtlags-
kromotografi af urin med henblik p& keratansulfat. Det ene-
ste positive metaboliske fund var let forgget svovlincorpo-
rering i fibroblaster. Mucolipidose kunne udelukkes ved fund
af normal sialidaseaktivitet i fibroblaster, normal sialsy-
reudskillelse og normale hexosaminidaser i plasma.
Elektronmikroskopisk pévistes imidlertid talrige aflej-
ringer af sure mucopolysaccharider i hudbiopsi.
Sygehistorien bekrefter ngdvendigheden af fortsatte un-
dersggelser ved overbevisende kliniske fund og antyder fund
af en mucopolysaccharidose/mucolipidose, der ikke kan incor-

poreres i de hidtil kendte syndromer.

58



DIAGNOSTIK AF MAROTEAUX LAMY's SYNDROM, PRE- OG POSTNATALT.
M. Schwartz, N.J. Brandt & I. Thorn (Afsnit for klin.gene-
tik, Rigshospitalet og Bgrneafdelingen, KAS Gentofte).

Maroteaux Lamy's syndrom, mucopolysaccharidose, type
VI, diagnosen er stillet hos to patienter. Den fgrste pati-
ent var en 1% 3r gammel dreng, der henvistes pa grund af to
sma& buler i hdrbunden. Mikroskopi viste lymfosarkom. Ruti-
nergntgen af skelettet viste typiske forandringer, svarende
til en mucopolysaccharidose,

Biokemiske undersggelser viste store mengder dermatan-
sulfat, dels i urinen, forgget ma&ngde 35S sulfat inkorpore-
ring i fibroblaster og lave arylsulfatase B-aktivitet 1 ba-
de leukocytter og dyrkede fibroblaster, hvilket alt sammen
er i overensstemmelse med diagnosen Maroteaux Lamy's syn-—
drom. Patienten dg¢de som 5-arig pa grund af metastaser. Fa-
milien har siden fdet to bgrn, hvor der ved begge svanger-
skaber blev foretaget pranatal diagnostik i 16. svanger-
skabsuge ved bestemmelse af arylsulfatase B-aktivitet péa
dyrkede amnionceller. Begge gange viste dette normale for-
hold.

Patient nr. 2 henvistes pa grund af smerter i finger-
leddene pad begge ha@nder samt smerter over landen. Rgntgen-
forandringer viste spondyloepifyser dysplasi. Der fandtes
forgget udskillelse af dermatansulfat i urinen samt lav
arylsulfatase B aktivitet i leukocytter og fibroblaster.
Begge forazldre samt en sg¢ster havde arylsulfatase B akti-
viteter i leukocytter og fibroblaster svarende til anlags-
bgrestatus. Patienten var 10 &8r, vokset normalt. Ansigts-
trzkkene var @ndret moderat svarende til en mild form for

Maroteaux Lamy's syndrom.
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PRENATALE DIAGNOSER AF MUCOPOLYSACCHARIDOSER.

T. Te¢nnesen, F. Glttler, N. Hobolt & C. Lykkelund (John F.
Kennedy Instituttet og Padiatrisk afdeling, Kolding Syge-
hus) .

Ved anvendelse af enzymatiske analyser og 35SO4—indbyg—
ningsanalyser har vi pd Kennedy Instituttet foretaget 14
prenatale diagnoser for mucopolysaccharidoser pa amnion-cel-
ler, og herved blev 4 afficerede fostre fundet.

Udredningen af et afficeret Hurler-foster blev gennem-
gédet. Iduronidase-aktiviteten i dyrkede amnionceller var li-

ge sa lav, som i fibroblaster fra index-patienten. Ved 3580—

korrektionsforsgg mellem index-patientens fibroblaster og 4
amnion-cellerne fandtes negativ korrektion som udtryk for,
at de to celletyper havde samme enzymdefekt. Pa basis af
disse resultater valgte forzldrene abort. I en blodprgve ud-
taget ved hjertepunktur pd det prostaglandin-aborterede fo-
ster fandtes tilsvarende lav iduronidase-aktivitet som hos
index-patienten, hvilket bekrzftede, at diagnosen var kor-
rekt.

Vi har ligeledes foretaget en pranatal diagnose pa cho-
rion villi pad et foster mistenkt for Hurlers syndrom. Iduro-
nidase-aktiviteten i chorion villi var normal. Ved en efter-
fglgende amniocentese bekrazftedes det normale resultat fra
chorion villi-analysen.

Den fremtidige mulige anvendelse af DNA-rekombinant-tek-
nologi i forbindelse med pra- og postnatal diagnostik af mu-
copolysaccharidoser blev kort omtalt med eksempler hentet
fra nogle af de sygdomme (@—thalassaemia, phenylketonuria},
hvor man allerede i dag anvender disse metoder ud fra gen-
specifikke DNA-sekvenser.

Tilsidst blev omtalt muligheden af at udfgre koblings-
analyser med ukendte DNA-sekvenser, som afslgrer restrik-
tions-enzym-fragment-l@ngde polymorphisme. S&danne sekvenser
anvendes allerede i forbindelse med Duchenne muskel dystrofi,
Menkes sygdom, Huntingtons chorea, fragilt X, haemophilia A,
haemophilia B, osteogenesis imperfektum.
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PRANATALE DIAGNOSER AF MUCOPOLYSACCHARIDOSER.
T. Tennesen, F. Glttler, N. Hobolth & C. Iykkelund (John F. Kennedy
Instituttet og Padiatrisk afd., Kolding Sygehus).

Ved anvendelse af enzymatiske analyser og 3SSO4—indbygningsanalyser
har vi pd Kennedy Instituttet foretaget 14 pramatale diagnoser for mu-—
ocopolysaccharidoser pd amnion-celler, og herved blev 4 afficerede fost-
re fundet.

Udredningen af et afficeret Burler-foster blev gennemgdet. Iduroni-
dase—aktiviteten i dyrkede amnionceller var lige sd lav, sam i fibro-
blaster fra index-patienten. Ved 35504-korrektionsfors¢g mellem index-
patientens fibroblaster og amnion—cellerne fandtes negativ korrektion
sam udtryk for, at de to celletyper havde samme enzymdefekt. Pa basis
af disse resultater valgte foraldrene abort. I en blodprgve udtaget ved
hjertepunktur pd det prostaglandin-aborterede foster fandtes tilsvaren-
de lav iduronidase—aktivitet som hos index-patienten, hvilket bekrafte—
de, at diagnosen var korrekt.

Vi har ligeledes foretaget en prematal diagnose pd chorion villi pa
et foster mistenkt for Burlers syndram. Iduronidase-aktiviteten i cho-
rion villi var normal. Ved en efterfglgende amniocentese bekraftedes
det normale resultat fra chorion villi-analysen.

Den fremtidige mulige anvendelse af CNS-rekambinant-teknologi i
forbindelse med pre- og postnatal diagnostik af mucopolysaccharidoser
blev kort amtalt med eksempler hentet fra nogle af de sygdomme (8-tha-
lassaemia, phenylketonuria), hvor man allerede i dag anvender disse me-
toder ud fra genspecifikke DNA-analyser.

Tilsidst blev omtalt muligheden af at udfgre koblingsanalyser med
wkendte DNA-sekvenser, som afslgrer restriktions—enzym—fragment-langde
polymorphisme. Sidanne sekvenser anvendes allerede i forbindelse med
Duchenne muskel dystrofi, Menkes sygdom, Buntingtons chorea, fragilt X,
haemophilia A, haemophilia B, osteogenesis imperfektum.
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HETEROZYGOTI-DIAGNOSTIK FOR HUNTER'S SYGDOM VED ANVENDELSE AF FRUCTOSE
1-PHOSPHATE.
T. Tgnnesen (John F. Kennedy Instituttet).

Fructose l-phosphate kan hindre cellers optagelse af lysosamale en—
zymer fra dyrkningsmediet. Tilsettes fructose l-phosphate til en blan-
ding af 2 forskellige celle-typer, vil disse ikke kunne udveksle en-
zymer. I en celle-kultur fra en obligat heterozygot for Hunter's syg-
dam vil de to celle-populationer der findes siledes ikke kunne korri-
gere (nommalisere) hinanden, hvis fructose l-phosphate er tilstede, og
man finder en forgget >>S0,-indbygning i de sure micopolysaccharidoser
i dette tilfelde.

Efter fastlaggelse af gvre gramser for normalamradet har jeg fegrst
testet 31 obligate anlagsbarere. Af disse gav 28 abnorme resultater,
mens 3 gav helt nommale resultater. Metoden kan saledes fange 90% af
obligate anlagsbarere.

Ved testning af 49 mulige anlagsbarere fandtes 16 kvinder med ab-
norme resultater. Beregnes antallet af forventede anlagsberere ud fra
den i priori genetiske risiko hos de 49 mulige anlagsbarere fies 15.8.
Foruden de 16 kvinder med abnorme resultater fandtes 3 kvinder med
nomale resultater, men hos disse 3 kvinder fandtes enten sgstre eller
dgtre at vare anlagsbarere, sdledes at disse 3 kvinder ved genetisk
interferens er vist at vare anlagsberere.

Som en anden test pd metoden har jeg undersggt dgtre af obligate
anlagsberere samt de anlagebarere, som blev fundet ved metoden. Halv-
delen af disse dgtre burde give et normalt resultat og den anden halv-
del et abnormt resultat. Ved testning af 49 dgtre findes 27 at vare
anlagsbarere, hvilket stemmer fint overens med forventningerne.

Den anvendte metode er sidledes velegnet til at fange 90% af an—
legsberere for Hunter's sygdom, men pd grund af den tilfzldige inak-
tivering af X-chromosamerne kan et normalt resultat ikke helt friken-—
de den pdgeldende kvinde for at vare heterozygot, sifremt hun har en
hpj genetisk risiko.
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OPSUMMERING AF HIDTIDIGE FORSZG PA BEHANDLING AF MUCOPOLYSACCHARIDOSER.
F. Gittler (John F. Kennedy Instituttet, Glostrup).

Behandling af mucopolysaccharidoser har veret forsggt gennem trans-
fusion af leukocytter fra raske personer, subkutan transplantation af
dyrkede, nommale fibroblaster samt siden 1980 ved knoglemarvstransplan-
tation. Alene behandlingsforsggene med knoglemarvstransplantation har
givet lovende resultater. Knoglemarvstransplantationerne er foretaget
af J.R. Hobbs cog medarbejdere, Westminster Bone Marrow Team, London,
der ultimo 1983 havde foretaget knoglemarvstransplantation af i alt
13 bgrn med mucopolysaccharidoser: 8 Hurler, 2 Sanfilippo B, 1 San—
filippo A, 1 Hunter og 1 Morquio A. Bgrnenes alder ved transplantatio-
nen var 0.11 til 3.11 Ar. Den gennemsnitlige overlevelse var 60%, -
for de senest transplanterede dog nasten 75%. Bgrnene var fulgt i gen-
nemsnitlig 15 mdr. (range 3-33 mdr.).

I alle de transplanterede tilfalde kunne det enzym barnet hidtil
havde manglet pavises i plasma 5 uger efter transplantationen med en
aktivitet svarende til enzymaktiviteten i donors blod. Enzymaktivite—
ten holdt sig konstant i efterundersggelsesperioden. 6 mdr. efter
transplantationen havde udskillelsen af mucopolysaccharider i urinen
a#ndret sig til nesten normale vardier.

De kliniske fund var svind af hepatamegali (normal biopsi), svind
af corneauklarhed, stagnation af foryget vekst i hovedanmfang og i det
hele en normalisering af patientens fysiske udvikling med mindre grac
af extensionsdefekt og mere normal mobilitet af hander og fingre til
fplge. NMR-undersggelse viste en tilsyneladende betydelig forbedring
i graden af myelinisering og differentiering mellem hvis og grid sub~
stans. Alle bgrnene blev vurderet efter Ruth Griffith's Developmental
Scale. Undersggelserne viste pa alle amrdder enten en forbedret eller
i det mindste uendret prestation. Dette i modsetning til den fremad-
skridende mentale retardering man rommalt ser ved de klassiske former
for mucopolysaccharidoser.
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MUCOPOLYSACCHARIDOSER. ETISKE OVERVE-
JELSER VEDR@GRENDE BEHANDLING.
N. Hobolth (pediatrisk afdeling, Kolding sygehus).

Med reference til de tidligere foredrag, specielt de amtalte be-
handlingsforsgg af mucopolysaccharidoser med knoglemarvstransplanta-
tion samt egne aktuelle erfaringer med familie med barn med Hurlers
syndrom opstilles fplgende pramisser som m& indga i den etiske vur-
dering af behandlingen.

1. Patient og families -

1.1 - forhold til sygdommen nu
1.2 - forhold til prognosen for den ubehandlede sygdom
1.3 - behov for aktuelle behandling.
2. Er behandlingen effektiv?
3. Hvor stor er risikoen ved behandlingen
3.1 for ded?
3.2 for forvarring?
4. Hvordan belaster behandlingen.
4.1- patienten
4.2- familien

5. Hvordan er gkonamien.

Forfatteren har ingen lgsning pa problemet, men overvejelserne har i
et konkret tilfalde i 1983 fgrt til afvisning af behandlingsforsgg.
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575. MPDE - 5. og 6. maj 1984 — Randers
VARMQDE

Programoversigt

1. B. Hamborg—Petersen, G. Pallesen & B. Petersen (Bgrneafd., Pato—
logisk afd., Randere og Kreftforskningsinstituttet, Arhus):
Hudmanifestationer som ferste symptom ved kongenit leukemt.

2. B. Hamborg-Petersen & Johanne Heillskov (Bprneafd., Randers):
Terpentin og lampeolieforgifininger hos bgrn.

3. A.M. Kousholt & H. Beck-Nielsen (Bgrneafd., Randers og Med.afd.III,
Arhus Amtssygehus):
Insulin receptorer hos bgrn med Prader—-willi syndrom.

4, H.T. Lund, M. Muff Nielsen og J. Mpller (Bgrneafd., Randers og
Centrallab., Arhus Kommunehospital):

Cortisol/kreatinin ratio hos diabetikere.

5. E. Lund (Neuroradiologisk afd., Arhus Kommunehospital):

CT-scanning i neonatalperioden.

6. DP. Glenting (Bgrneafd., Randers):
£tiologiske faktorer ved epilepsi hos bern.

7. S. Frogner & J. Heilskov (Berneafd., Randers):
Hydrancefali hos et adoptivbarn.

8. G. Stafanger, J. Koch, Chr. Koch, 0. @sterballe & B. Schwartz
(Bgrneafd., Rigshospitalet og Viborg Sygehus samt allergologisk
Lab. ):
Sensitivitet og specificitet af allergologiske undersegelser 7 ud-

redning af eksogen asthma bronchiale hos bern.

9. 5. Pedersen & L. Frost (Bprneafd., Aalborg Sygehus Nord):
Sprayproblemer hos bern.
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10. H. Krogsgaard (Bgrneafd., Hjerring sygehus):
Verdien af kontirnuerilig blodsukkermiling i kontrollen af juvenil
diabetes mellitus.

11.% N. Nyegaard Rasmussen, S. Pedersen & 0.P. Andersen (Bprneafd. og
bernekir. afd., Odense):
Bprneinvaginationer behandlet i Odense 1936-1982. Faktorer an—
svariige for faldende succes med colonindheldning.

12. T. Lyngbye (Bgrneafd., Arhus Kommunehospital):
Padtiaterens tvarfaglige rolle ved svare medfedte misdannelser be-
lyst ved et tilfelde af cystisk hygrom.

Sendag den 6.5.1984

Diskussion af bestyrelsens forslag til vedtegtsendringer for DPS.

* Referat ikke modtaget.
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HUDMANIFESTATIONER SOM FORSTE SYMPTOM VED KONGENIT LEUKEMI,

B. Hamborg-Petersen, G, Pallesen & B, Petersen ( Berneaf-
delingen Randers Centralsygehus, Patologisk afdeling &
Kreftforskningsinstituttet Arhus Kommunehospital).

Der refereres et tilfelde, som opfylder kriterierne
for kongenit leukemi: 1) hejt leukocyttal med prolifera-
tion af leukocytforstadier 2) infiltration af disse ind
i extrah®mopoitisk vev i en siddan grad at man ikke kan
forestille sig det opstdet extrauterint 3) symptomer
indenfor ferste levemdhed.

Circa halvdelen af disse bern har som ferste symptom
+-4 cm, store bld-rede noduli spredt i huden. Ofte er der
hverken adenitis eller hepatosplenomegali, og anemi og
thrombopeni er ikke fremtredende initialt.

Differentialdiagnosen overfor leuksmoid reaktion,
hvor hudnoduli ogsd kan ses, er vanskelig. Diagnosen
sikres ved mikroskopi af hudnoduli, idet noduli ved
leukemoid reaktion praktisk taget aldrig indeholder

myeloide elementer.
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TERPENTIN OG LAMPEOLIEFORGIFTNINGER HOS BORN.
B, Hamborg-Petersen & Johanne Heilskov ( Berneafdelingen

Randers Centralsygehus).

P4 berneafdelingerne Randers Centralsygehus og Arhus
Kommunehospital har i perioden januar 1978 til januar
1984 jalt 58 bern varet indlagt efter indtagelse af
kulbrinteholdige organiske oplesningsmidler, svarende til
8,4 % af bern indlagt p& grund af veneficium. I halv-
delen af tilfeldene drejede det sig om indtagelse af
terpentin, nesthyppigst var indtagelse af lampeolie.

Respirationspdvirkning og rentgen forandringer sdas
iser efter indtagelse af lampeolie, og 3/4 af disse
bern udviklede tp. 38°C indenfor 1 degn efter indta-
gelsen.

Etiologien menes at vere binding af kulbrinterne
til alveolernes surfactant medferende =ndret overflade-
spending med alveolar kollaps og atelektase til felge.
Der er i dag sterst evidence for at kulbrinterne nir
lungerne via aspiration og ikke via absorption fra
gastrointestinalkanalen.

Behandlingen er rent symptomatisk. Hverken pro-
fylaktisk antibiotika eller steroid er indiceret. Ind-
gift af parafin kan oge risikoen for pulmonale kompli-
kationer, og md derfor frariades. Temning af ventriklen
frarddes ligeledes med mindre der er tale om indtagelse
af store mengder svarende til 1-2 ml,/kg. P& grund af
den sterkt lokalirriterende virkning ber tejet tages
af bernene og huden afvaskes.

Rentgen forandringerne kan bestd i uger til mdneder,
der foreligger kun fd efterundersegelser, i disse har

man ikke kunnet dokumentere senkomplikationer.
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INSULIN RECEPTORER HOS BORN MED PRADER-WILLI SYNDROM
A.M. Kousholt & H. Beck-Nielsen (pad. afd., Randers
Centralsygehus og med. afd. III, Arhus Amtssygehus)

Prader-Willi syndrom er bl.a. karakteriseret ved adipositas og

en h¢j prazvalence af glukoseintolerance. Faste insulin og insulin-
respons pa glukose er ofte forh¢jet, tydende pd en vis insulin-
resistens. For at unders¢ge, om dette skyldes en insulin receptor
defekt, blev 7 ptt. med Prader-Willi syndrom, 10 normalvagtige

og 8 adipg¢se testet for bindingen af 125I—insulin til monocytter.
Monocytter fra patienter med Prader-Willi syndrom bandt signifikant
mindre insulin end celler fra normalvagtige (P<0.01). Der fandtes
ingen forskel mellem Prader-Willi patienter og adipgse kontroller
(P>0.1). Det konkluderes, at insulinresistensen hos patienter med
Prader-Willi syndrom delvis kan forklares af en insulin receptor

defekt pd samme mdde som hos normale adipgse.
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CORTISOL/KREATININ RATIO HOS DIABETIKERE.
H.T. Lund, M. Muff Nielsen og J. Mgller (padiatrisk afdeling, Randers

Centralsygehus, og centrallaboratoriet, Arhus Kommunehospital).

Modregulation hos insulinbehandlede diabetikere har varet til-
skrevet hypoglykemisk udl¢st stimulation af cortisol, glukagon, adre-
nalin og vaksthormonsekretion. Arbejder omhandlende cortisoludskillel-
sen i morgenurinen som indikator for nokturn hypoglykami har givet
modstridende resultater. Kun et af arbejderne vedrgprer juvenile dia-
betikere.

Patientmaterialet omfatter 23 diabetikere i alderen 6-17 &r. Ved
ambulante kontrolundersggelser er pd fraktioneret 3-delt d¢gnurin
foretaget bestemmelse af cortisol/kreatinin ratio. Cortisol er bestemt
som frit, ikke konjugeret cortisol ved RIA.

Ved sammenligning af cortisol/kreatinin ratio hos 13 diabetikere
uden og 10 diabetikere med hypoglykazmiske symptomer findes ingen sig-
nifikant forskel.

For at se, hvorledes cortisol/kreatinin ratio forholdt sig i en
gruppe ikke—diabetikere, foretoges urinanalyse hos 10 indlagte bgrn
uden endokrin lidelse, matchet med hensyn til k¢n og alder.

Resultatet viste signifikant hg¢jere cortisol/kreatinin ratio
(P<0,01) hos diabetiske bgprn i forhold til kontrolmaterialet.

Cortisol/kreatinin ratio udviser ikke i denne undersggelse nogen
sammenhang med hypoglykzmiske symptomer. Fundet af en forhg¢jet cor-
tisoludskillelse hos diabetiske bgrn kan give anledning til overvejel-
ser vedr¢rende dette forholds mulige indflydelse pd udvikling af sen-

komplikationer hos bg¢rnene i voksenalder.
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CT-SCANNING I NEONATALPERIODEN.
E. Lund
Neuroradiologisk afdeling, Arhus Kommunehospital.

I 5 &rs perioden november 1977 - november 1982 blev der péd
neuroradiologisk afdeling, Arhus Kommunehospital udfgrt 92
kranielle CT-scanninger pd bgrn i 1. - 35. levedggn. (38
piger, 54 drenge). 9 patienter £ 2500 g. 12 patienter 2
4000 g. 43 patienter havde Apgar score < 10/1 min. 31 pa-
tienter frembgd fokale symptomer i form af kramper og pare-
ser, medens resten af patienterne kun havde uspecifikke
symptomer. Hos patienterne med fokale symptomer kunne en
fokalt lokaliseret @tiologi pdvises hos de 13 (1 epiduralt
he&matom, 2 subdurale ansamlinger, 3 intracerebrale heamato-
mer, 4 infarkter, 1 malformation, 1 tumor, 1 lokaliseret
encefalit). P4 disse 92 patienter blev i 5 &rs perioden ud-
fgrt ialt 287 CT-scanninger. Heraf de 216 alene hos 37 pa-
tienter, som sdledes udggr en meget belastet og undersggel-
seskravende gruppe.

Manglende erfaringer vedrgrende det normale billede er et
vasentligt problem ved CT-scanning i neonatalperioden.

Hvor stor indflydelse har gestationsalderen? Fremkalder en
normal fgdsel forandringer, som man sedvanligvis ville
tolke som patologiske? Meget fatallige CT-undersggelser pa
raske nyfgdte sandsynliggg¢r at 1) Det er normalt med lav-
absorberende omrdder periventrikulert (ufuldendt myelinise-
ring) 2) at ventrikelsystemet kan vare sammenklemt til
nasten usynligt i op til 4-5 dggn efter fgdslen og 3) at
der kan vare blgdning formentlig sub- eller intraduralt
lokaliseret interhemisfarisk. Med stigende gestationsalder
¢ges absorptionsvardierne periventrikulart.

Foredraget afsluttedes med demonstration af CT-scanninger
udfgrt sekventielt pd svaert asfyktiske bgrn. CT-billedet

i dernne patientgruppe varierer i udtalt grad, afhangigt af
tidspunktet for udf¢rt undersggelse - men vil som helhed
vere praget af varierende grader og kombinationer af ¢den,
hamorrhagiske/ikke h@morrhagiske infarkter, hovedsageligt
subependymalt lejrede hamatomer, intraventrikulare/sub-
arachnoidale blgdninger og eventuelt hydrocephalus.
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ETIOLOGISKE FAKTORER VED EPILEPSI HOS B@RN.

P. Glenting (Randers Centralsygehus, padiatrisk afd.B).

I alt 184 bgrn er undersggt med henblik pd den relati-
ve betydning af forskellige @tiologiske faktorer.

22 % af patienterne havde epilepsi i nedadstigende lin-
jer fra bedsteforaldrene og 15 % blandt forzldre og s@gsken-
de. Familiar forekomst af epilepsi kunne ikke sa@rligt kor-
releres til k¢n, anfaldstype eller misdannelser hos patien-
terne. Genetiske syndromer med epilepsi forekom kun hos 1%.

Kun 16 % af epilepsipatienterne havde plausible ®tiolo-
giske faktorer i svangerskabet. 43 % af disse havde ogsa
plausible perinatale faktorer, et forhold som kunne hange
sammen med en indirekte virkning af pranatale faktorer i
form af negativ indflydelse pd fgdselsprocessen.

Specifikke pranatale infektioner forekom kun hos 1% af
patienterne.

24 % af patienterne havde plausible perinatale @tiolo-
giske faktorer, hvilket er cirka en tredjedel af forekom-
stem ved spastisk og dyskinetisk cerebral parese.

Blandt patienter med plausible postneonatale faktorer
havde 20 % ogsd plausible perinatale faktorer imod 25% hos
patienter uden postneonatale faktorer. Den beskedne forskel
tyder i retning af en vis additiv virkning mellem perina-
tale og postneonatale faktorer.

De vigtigste perinatale faktorer var af traumatisk og
anoksisk karakter. Grand mal anfald kombineret med psyko-
motoriske anfald synes s®rligt korreleret til natale fak-
torer og grand mal anfald alene synes s&rligt korreleret
til neonatale faktorer.

11 % af epilepsipatienterne havde ledsagende cerebral
parese og 43 % af disse havde plausible perinatale &tiolo-
giske faktorer. Det anses for sandsynligt at de senere ars
forbedringer af de perinatale forhold her i landet vil af-

spejle sig i en vis nedgang i hyppigheden af epilepsi hos
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bgrn, ligesom den af forfatteren viste nedgang i hyppighe-
den af cerebral parese.

21 % af epilepsipatienterne havde plausible postneona-
tale faktorer omfattende 8 % med svarere kranietraumer og
en rakke faktorer som hypoglyk#mi, meningoencefalit, bakte-
rielle infektioner, vaccinationsreaktioner og forgiftninger
som hver tegnede sig for fa tilfzlde.

Lettere kranietraumer blev primert ikke anset for plau-
sible faktorer, men forekomsten af signifikant flere lette-
re kranietraumer blandt patienter, som ikke havde andre
plausible faktorer, end blandt de ¢vrige patienter tyder i
retning af, at lette kranietraumer ved fald eller afstraf-
felse af bgrn méske ikke er si uskyldige som tidligere an-
taget.

Ukomplicerede feberkramper blev primert anset for ikke
plausible faktorer og her blev der fundet samme hyppighed
hos patienter med og uden plausible @tiologiske faktorer.

12 % af patienterne havde medfgdte misdannelser, hvil-
ket er godt det dobbelte af forekomsten af misdannelser som
erkendes indenfor de fgrste ar blandt alle fgdte.
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HYDRANCEFALI HOS ET ADOPTIVBARN

S. Frogner & J. Heilskov (padiatrisk afdeling, Randers Central-
sygehus)

Et 6 mineder gammelt koreansk adoptivbarn blev 3 mdneder efter, at

hun p& blank helbredsattest var ankommet til landet, indlagt p3 be¢r-—
neafdeling. Barnet fandtes udtalt retarderet p& basis af total hydran-
cefali.

Ud fra sygehistorien diskuteres den nuvarende rutine i forbindelse

med adoption af udenlandske bgrn og deres indslusning i det danske

sundhedssystem. F¢lgende konklusioner drages:

1) Behov for sikring af barnets retsstilling indtil afsluttet

adoptionssag,

2) Behov for somatisk efterundersggelse over langere periode af

udenlandske adoptivb¢rn,

3) Man foresldr indfg¢relse af rutinemessig padiatrisk undersggelse

kort efter b¢rnenes ankomst til Danmark.
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SENSITIVITET OG SPECIFICITET AF ALLERGOLOGISKE UNDER-
SOGELSER I UDREDNING AF EKSOGEN ASTHMA BRONCHIALE HOS BORN.
G. Stafanger, J. Koch, C. Koch, O, @sterballe og B, Schwartz
(Ped. afd., Rigshospitalet og Viborg Sygehus og Allergolo-
gisk Laboratorium).

P4 26 bern med diagnosen ekstrinsic asthma, stillet
ved sygehistorie, blev foretaget 122 undersegelser fordelt
ligeligt mellem priktest, RAST, histaminfrigerelse fra
basofile leucocyter og bronchialprovokation. Resultatet
af bronchialprovokationen blev betragtet som "den sande
diagnose".

Der blev benyttet 9 forskellige allergener fra fol-
gende 4 grupper: Husstevmide, dyrehar, pollen og skimmel-
svampe.

Til vurdering af den diagnostiske trovardighed blev
sensitivitet og specificitet udregnet. Generelt var prik-
test den mest palidelige undersogelse, men bronchialpro-
vokation er stadig nedvendig i mange tilfzlde, hvor en

endelig, specific diagnose er pakravet.
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SPRAYPROBLEMER HOS B@®RN
S. Pedersen og L. Frost (Bgrneafdelingen, Aalborg sygehus
Nord, Aalborg)

Ved den ambulante kontrol i allergiambulatoriet demonstrerede 256
bgrn med astma deres inhalationsteknik. Alle bgrn anvendte dagligt en
eller anden inhalator (en dosisaerosol, en dosisaerosol med inhalet-
forsats eller en rotahaler). Der blev midlt lungefunktion fgr og efter
at barnet havde taget en inhalation af en betaz—agonist, og desuden
noteredes hvilke fejl barmet lavede under demonstrationen. 242 bgrn
havde reversibel astma den dag de deltog i undersggelsen. Af disse var
kun 45% i stand til at bruge deres inhalator s&ledes at deres lunge—
funktion (FEV,) bedredes mere end 15% (effektiv teknik).

Hyppigheden af en effektiv teknik var meget afhengig af den in-
struktgr der havde l®rt bgrnene brugen af inhalatoren. Sdledes varie-
rede hyppigheden af effektiv teknik fra 17% i en instruktgrgruppe til
84% i en anden instruktg¢rs gruppe. Resultatet afhang ogs& af hvilken
inhalator barnet brugte: kun 46% af de der brugte en dosisaercsol el-
ler en rotahaler havde en effektiv teknik, hvorimod 59% af dem der an-
vendte en dosisaerosol med inhalet gjorde dette effektivt. Endelig var
det vigtigt at man ved instruktionen havde kontrolleret inhalations-
teknikken ved hjzlp af lungefunktionsmdling f@r og efter behandling
med en betaz-agonist.

Bgrn under 6 ar lavede flere fejl og havde sjzldnere en effektiv
teknik end de zldre bgrn, men ellers var barmets alder uden betydning
for resultatet. Det spillede overraskende nok heller ingen rolle hvor
lenge det var siden at barnet sidst havde l®rt inhalationsteknik.

Det konkluderes derfor at en meget grundig instruktion med anven-
delse af lungefunktionskontrol er af altafggrende betydning for resul-
tatet af den inhalationsterapi der ordineres, og at mange bgrm har
lettere ved at anvende en dosisaerosol med inhaletforsats. Nar fgrst
teknikken er lart glemmes den sjaldent ndr blot inhalatoren anvendes
dagligt.
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VERDIEN AF KONTINUERLIG BLODSUKKERMALING I KONTROLLEN AF
JUVENIL DIABETES MELLITUS.

H.Krogsgaard ( Bgrneafdelingen, Hjgrring sygehus ).

Verdien af blodsukkerhjemmemdling i kontrollen af juve~
nil diabetes mellitus belyses p& grundlag af en retrospek-
tiv opggrelse over regulationsforlgbet fgr og efter intro-
duktion af blodsukkerhjemmemdling v.hj.a.reflektometer og
ved sammenligning med kontrolgruppe,hvor alene urinundersg-
gelse anvendtes.

P& opggrelsestidspunktet, ult.83., udgjorde observa-
tionsperioden for blodsukkerhjemmem&ling ca. 1 ar(9-20 mdr)
for 8 pt. tilknyttet bgrneafdelingen. Kontrolgruppen be-
stod af 8 b¢grn, som m.h.t.alder og diabetesvarighed ikke
adskilte sig fra prim@rgruppen. Samtlige bg¢rn kontrollere-
des i bgrneambulatoriet fire gange adrligt, HbA4 og urinus.
gennemfgrtes ens i de to grupper. Reflektometeranskaffel -
sen var et primert foreldregnske hos 4 bg¢rn,medens andre
4 bgrn fik det pd afdelingens initiativ p.g.a.requlerings-
besvar.

Efter en latensperiode p& ca. 9 mdr.,hvor forlgbet var
ens og svagt faldende,fremkom et markant fald i HbAq i re-
flektometergruppen pd ialt 17% ( 7,7% i kontrolgruppen ).
Tilsvarende sds en forholdsvis st¢rre stigning i insulin-
behovet i reflektometergruppen (udregnet i i.e.pr.kg pr.
dggn ) p& 25% ( 17% i kontrolgruppen )for samme gennemsnit-
lige ve®gtstigning. Derimod sds ingen forskel i d¢gnurin-
sukkerudskillelsen.

Opggrelsen synes at bekrafte,at indfgrelse af blodsuk-
kerhjemmemdlerapparat i kontrollen af juvenil diabetes mel-
litus kan medfgre en bedre regulation,omend et vist forbe-
hold md tages for mulig forskel i gruppernes motivation.En
vasentlig gevinst ved reflektometeranskaffelsen har varet
en forggelse af trykhed og sygdomsindsigt i familierne.
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PEDIATERENS TVERFAGLIGE ROLLE VED SVERE MEDF@DTE MISDANNEL-
SER BELYST VED ET TILFELDE AF CYSTISK HYGROM.

T. Lyngbye (Padiatrisk afdeling, Arhus Kommunehospital).

Cystisk hygrom diagnostiseret pranatalt er publiceret
flere gange 1 de senere ar. De hidtil beskrevne tilfalde
er gaet ad mortem. Her beskrives det f@grste tilfazlde, hvor
barnet overlever uden andre handicaps end hygromet.

Der beskrives en rakke kritiske faser i den somatiske
behandling. Foraldrenes reaktioner sattes i relation til
sygdomsforlgbet. Familiens reaktioner beskrives ud fra
"krisebegrebet" og "copingbegrebet". Det vises, hvorledes
forazldrenes reaktioner er ne¢je forbundet med personale-
gruppers accept af forzldrene, og padiaterens rolle i den
sammenhang beskrives.

I en tid, hvor padiatrien s¢gger sin identitet, er dette
et eksempel pd, at der er behov for, at bgrnelagen arbejder
pad tvers af fgdselsterminsgranser, afdelingsgrenser, fag-

grenser og hospitalsgranser.
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576. MPDE - 7. september 1984 — Rigshospitalet

Programoversigt

T.

Munkner (Nuklearmed.afd., Rigshospitalet):

Padiatrisk nuklearmedicin.

Derefter

Ordiner generalforsamling med felgende dagsorden:

Valg af dirigent.

2. Formandsberetning.

3. Beretning fra udvalgene:

6.

8.

Spectalistnevnets tilforordnede, $§14-udvalget, uddannelsesud-
valget, diagnoseudvalget, allergologiudvalget, onkologiudval-
get, vaccinationsudvalget, arbejdsgruppen vedrgrende fremtids—
betenkningen, screeningudvalget, myelomeningocelegruppen, re—
presentanter for bestyrelsen for Nordisk Pediatrisk Forening,

representanter i Foreningen for Familieplanlegning.

. Fremleggelse af regnskab.
. Forslag fra bestyrelse og medlemmer.

Valg til udvalg.

. Valg af revisorer.

Valg af bestyrelse.

. Eventuelt.
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PEDIATRISK NUKLEARMEDICIN.
T. Munkner (Rigshospitalet, Nuklearmedicinsk afdeling NU,

Kebenhavn).

Undersogelser af bern med radicaktive forbindelser er i
de sidste lo ar steget absolut og relativt. P4 Rigshospita-
lets nuklearmedicinske afdeling underseges ca. 500 bern om
dret. Omkring halvdelen af undersegelserne er nyreunderse-
gelser, og en sjettedel er skeletscintigrafier.

I en enquete over nuklearmedicinske undersoegelser af
bern i Europa i 1983 fik man svar fra 279 hospitaler i 18
lande. Enqueten omfattede 62.0c0 bern fordelt pd felgende
organundersegelser: lunge perfusion/ventilation 4,2%, hjer-
te 4,3%, nyre - gamma kamera 34,9%, nyre - global clearance
11,1%, knogler 17,2%, lever/milt 4,0%, galdeveje (HIDA) o,9%,
abdomen 2,1%, RES i milt o,2%, blood pool 0,2%, gastro-
oesophageal reflux 1,1%, hjerne 4,5%, thyreocidea 6,3%, an-
dre organer 8,4%, diverse specialundersegelser (In-111 o,2%,
gallium o,5%). Denne fordeling af undersegelserne er ander-
ledes end hos voksne patienter.

Ved undersegelser af bern er der specielle forhold, som
tages i betragtning, f.eks. afpasning af den radiocaktive
indgift i forhold til barnets alder eller hejde og vagt,
premedicinering, information af foraldre og af plejeperso-
nalet. Ved alle undersegelser med radiocaktive forbindelser
vil man holde dosis s& lille, som det er muligt for at opna
et godt resultat (ALARA-princip: "As low as reasocnably
achievable").

Der blev ved medet givet eksempler pd anvendelsen af
radioaktive forbindelser til bern, primert til diagnostik,
men en sjzlden gang ogsd til behandling. Scintigrafi af
neuroblastomer, som er det nyeste omrdde inden for padia-
trisk nuklearmedicin, blev illustreret pd grundlag af under-

segelser pa 13 patienter.
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FORMANDSBERETNING 1983/84

Selskabet har nu 295 medlemmer. I beretningsperioden har 21 sggt om op-—
tagelse og 4 er udmeldt. Der hemvises til vedlagte navneliste over op—
tagelsessogende, der vil blive optaget som medlemmer under forudsetning
af generalforsamlingens godkendelse.

Efter generalforsamlingen den 2.9.1983 konstituerede bestyrelsen sig
med Vagn Holm som nestformand, Jens Lgchte (representant for DBO) som
kasserer, Niels Clausen som videnskabelig sekreter, Elma Scheibel (re-
presentant for YP) som faglig sekreter og undertegnede som formand. Den
1.1.1984 indtrddte Joes Ramspe Jacobsen som medlem af DPS's bestyrelse
1 stedet for Legchte.

Der har i drets legb veret afholdt 9 meder, hvoraf de 4 var temamegder.
Decembermgdet med ledsagere fandt sted pd Domus Medica med foredrag om
adipositas og anorexia nervosa, herefter spisning og dans. Det tradi-
tionelle varmpde var ¢ maj 1984 arrangeret af berneafdelingen i Randers.
Bestyrelsen vil hermed gerne takke de kolleger, der har arrangeret te—
mamgderne og rette en spectel tak til Lgchte for julemgdet samt Glen—
ting og Lund for vérmegdet.

Fremtidsudvalget havde efter 2 drs arbejde afleveret sin betenkning,
der blev droftet pa ekstraordiner generalforsamling den 4.11.1983. Der
var stor mgdedeltagelse og livlig, til tider skarp debat, der helt o-
vervejende drejede sig om betenkningens kapitel 4, som en del ansd
lagde hovedvegten pd socialpediatriske funktioner og gik for let hen
over den klassiske hospitalsbundne pediatri. Man efterlyste en mere
indgdende beskrivelse af udviklingen 1 faget, herunder formaliseret
grenspecialisering (subspectalisering, ekspertomrdder). — Allerede fra
starten af medet var det blevet gjort klart, at det var hensigten pd
basis af betenkningen at udarbejde en redegerelse, der ogsd skulle om—
fatte de synspunkter, der blev fremfert ved generalforsamlingen, og som
skulle kunne fremstd som selskabets officielle holdning.

Umiddelbart efter generalforsamlingen blev der nedsat en arbejdsgruppe
til dette arbejde med medlemmer fra fremtidsudvalget og bestyrelsen:
Melchior, Ole Andersen, Lgchte, Scheibel, Vagn Holm og Ramsge Jacobsen.

Den 1.2.1984 modtog bestyrelsen et brev fra 9 medlemmer, der ikke fandt
betenkningen amvendelig © forhold til den passus i kommissoriet, der
angiver, at betenkningen "kan bruges som grundlag for sdvel en faglig
som en politisk debat om paliatriens fremtid'. Efter forslag fra be-
styrelsen udpegede disse 9 medlemmer Brock Jacobsen samt Krasilnikoff
til at indgd i den ovemnevnte arbejdsgruppe. — Efter nogle mpder i for-—
dret er den sdledes udvidede arbejdsgruppe enedes om indholdet i rede-
gerelsen, der vil blive forelagt den ordinere generalforsamling den
7.9.1984.

Bestyrelsen modtog den 27.1.1984 Sundhedsstyrelsens notat af september
1983 vedrgrende retningslinier for svangerskabshygiejne og fedselshjelp.
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Der blev afgivet kommentarer, udarbejdet af Kamper i samrdd med Friis-
Hansen og Melchior (vedlegges 1 kopt).

Det tidligere eksisterende, vistnok aldrig officielt nedlagte, neonato—
logiudvalg er blevet genoprettet med Else Andersen, Friis-Hansen, Kam—
per og Lillquist som medlemmer. Udvalgets kommisgsorium er: "at beskri-
ve de vigtigste neonatale behandlingsrutiner 1 landet som helhed med
rekommendationer for det fremtidige samarbejde mellem fedeafdelinger/
—-steder og begrneafdelinger samt mellem disse indbyrdes. Der gnskes end-
videre forslag til det uddannelsesmessige indhold i et ekspertomrdde/
interesseomrdde inden for neomatologil (perinatalmedicin). Der gnskes en
forelpbig redegorelse i lpbet af 1 og en afsluttende betenkning i lobet
af 2 ar".

Fra specialistnevnets forretningsudvalg er det blevet oplyst, at alle
sager angdende godkendelse af ekspertomrdder etc. hviler i gjeblikket.
Arsagen hertil skulle vere, at man ikke kan f& arbejdsgiverens accept
af nye omrdader, da man mener, det vil virke omkostningsforeggende.

Den Almindelige Danske Lageforenings hygiejnekomité har nedsat en ar—
bejdsgruppe vedrgrende forebyggelse blandt bern og unge. Hygiegjnekomi-
teen anwmodede den 2.4.2984 selskabet om at udpege en representant til
at indgd heri. Erik Thamdrup har accepteret at pdtage sig demne opgave.

Bestyrelsen har nedsat et udvalg bestdende af N.J. Brandt, Viggo Faber,
Flemming Giittler, Niels Hobolth og Freddy Karup Pedersen med folgende
kommissorium: "at analysere behovet i Danmmark for knoglemarvstransplan-
tationer hos bprn med metaboliske sygdomme og ikke-maligne blodsygdom—
me samt tage stilling til om behandlingen ber udferes i Danmark eller
1 udlandet. Udvalgets arbejde forventes afsluttet i lebet af et ar".

Bestyrelsen har annonceret om uddeling af 1 alt 6.000 kr. fra jubile
umsfonden til forskningsformdl. Der meldte sig ingen ansdgere!

Bestyrelsen har udarbejdet forslag til nye vedtegter for selskabet. For-—
slaget blev forelagt til diskussion ved virmpdet, og efter fornyet be-
arbejdelse forelegges det generalforsamlingen til godkendelse. Hvis det
vedtages, foresldr  bestyrelsen en glidende itkraftiredelse, sdledes at
de udvalgsmedlemmer, der i gjeblikket sidder i 4-drige valgperioder og
som ifelge de foresldede vedtegtsendringer ikke kan genvelges, afleses
ndr nuwerende valgperiode udlpber.

HANS JOQRGEN ANDERSEN
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BERETNING FRA UDDANNELSESUDVALGET 1983/84

I kursus 1983/84 deltog de 8 ansatte © undervisningsstilling + § pd o-
vergangsordning i de 4 obligatoriske kurser. Der har veret deltagelse 7
Sundhedsstyrelsens integrerede kurser i klinisk tmmunologi (8) og hwema—
tologi (10). Herudover har der veret deltagelse i forskellige S0SA kur-—
ser. I selskabets eget regi er der afviklet 4 valgfri kurser i social-
pediatri (10), neurologt (16), gastroenterologi (16), nefrourologi (16).

Der er afholdt (som forseg) et tverfagligt valgfrit kursus i psykosoma—
tik for pediatere og bgrnepsykiatere med Torben Isager og M. Fjord
Christensen som kursusledere.

Udgifterne til spectallegekurser i pediatri i aret 1983 var kr. 174.397
(integrerede kurser ikke medregnet).

Ud fra foreliggende evalueringer og kursuslederens mgde med kursisterne
er der udarbejdet et notat, som er sendt til delkursuslederne, om for-
skellige prineipielle punkter.

Udvalget har veret representeret ved kursusledermgde, ved et mgde om
efteruddannelse © Den Almindelige Danske Legeforening og 1 en drgftelse
af speciallegernes funktion og uddannelse i FAS.

Et underudvalg har udarbejdet et forslag til en mal— og indholdgbeskri-
velse for spectallegeuddannelsen i pediatri m.h.p. drgftelse ved gene-
ralforsamlingen.

Kursus 1984/85. Forsgg gennemfores i et 2 gange 3 dage varende tverfag—
ligt kursus 1 klinisk genetik med deltagelse af pediatere og obstetri-
kere 1 september 1984 i stedet for det sedvanlige kursus € klinisk ge-
netik.

I gurigt gennemferes de sedvanlige 3 obligatoriske kurser i vekst og ud-
vikling, neonatologt og bgrnepsykiatri og udviklingspsykologt.

Der gennemfores valgfri kurser i pediatrisk cardiologi, endokrinologi,
ernering og lungesygdomme.

Der er deltagelse 1 Sundhedsstyrelsens tverfaglige kurser i klinisk
mikrobiologi, klinisk farmakologi og SOSA.

Emnet for et efteruddannelseskursus i1 1985 er endru ikke fastlagt.

Undervisningsstillinger 1984/85 blev opsldet med de nye kriterier, ved-
taget af generalforsamlingen 1983. Der var i ar indkommet 32 ansggnin—
ger (1983: 24), og Uddannelsesudvalget placerede 4 ansggere i gruppen

tkke kvalificerede, 15 kvalificerede og 13 velkvalificerede. Efter ned-
settelsen af kravet om ansettelse uden for specialet fra 30 til 24 ma-
neder har udvalget ikke dispenseret, hvis der manglede noget inden for
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dette punkt. Udvalget har maksimalt medregnet 6 mdneder af klinisk as-
ststenttid eller videnskabelig ansettelse inden for almenuddannelsen til
A-kriterterne. Ved et mgde med urdervisningsafdelingernes chefer udpege~
des 8 blandt de velkvalificerede til de 8 undervisningsstillinger. Een
har senere trukket sig tilbage og en anden velkvalificeret blev udpeget.

Spendvidden 1 videnskabelig erfaring er stor, adskillige af de kvalifi-
cerede har ingen publicerede arbejder, to af de velkvalificerede har
forsvaret eller indleveret disputats.

I kursus 1984/85 deltog udover de 8, der er ansat i undervisningsstil-
linger, 4 pd overgangsordning (de sidste).

Kurserne 84/85 annonceres i kursusoversigten, og der udsendes ikke len—
gere besked til selskabets medlemmer.

Udvalget. K.W. Kastrup har erstattet Henrik Hertz under demnes ophold %
Saudi Arabien.

Bprnepsykiatriske ansettelser. Dette er obligatorisk efter de nye spe-
ctallegeregler, men det er fortsat vanskeligt at opnd denmne ansettelse
for pediatere. Spgrgsmilet har veret rejst over for Sundhedsstyrelsen
og Specialistnevnet, og der har veret holdt mgde med bgrnepsykiatriske
videreuddannelsesudvalg og med Specialistnavnets formand Hans Karle.

En mynormering af 4 bgrnepsykiatriske stillinger til besettelse med pe—
diatere under uddannelse er drgftet.

Kapacitet i pediatri. Ajourfert tabel over afdelingernes normering og
sengetal vedlagt.

KNUD E. PETERSEN
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Tabel
ANTALLET AF AFDELINGER, SENGEPLADSER 0OG STILLINGER
PA PEDIATRISKE AFDELINGER pr. 1. SEPTEMBER 1984

Afdelinger Senge 0 Rl

Afdelinger med undervisnings-—
stillinger ("a")

Rigshospitalet, afd. G 77 7 7 16
Hvidovre 75 3 (4) 9 12
KAS Gentofte 62 2 6 8
KAS Glostrup 82 4 5 8
Odense 78 4 6 6
Arhus 84 3 5 7
Alborg 85 3 5 11
I alt 543 26 43 68
Afdelinger, godkendt til 18 mdr. Rl
(Ilbll)
Sundby Hospital 40 1 4 7
Hillered 71 3 8 8
Nestved 41 2 4 8
Kolding 52 3 5 7
Herning 56 3 4 6
Viborg 50 3 4 8
Roskilde 46 2 4 7
Esbjerg 53 2 5 6
Randers 27 2 2 5
I alt 436 21 40 62
Afdelinger, godkendt til 6 mdr. R, og/
eller 6 mdr. introduktionsuddannelse
("d")
Nykebing F. 30 2 0 2
Holbek, incl. Slagelse 43 2 (3) 5 6
Senderborg 46 2 2 4
Hjerring 21 1 2 4
Rigshospitalet, afd. GN 30 1 4 9
Rigshospitalet, afd. G: C.P.-klinik 0 0 0 1
- - - : Soc.pad.amb. 0 0 1 1
- - - : Allergiamb. 0 0 0 1
- - = : Klin.genetik 0 0 1 0
I alt 170 8 15 28
Alle afdelinger 1148 55 (2) 98 158
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SPECIALLEGEUDDANNELSEN I PADIATRI

Et forslag til mdl- og indholdsbeskrivelse udarbejdet af en arbejds—
gruppe nedsat af Dansk Pediatrisk Selskabs Uddannelsesudvalg. Maj 1984.

INDLEDNING

Ifelge nyordningen for speciallayeuddannelsen med virkning fra 1.1.1983
er det fastlagt, at der i videreuddannelsen til speciallege indgdr an—
settelse som yngre lege pd sygehusafdelinger i forskellige stillinger,
der representerer forskellige niveauer i spectall@geuddannelsen. Det
dregjer sig om

1. turnusstilling

2. introduktionsstilling, som er det forste led i den
egentlige spectallegeuddannelse

3. undervisningsstilling med ansettelse pd afdelinger
tndenfor specialet pd landsdelssygehus. Undervisnings-
stillingen skal ved sit tndhold gives en serlig uddan-
nelsesmessig verdi, og der er derfor pd afdelinger med
undervisningsstillinger udpeget en speciallaege til va-
retagelse af den kliniske tutorfunktion. Indenfor spe-
ctalet padiatri er der oprettet 8 uddannelsesstillin—
ger

4, l.reservelagestilling, som er et afsluttende led 1
special legeuddanne Lsen.

Der henvises til bestemmelserne vedrerende uddannelse til special-
lege (UfL 1983:145:2708-2710) og Lageforeningens vejviser 1983, p.57.

Dansk Pediatrisk Selskab har fra spectalistnevnet modtaget anmod-—
ning om at formulere forslag til mdlsetning for de enkelte led © spe-
ctal legeuddanne Lsen.

Ved Dansk Pediatrisk Selskabs Uddannelsesudvalgsmede primo november
1983 blev det vedtaget at nedsette en arbejdsgruppe, som skulle be-
skeftige sig med at udarbejde en sddan mil- og indholdsbeskrivelse.
Medlemmer of arbejdsgruppen har veret

Niels Christian Christensen, overlage, berneafdelingen,
Senderborg Sygehus

Arne Host, l.reservelege, beorneafdelingen, Odense Sygehus
Knud William Kastrup, overlege, berneafdelingen, KAS-
Glostrup

Torben Serensen, reservelege, berneafdeling G, Rigshospt-
talet

Poul Aabel Pstergaard, overlege, bgrneafdelingen, Alborg
Sygehus Nord

Mdlsetning for den pediatriske spectiallegeuddannelse har veret gen—
stand for diskussion i Dansk Pediatrisk Selskab igennem flere &r, og
en detaljeret fremstilling er givet i selskabets drbog 1980/81, side
81-85. Foreningen af Yrngre Pediatere har udarbejdet et forslag vedre-
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rende undervisningsstillingens indhold, som er tilstillet Uddannelses—
udvalget.

Arbejdsgruppens forslag er i meget hpj grad baseret pd disse frem-
stillinger og pd ovennevnte bestemmelser.

I det folgende findes en omtale af introduktionsuddannelse, uddan—
nelsesstilling og 1.reservelegeuddannelsen. Beskrivelsen af introduk—
tionsstillingen og 1l.reservelmgestillingen omfatter dels generelle,
dels de for specialet pediatri specielle forhold og er relativt kort-
fattet.

Beskrivelsen af undervisningsstillingen er betydelig mere omfatten—
de og detaljeret. Dette er sket tkke mindst af hensyn til afgrensnin—
gen af den kliniske tutors opgaver og planlegningen af arbejdet pd af-
delingen. Efter arbejdsgruppens mening er dette en basal forudsetning
for, at udbyttet af uddannelsesstillingen kan blive s& stor som muligt.

Der vil © en sddan formdls— og indholdsbeskrivelse af flere niveau-—
er 1 en uddannelse kunne forekomme overlapninger. Men det er arbejds—
gruppens opfattelse, at oplering i en given funktion netop finder sted
pd flere niveauer.

Beskrivelsen af undervisningsstillingen og forudsetningerne for at
gennemfpre intentionerne har veret drgftet ved et mgde med de kliniske
tutorer.

Arbejdsgruppen har afsluttet sine overvejelser primo april 1984 og
fremsendt sin redegerelse til Uddannelsesudvalget medio maj 1984.

INTRODUKTIONSUDDANNELSEN

Ifolge Sundhedsstyrelsens bestemmelser er det hensigten med introduk-
tionsuddarmelsen at give den uddarmelsesspgende indsigt i fagets al-
mindelige arbejdsomrdder.

Lagen skal ved afslutningen af dette uddannelsestrin have oprdet
indsigt © de fleste almindeligt forekommende problemstillinger og © et
begrenset omfang — spectelt akutte situationer — kumne treffe selvsten—
dige beslutninger. Det forudsettes, at patientgrundlaget er tilstrekke—
ligt stort og alsidigt sammensat. Lagen er under uddannelsen placeret
1 de yngste reservelegelag 1 afdelingen.

En reservelege, der har gennemgdet 12 maneders introduktionsuddannelse
© pediatri bgr kunne folgende
1. optage en pediatrisk journal

2. gennemfore en paediatrisk undersegelse, herunder vurde—
ring af almentilstand og psykisk/somatisk udvikling

3. indlede uopsettelig akut behandling

4. udfere basale undersggelsesprocedurer (eksempelvis
blodprovetagning, intravengs droplegning, lumbalpunk—
tur)
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behandle veske- og elektrolytforstyrrelser
beherske principperne for pediatrisk farmakoterapi
visitere patienter 1 skadestue/modtagelse primert

9)\7?)01

under supervision deltage aktivt i ambulatoriebehand-
ling
9. undersgge og vurdere tilstanden hos nyfedte bern

10. gennemfore superviseret stuegang

Der bgr lgbende gives individuel vejledning i ovennevnte, fremsettes
konstruktiv kritik og planlegges deltagelse t ambulatorium, konference
samt gives vejledning i pediatrisk litteratur efter ¢nske.

Ved introduktionsuddannelsens afslutning skal laegen have opndet ru-
tine og erfaring 1 diagnostik og behandling af almindelige, hyppigt fo-
rekommende sygdomme i alle aldersgrupper inden for pediatrien.

UNDERVISNINGSSTILLINGEN I PADIATRI

Mdlsetningen for undervisningsstillingen er, at legen ved afslutningen
af dette uddannelsestrin skal kunne disponere selvstendigt sdvel 1 dag-
funktionen som under vagtarbejde. Milsetningen omtales detaljeret neden-
for. Desuden gives en omtale af de ydre rammer og forudsetninger.

Undervisningsstillingens formdl er for indehaveren:

a. At erhverve viden om normal vekst og udvikling og erkende afvigel-—
se herfra gemnem anvendelse af udviklingsprever, vekstkurver og den
kliniske undersggelse.

b. At erhverve kendskab til profylaktiske foranstaltninger, normal er-
nering og opvekstbetingelser for herigennem at kunne give vejled-
ning med henblik pd at opretholde optimal sundhedstilstand samt til
generelle retningslinjer for genetisk rddgivning.

e. At udvikle kendskab til og oppve ferdighed i undersggelse, diagno-
stik, behandling og efterbehandling af patienter representerende
almindeligt forekommende og typiske padiatriske sygdomsgrupper om-
fattende sével akutte som kroniske tilstande.

d. At udvikle kendskab til miljgets betydning for barnets opvekst og
samfundets soctale stgtteordninger for bgrnefamilier, herunder op-
gvelse af ferdighed i brugen af disse ved socialpediatriske problem—
stillinger.

e. At opnd trening 1 klinisk videnskabelig tankegang og metode, herun—
der oplering af kritisk holdning, bl.a. til videnskabelig littera—
tur og opgvelse T relevant padiatrisk litteratursggning med henblik
pd ajourfering af paediatrisk viden.

f. At f& indsigt © den behandling af bgrn, som foregdr inden for andre
specialer.

g. At opnd viden om foreldre/barn reaktioner sdvel under normale for-
hold som under belastning og sygdom.
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Undervisningsstillingens rammer

Forudsetningen for at der opnds bedst muligt udbytte 7 undervisnings-
stillingen er, at legen frigeres for en del af rutinearbejdet svarende
til timeantallet for den formaliserede kliniske undervisning, samt at
vagtbyrden nedsettes, eksempelvis til hpjst 6-skiftet vagt. I sidste
halvdel af undervisningsstillingen begr funktion 7 bagvagtslaget til-
straebes. Desuden ber der etableres en fast tilknytning til eet afsnit
af lengere varighed. Der ber gives mulighed for rotation mellem af-
delingens forskellige afsnit. I gvrigt mi der foregd en kontiruerlig
bedpmmelse af forlebet i undervisningsstillingen ved anvendelse af et
evalueringsskema (eksempelvis ved en ugentlig samtale om dette emne
med den kliniske tutor) og ved anvendelse af en "checkliste'. Det be-
tragtes i denne forbindelse som en forudsetning, at kursisten sgger at
deltage aktivt.

Formdlet tilsigtes opndet ved folgende:

1. Kursisten bpr deltage aktivt i formaliseret og superviseret klinisk
undervisning pd afdelingen.

2. Superviseret virksomhed © ambulatorium og tilsyn.

3. Superviseret varetagelse af foreldrekontakt.

Losning af socialpediatriske problemer i samarbejde med socialrid-

giver, psykolog, bernepsykiater, pedagoger og primersektoren.

5. Kostvejledning i samarbejde med klinisk dietassistent ved specielle
dieter.

6. Spectialundersggelser 1 nabodiscipliner.

7. Deltagelse i tverfaglige konferencer med et undervisningsmessigt
sigte.

8. Deltagelse i afdelingens kliniske konferencer med patientdemonstra-
tion og 1 teoretiske konferencer af undervisningsmessig verdi.

9. Deltagelse 7 afdelingens videnskabelige aktiviteter og modtage leo—
bende orientering herom.

10, Mulighed for at aflegge bespg pa serforsorgsinstitutioner.

(2N

Evalueringsskemaer/"checklister” vedrgrende undervisningsstillingens
indhold, diagnostik og behandling samt specielle procedurer udfyldes
af kursisten fortlebende under uddannelsesforlebet. Besvarelserne fo-
reslds indsendt af kursisten ved undervisningsstillingens opher til
formanden for Dansk Pediatrisk Selskas Uddannelsesudvalg med henblik
pd vurdering. Derefter afholdes fellesmpde mellem kursisterne (evt.
representanter for kursisternme) og Uddannelsesudvalget (evt. formanden
for dette) med henblik pd samlet vwrdering og kritik,

1. RESERVELAGEUDDANNELSEN

Ifolge Sundhedsstyrelsens bestemmelser er det hensigten med 1.reserve-—
legeuddannelsen at opeve den uddannelsessegende i selvstendig funktion
7 specialet sdvel med hensyn til almene som mere specielle problemstil-
linger. Ansettelsen indeberer bagvagtsfunktion og selvstendig deltagel-
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se © eventuel ambulatoriefunktion. Ved afslutningen af dette uddannel-
sestrin skal legen have betydelig rutine i specialets samlede arbejds-
omrade, gerne en vis erfaring i undervisningsopgaver og nogen indsigt
1 administrativ funktion. Lagen skal ved sin placering i dagarbejde og
vagtfunktion have opndet erfaring inden for alle aspekter af afdelin~
gens funktioner i det pageldende spectale.

Afdelinger, der er godkendt til 1.reservelageuddannelsen skal have
passende storrelse og alsidigt arbejdsomrdde og have mindst 2 fastan—
satte spectalleger. Det anforte mdl indeberer, at 1l.reservelegen ved
afslutningen af wddannelsen i pediatri skal kunne:

1.

2.

pabegynde, planlayge og afslutte behandling af alle
almindeligt forekommende pediatriske lidelser

arbejde selvstendigt t© ambulatorium og til en vis
grad supervisere yngre legers arbejde dér

3. fungere som konsulent for andre afdelinger

. gennemfore samtaleforleb og vejledning af foreldre

5. varetage kontakten med andre afdelinger pa selvsten—

10.

11.
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dig made, herunder visitation af specielle tilfelde

. deltage 1 og planlegge undervisning af yngre kolleger

og andre personalegrupper

. under hele uddannelsen opeve kendskab til og deltage

1 afdelingens daglige arbejdstilretteleggelse

vejlede foreldre om det normale barns udvikling ©
bredeste forstand og pdpege afvigelser herfra pd et
tidligt tidspunkt

1 samarbejde med social- og sundhedsvesen © ovrigt pd
fyldestgorende made vare © stand til at udferdige
erkleringer osv.

ud fra kendskab ttl begrnepsykiatriske og psykosomati-
ske lidelser kunne varetage indledende undersegelse
og behandling © samarbejde med bornepsykiatriske spe—
ctalleger.

vere © stand til at foretage lgbende revision af ret-
ningslinjer for undersegelse og behandling pa baggrund
af udvikling inden for faget.



BERETNING FRA SCREENINGUDVALGET 1983/84

Der screenes fortsat her 1 landet kun for hyperfenylalanineni og konge-—
nit hypothyreose; sidstnevnte overvdges af udvalget, der efter chef-
skifte pd Seruminstituttet seger at etablere et nermere samarbejde.

Dataindsamlingen vedrgrende det to drige forskmingsprojekt fortsetter
med opfelgning af bernenes fysiske og psykiske tilstand. Fem drs under—
spgelsen er netop afsluttet, og resultaterne heraf vil blive meddelt ©
Dansk Pediatrisk Selskab.

Sereening for 21-hydroxylasedefekt er ikke blevet etableret bl.a. fordi
Seruminstituttet mangler prevemateriale. Tidligere udsendt opfordring
om indsendelse af blodpreve til Seruminstituttets hormonafdeling fra
nydiagnosticerede patienter eller fra patienter i behandling med syg-
dommen har desverre ikke givet resultat, og udvalget skal derfor endnu
engang opfordre pediaterne til at indsende prever pd sddanne patienter.

Udvalget finder fortsat tkke, at screening for cystisk fibrose er aktu—
el.

Et forskningsprojekt vedrgrende screening for familier hypercholesterol-
@ni er igang 1 samarbejde mellem dr.med. Gunnar Eg Andersen og Serumin-
stituttets hormonafdeling.

N.J. BRANDT
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BERETNING FRA HEMATOLOGI~ONKOLOGIUDVALGET 1983/84

I det forlgbne dr er den felles nordiske registrering og opfelgning af
born med leukemi forlgbet planmmessigt og uden problemer, sdvel pd nor—
disk som pd lokalt dansk plan. De indtil d.d. foreliggende resultater
af den felles nordiske ALL behandling md, p& grund af kort observations-
tid og et rnumerisk mangelfuldt patientgrundlag, opfattes som inkonklusi-
ve. Det er derfor vedtaget, at de nugeldende retningslinier for behand-
ling af danske ALL bgrn i standard- og intermedier risikogrupper felges
uendrede © mindst endmu 1 dr. Der er endmu ikke vedtaget felles nordiske
behandlingsprotokoller for ALL bern i hejrisikogrupper.

En felles nordisk registrering af bern med solide maligne twmorer diag-
nosticeret i kalenderdret 1982 er gennemfert. Registreringen havde ka—
rakter af et pilotstudium og var tenkt som oplaeg til en prospektiv,
langsigtet felles nordisk opgerelse af solide twmorer hos bgrn i Norden.
En sddan registrering, med senere opfelgning af forlgbet hos de regi-
strerede bgrn, kan antagelig iverksettes fra og med kalenderdret 1985.

Der er vedtaget en felles nordisk behandlingsprotokol for bern med AML.
Protokollen forventes aktiveret pr. 1.7.1984 i samtlige nordiske lande.
Registrering af patienter, behandlingsforleb samt langtidsopfelgning er
samtidig planlagt. I Damnmark er det vedtaget, at behandlingen centrali-
seres til fglgende bgrneafdelinger: Odense, Alborg, Arhus og Rigshospi-
talet.

Som forventet er Nordisk Forening for Pediatrisk Onkologi ved fusion med
Nordisk Bgrnehamatologiklub omdannet til Nordisk Forening for Pediatrisk
Hematologi og Onkologi (NOPHO). Den nye forening afholdt stiftende ge-—
neralforsamling i Reykjavik maj 1984.

Udvalget har vedtaget et dansk multicenterprojekt omfattende bern i cy-
tostatisk behandling (vurdering af effekt af visse antiemetika). Forslag
til endnu et multicenterprojekt omfattende danske bern med ITP (vurde—
ring af effekt af Gammonativ ved steroid refrakter sygdom) blev positivt
modtaget i udvalget og vil blive taget op til endelig beslutning, ndr
projektprotokol er udarbejdet.

Udvalget har foresldet, at Henrik Hertz indtreder som medlem af udvalg
vedrgrende behov for knoglemarvstransplantation af bgrn i Darmark med
inborn errors of metabolism, non-maligne hamatologiske sygdomme og im-—
mundefekter; indtil 1.12.1984 vil Hertz vere representeret ved F. Karup
Pedersen.

Udvalget har indstillet Henrik Hertz som ad hoc medlem i det under Sund-
hedsstyrelsens nedsatte landsdekkende Onkologiudvalg, sdledes at Hertz
deltager i udvalgets behandling af sager, som angdr visitation af pedia-
triske/onkologiske patienter.

MINNA YSSING
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BERETNING FRA DIAGNOSEUDVALGET 1983/84

Medicinaldirektgren har foranlediget, at overlaege H. Bay-Nielsen, der
er impliceret i Sundhedsstyrelsens diagnoseregistrering, har haft en
samtale med Vesterdal, hvor man % lgbet af ca. 10 min. har fdet lest de
problemer, som har stdet pd © drevis vedrgrende tildeling af nogle rnum-
re til et vist antal (ret f&) diagnoser.

At Kommunedata har overtaget edb—behandlingen har medfert, at diagnose—
numrene kun kan angives med 5 cifre, sGledes at det 6. ciffer, som er
amendt til udspecificering af visse diagnoser, md udgd. Sundhedssty-
relsen er opmerksom pd dette, og man md hibe, at der genindferes mulig-
hed for registrering af et 6. ciffer.

Spergsmdlet om ajourfering af den forhindemwerende pediatriske diagnose—
liste er udskudt, idet der er en vis sandsynlighed for, at der snart
skal udarbejdes en helt ny liste med nogle andre rumre.

Den 1 pjeblikket anvendte liste er baseret pqd WHO's 8. reviston af
diagnoselisten (1967). Den 9. revision er udarbejdet af WHO i 1977 og
den anvendes bl.a. af de andre skandinaviske lande og af England. Det
svenske og det engelske padiatriske selskab har allerede udarbejdet de-
taljerede padiatriske diagnoselister svarende hertil.

54 vidt vides pdtenker Sundhedsstyrelsen © efterdret 1984 at udsende
forespergsel til spectalselskaberne, idet man gnsker at vide, hvor u-—
tilfreds man er med den ruverende liste.

Ferst nir Sundhedsstyrelsen har givet grent lys for udarbejdelsen af en
ny liste efter den 9. revision af WHO-listen, kan vi udarbejde en dansk
pediatrisk diagnoseliste.

Safremt Sundhedsstyrelsen tkke bestemmer sig til at den 9. reviston af
WHO-1isten skal anvendes, er alternativet, at man fortsetter med listen
fra 1967, og man mid da forvente, at man itkke fer hen imod &rtusindskif-
tet far en ny liste, og pd det tidspunkt vil den nuverende vere helt
forhistorisk.

JORGEN VESTERDAL
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BERETNING FRA MYELOMENINGOCELEGRUPPEN 1983/84

Det tverfaglige udvalg har kun holdt et mpde i drets lgb. Ingen af de
involverede selskabsrepresentanter er sdledes serlige aktive for at
ferdiggere arbejdet, dels fordi tilgangen af myelomeningocelepatienter
er blevet sd sparsom, og dels fordi man gernme vil bruge udvalgsarbejdet
til yderligere at fremme det profylaktiske arbejde. Det er planen, at
Norgdrd-Petersens ansettelse pd Statens Seruminstitut skal fremme ar—
bejdet, sdledes at det kan afsluttes inden udgangen af 1984.

B. ZACHAU-CHRISTIANSEN

BERETNING FRA §14-UDVALGET

Dansk Padiatrisk Selskab's §14-udvalg har i det forlgbne dr behandlet 5
sager, nemlig vurderingen af ansggerne til 2 overlegestillinger (Odense
og Rigshospitalet) og 3 stillinger som vikar for overlege (Rigshospita-
let, Kolding og Hvidovre).

JORGEN VESTERDAL
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REFERAT AF GENERALFORSAMLINGEN I DANSK PEDIATRISK SELSKAB
den 7. september 1984

Nathan blev valgt til dirigent.

Formandsberetningen var udsendt 1 forvejen. Under diskussion af demne
nevnte Vagn Holm, at der intet star om pediaterens rolle it Indenrigs-
ministertets udkast til vejledende retningslinier for fgdselstjenesten
< amterne. Formanden meddelte, at bestyrelsen vil tage et initiativ <
sagen. Vedrgrende det genoprettede neonatologtudvalg anferte Niels
Christian Christensen, at man burde overveje at omdanne udvalget til
et perinatal-udvalg. Friis—Hansen oplyste, at udvalget allerede har
kontakt med Dansk Selskab for Obstetrik og Gynekologt.

Formanden meddelte, at bestyrelsen har modtaget en forespgrgsel fra
FAS vedrgrende den fastansatte speciallege. Betsyrelsen har videre~
sendt brevet til de enkelte bgrneafdelinger. Scheibel redegjorde for
besvarelserne. Konklusionen var, at alle begrneafdelinger undtagen een
gnskede 1. reservelegestillinger komverteret til faste specialleger.
P4 "D"-afdelingerne onskes alle konverteret. P& de ¢vrige afdelinger
ca. halvdelen. Mange afdelinger gnskede en §14 vurderet fastansat spe—
ctallaege. Knud Petersenm redegjorde for hvor mange stillinger, der bgr
bevares af hensyn til speciallegeuddannelsen. Hvis det forudsattes, at
der fremover skal uddannes 8 pediatere om dret kunne der komwerteres <
stgrrelsesordenen 50 1. reservelagestillinger til faste speciallege-
stillinger.

Formandsberetningen blev godkendt.

Herefter fulgte beretninger fra udvalgene:

Fra Spectalistnevnets tilforordnede meddelte Thamdrup, at man havde be-
svaret en forespgrgsel om afdelingernes klassifikation.

Sardemann spurgte §l14-udvalget, om der var faste retningslinier for
mworndr en ansgger er kvalificeret/serligt kvalificeret. Vesterdal
svarede, at der tkke fandtes faste retningslinier, men man brugte sin
sunde fornuft, og at det afhang af stillingsopslaget. Hobolth advarede
mod, at man anfgrte specielle krav 1 stillingsopslagene til overleger.
Fra uddannelsesudvalget fremhevede Knud Petersen nogle punkter fra den
udsendte beretning og meddelte, at man overvejede, om neste efterud-
dannelseskursus skulle vere 1 klinisk genetik. Desuden bad han om nog-—
le kommentarer til kursisternes kvalifikationsniveau, idet mange af kur—
ststerne har en stor videnskabelig produktion, og han mente ikke, at
reservelegerne pd mange af "B"-afdelingerne vidste, at det var ngdven—
digt med en sadan. Krasilnikoff syntes ikke, reglerne skal endres.
Zachau-Christiansen mente, at det er vigtigt med klinisk relevant forsk-
ning, og at der bgr vare flere uddannelsesstillinger.

Forslag til mdl og indholdsbeskrivelse af speciallegeuddannelsen i pe—
diatri blev gedkendt. Det blev vedtaget, at bestyrelsen skal videre-
sende forslaget til Specialistnaevnets kliniske udvalg, og at det skal
fremheves, at opfelgelse af milsetningen krever tilfgrsel af ressourcer.
Der var ingen kommentarer til diagnoseudvalgets beretning.

Fra allergiudvalget bad @sterballe om, at bestyrelsen rykker for en
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stillingtagen til den indsendte ansggning om ekspertomrdde i padiatrisk
allergologi. Hvis Sundhedsstyrelsen ikke ensker at oprette et ekspert-
omrade, foreslog @sterballe, at man 7 stedet for ansggte om oprettelse
af et grenspeciale. Formanden fortalte, at man fra Specialistnevnets
forretningsudvalg er blevet oplyst om, at man ikke for g¢jeblikket er
indstillet pd godkendelse af ekspertomrdder eller yderligere grenspe-
etaler.

Fra vacceinationsudvalget meddelte Koch, at en arbejdsgruppe har udar-
bejdet en rapport, som piviser besparelser ved anvendelse af MMR-vacc—
ctnen, men at rapporten endnu ikke er ferdigvurderet i Indenrigsmini-
stertiet. Det blev besluttet, at vaccinationsudvalget T samarbejde med
bestyrelsen skal udarbejde en skrivelse til Indenrigsministeren og an—
befale, at vacetnationen indferes.

Herefter gik man over til diskusston af Redegerelsen fra arbejdsgruppen
vedrgrende fremtidsbetenkningen.Torben B. Sgrensen anbefalede, at man
betragtede redegerelsen som et internt dokument, idet han fandt, at
den ville binde selskabet fremover og hindre officiel anerkendelse af
ekspertomrdder indenfor pediatrien. Vagn Holm mente, det var urimeligt
med krav til uddannelse til en slutstilling hvert 20. dr. Det blev her-
efter ved afstemming vedtaget, at redegerelsen kan std som selskabets
officielle mening, og ved efterfelgende afstemning blev det vedtaget,
at redeggrelsen kan fremsendes som der star anfert i indledningen.
Fremtidsudvalget blev nedlagt.

Herefter fulgte en diskussion om subspecialiseringen af pediatere. Ef-
ter forslag fra Hobolth blev det vedtaget, at det er generalforsamlin-
gens ¢nske, at der arbejdes intenst videre med subspecialiseringen.

Sereeningsudvalgets beretning blev oplest.

Der var ingen kommentarer til myelomeningocelegruppens beretning.

Fra Nordisk Pediatrisk Forening blev der gjort opmerksom pd kongressen
1 Uleaborg i junt 1985.

Fra Foreningen for Familieplanlaegning anferte Friis—Hansen, at de amts—
kommunale preventionsklinikker bliver nedlagt.

Der var ingen bemerkninger fra neonatologiudvalget eller det nyoprette—
de knoglemarvstransplantationsudvalg.

Kassereren fremlagde regnskabet, som blev godkendt, og pdpegede, at ef-
teruddannelsesfonden nu er pd 27.800 kr. Der blev vedtaget uendret kon-
tingent pq 400 kr.

Bestyrelsens forslag til vedtegtsendringer blev vedtaget. Et forslag om
afstemning ved fuldmagt blev ikke vedtaget.

Herefter fulgte valg til udvalg:

Brock Jacobsen blev valgt til suppleant for Spectialistnevnets tilfor-
ordnede 1 stedet for Knud Petersen.

Kastrup blev valgt til wddannelsesudvalget i stedet for Vollmond.
Knud Petersen havde onsket at trede ud af Foreningen for Familieplan—
legning. I stedet blev Skakkebek valgt.

Efter forslag fra Vesterdal blev det besluttet, at diagnoseudvalget

98



kunne supplere sig med Ursin Knudsen.
Vesterdal og Paerregaard blev gemvalgt som revisorer.

Herefter fulgte valg til bestyrelse efter de nye vedtagter:

Hans Jgrgen Andersen afgtk som formand. Som bestyrelsesmedlemmer blev
Holm, Sardemann, Clausen og Dissing valgt, og efter indstilling fra hhv.
DBO og YP blev Ramspe og Scheibel valgt.

Under eventuelt foreslog Hansted, at bestyrelsen stkrede sig faste pro-
cedurer for valgene, og Hobolth foreslog, at bestyrelsen inden general-—
forsamlingen meddelte, hvilke poster der var ledige i bestyrelse og ud—
valg.

Ref.: EIMA SCHEIBEL
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VEDTEGTER

for
DANSK PEDIATRISK SELSKAB
stiftet den 13. oktober 1308

(lovendring af 9.3.1960, 12.11.1969, 14.10.1970 og 7.9.1984)

81

Selskabets formal er at fremme videnskabelig og praktisk udvikling
indenfor pediatrien © Danmark. Selskabet er tilsluttet Dansk Medicinsk
Selskab.

§2

Som ordinere medlemmer kan optages danske leger. Som ekstraordinere
medlemmer kan optages udenlandske lager og andre personer, som har

vist pediatrien 1 Danmark serlig interesse. Optagelse af medlemmer sker
ved skriftlig hemvendelse til bestyrelsen. Negtelse af optagelse kan
indbringes for generalforsamlingen. Selskabet kan udnevne @resmedlemmer.

§3

Generalforsamlingen er selskabets gverste myndighed. Generalforsamling

indkaldes af bestyrelsen med mindst 14 dages varsel ledsaget af even—

tuelle forslag fra bestyrelsen og medlemmerne. Beslutninger treffes ved

almindeligt flertal. Stemmeret har kun ordinere medlemmer. Afstemning

kan pa forlangende vere skriftlig

Ordiner generalforsamling finder sted ved ferste megde i efterdret og

har felgende dagsorden:

1. Valg af dirigent.

2. Formandens beretning, herunder meddelelse om optagelse af nye medlem—
mer.

3. Beretning fra udvalg.

4. Afleggelse af det reviderede regnskab.

5. Fastsettelse af kontingent.

8. Forslag fra bestyrelsen og medlemmerne.

7. Valg af bestyrelse blandt de ordinere medlemmer.

8. Valg af 2 revisorer.

9. Valg af udvalgsmedlemmer og representanter for selskabet.
10. Eventuelt.

Extraordiner generalforsamling kan indkaldes af bestyrelsen og skal
endvidere afholdes inden 2 mineder, hvis 25 medlemmer fremsetter skrift-
ligt motiveret krav herom.

100



54

Selskabet ledes af en bestyrelse, der bestdr af 6 personer, som velges
for 1 ar ad gangen ved almindeligt flertal pd den ordinere generalfor—
samling. Genvalg kan finde sted. En sammenhengende funktionsperiode mi
ikke overstige 6 ar. Til bestyrelsen velges et medlem fra Danske Ber-
nelegers Organisation og et medlem fra Yngre Padiatere efter indstil-
ling fra disse foreninger.

Bestyrelsen konstituerer gig med en formand og en nestformand, som skal
vere spectalleger © pediatri, samt en faglig og en videnskabelig sekre—
ter og en kasserer. I tilfelde af stemmelighed er formandens stemme af-
gorende. Formandsposten kan kun bekledes af samme person 3 dr i trek.
Kassereren tegner selskabet i1 eokonomiske anliggender.

I tilfelde af vakance supplerer bestyrelsen sig selv indtil ferstkom—
mende generalforsamling. Der feres protokol over bestyrelsens forhand-
linger.

§5

Generalforsamlingen velger:

1. Representanter til Dansk Medicinsk Selskabs representantskab. Repre-
sentanterne, der skal vere leger, har en funktionstid pd 3 4r. Umid-
delbart genvalg kan finde sted een gang.

2. Det rdad, som i henhold til legelovens §14 overfor Sundhedsstyrelsen
afgtver sagkyndig vurdering af ansggere til ledende legestillinger.
Radet bestdr af 3 medlemmer og 3 personlige suppleanter, der alle
skal have speciallegeanerkendelse i pediatri. Hpjst 2 medlemmer og
2 suppleanter md have deres virke p& afdelinger med undervisnings-
stillinger 1 pediatri. Mindst eet medlem og dettes suppleant skal
have tjenestested udenfor Stor—-Kgbenhavn. Radsmedlemmernmes funktions-
tid er 4 dr. Umiddelbart genvalg kan finde sted een gang.

3. De © lov om udgvelse af legegerning v §4, stk. 2 omhandlede 2 spe-
ctalleger i pediatri tillige med 2 suppleanter, som indstilles til
Sundhedsstyrelsen som Specialistnevnets tilforordnede i pediatri.

De tilforordnede indstilles for 4 dr. Umiddelbart genvalg kan finde
sted een gang.

4. En kursusleder og yderligere 8 medlemmer til et uddannelsesudvalg,
som leder videre— og efteruddannelsen i pediatri. Mindst 3 og hpjst
5 medlemmer md ved valget vere i slutstilling. Valgene gelder for 1
dr. En sammenhengende funktionsperiode md kun for kursuslederen
overstige 6 d&r. Ved vakance supplerer uddannelsesudvalget sig selv
indtil forstkommende generalforsamling.

5. Fire personer, som indstilles til Nordisk Pediatrisk Forening's sty-—
relse. Genindstilling kan kun finde sted for i alt 4 valgperioder.

Ingen md beklade poster i henhold til stk. 2, 3 eller 4 samtidig.
56
Medlemsbidraget fastsettes pd generalforsamlingen. Medlemmer over 70 dr

og @resmedlemmer er kontingentfrie. Ekstraordinere medlemmer betaler et
kontingent fastsat af bestyrelsen til dekning af udgifterne ved produk-
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tion og udsendelse af selskabets meddelelser.
Selskabets regnskab feres af kassereren. Regnskabet revideres af 2 re—
vigorer valgt pd generalforsamlingen.

§7
Forslag om lovendringer og bestemmelser om selskabets oplesning skal
tages pd dagsordenen og diskuteres pd et mgde mindst 4 uger for den

endelige beslutning kan treffes ved en generalforsamling. Vedtagelse
krever, at 2/3 af de fremmgdte medlemmer stemmer derfor.
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KOMMENTAR TIL SUNDKEDSSTYRELSENS NOTAT
VEDRORENDE SVANGERSKABSHYGIEJNE OG F@DSELSHJELP

Det stadige fald i den perinatale dpdelighed dokumenterer pd overbevi-
sende mide, at indsatsen pd det perinatale omrdde (svangerskabshygiej—
nen, fedselshjelpen samt neonatologien: behandling af nyfedte berns
sygdormme) er inde i en dynamisk og god udvikling, der nu placerer Dan-
mark blandt de 3 bedste lande i verden. Denne kendsgerning understreges
yderligere af faldet T hyppigheden af medfedt hjernelammelse (kongenit
cerebral parese). Der synes derfor at skulle tungtvejende grunde til at
standse den igangverende udvikling. Den behandling og pleje, som en mo-—
derne begrneafdeling kan yde, sptiller selvsagt en vesentlig rolle ved at
sikre risikobgrnene mod felgerne efter komplikationer fer, under og ef-
ter fodslen — en rolle som kun er omtalt overfladisk i Sundhedsstyrel-
sens redegerelse. Der skal derfor henvises til fyldestgerende beskri-—
velser som f.eks. den amerikanske publikation "Guidelines for Perinatal
Care". Brann, A.W., Cephalo, R.C. (Eds.). Evanston (Ill.)/Washington
(DC): American Academy of Pediatrics/American College of Obstetricians
and Gynecologists 1983. Den igangverende udvikling omfatter altsd ogsa
en lobernde oprustning af berneafdelinger og neonatalafsnit, som burde
findes ved ethvert fedested, der pdtager sig ansvaret for ristkofeds-
ler. Som bekendt er vi © Darmmark endmu et stykke fra at nd dette mdl;
og ndr man pd det semeste har lukket en bgrneafdeling 7 Slagelse og ned-
lagt et neonatalafsnit pd bprneafdelingen ved Kebenhavns Amts Sygehus ©
Gentofte, md Dansk Pediatrisk Selskab med beklagelse konstatere, at den
perinatale udvikling nu er pd vej tilbage mod fortidige tilstande. Sel-
gkabet ma pd det skarpeste tage afstand fra sadanne tilbageskridt.

Som det fremgdr af Sundhedsstyrelsens notat og andre undersegelser, kan
intet risikosystem gardere mod komplikationer under eller efter fodslen
for moder eller barn, og komplikationer vil ved for sent indsat behand-
ling — det kan dreje sig om minutter — kunne fore til ded eller hjerne-
skade med blivende invaliditet hos barmet. Som representanter for den
erhvervsgruppe, hvis opgave det er at arbejde med bern og bernefamilier,
som er ramt af forskellige handicaps - hjernelammelse, intelligensde-
fekt, epilepsi, sansedefekter m.v. — som er eller kan vere det direkte
resultat af en kompliceret fedsel,er det magtpdliggende for Dansk Pedia-
trisk Selskab pd det bestemteste at advare mod en tilbagevenden til tra-
ditionelle hjemme— eller klinikfedsler. De md hgre en svunden tid til.

En barnefedsel vil altid vere en stor familiebegivenhed, og bestrebel-
serne bgr da ogsd gd ud pd, at den foregdr sd naturligt og afslappet,
som tilstanden tillader herunder ferst og fremmest hensynet til sikker-—
heden for moder og barn. Vi finder det derfor rigtigt, ndr Sundheds—
styrelsen anbefaler forsgg med serlige fedselsafsnit med "hjemligt"
milje (ABC-afdelinger) kombineret med amwvendelse af ambulante fedsler
og barselshvileafdelinger.

Pd lang sigt bgr det som hovedregel tilstrebes, at fedsler finder sted
pd eller i tilknytning til obstetriske specialafdelinger, sdledes at
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serlige risikogrupper ber fede pd afdelinger med adgang til akut berne-
legeassistance © pakommende tilfelde. Der bgr for fremtiden ikke op-—

rettes obstetriske afdelinger, uden at der samtidigt oprettes berneaf-
delinger med neonatalafsnit, ligesom der selvfelgelig ikke ber nedleg-
ges bgrneafdelinger eller neonatalafsnit ved allerede fungerende fede-

steder.
JENS KAMPER
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DANSK PEDIATRISK SELSKAB
Regnskab for pertoden 15.7.1983 — 31.7.1984
INDTEGTER

Kontingenter, indgdede ........... ceeveereeeaaes 99.200
tilgodehavende ....vvevvenieanaen.  8.900

Overfort fra Jubilaumsfond ... .eeeeeveeonsavees.  4.000

Overskud fra virmgde 1983 ...... e eeteareenaan 3.232 115.332

UDGIFTER

Administration «.vveeveesssessassnssscssesssaa-a 31.749
Rejse— og medeudgifter ..........ocoin. 11.328
AV-udgifter ...... [ ceeseasaseann 1.798 13.123
Oktober— og julemgder

UdGifter «eeverevenenenneosesonnanas 20.633

Indbetalinger ........ eeeee ceeeenss 11.510

PLLSKUA oo evenieienenerantensesconssssnannns 9.123
Kontingenter .....ivvevaeas e reerees e resaans 3.574
[0 - eeestereeeaenaas 546
Regnskabsudarbejdelse 1983 «.vvvveiiinvrnnannnns 976
Arbog

Udgifter «vieeeveneeassennas vesaeess 13.859

Annonceindtegter ........... veeeee.. 18.000 -4.141 54.950

Resultat for renter ..uv...eietereeessrrossencesssacnnnss 60.382
Renteindt@Iter vvoeueeireransnvivestseesrsostnenassaness 2.963

ReSULEAT v evvsiinseeeneieesoconssssonennsassacsnssassase 63.335
Heraf udger efteruddannelsesfond .......iveeveevsnnnnnes 27.800
FORMUE pr. 15.7.1983

Girobeholdning +.oveveeecnenn e ereatsetierataas 5.566

Kobenhavns Handelsbank 4720—658631 sernenanenees 74.216 79.782

Resultat for dret 1983/84 ...vviiiiiiionnsannesnasennsas 63.335
Formue pr. 1.8.1984 ... iiiiiintenosescnnanssoannnn . 143. 117

Som specificeres sdledes

GLrobeholdning v.v.eveevurenevseesanenanseanssnss 17.892
Kpbenhavns Handelsbank 4361-849760 . cevene.. 116.325
Tilgodehavende kontingenter .......uivveveesens.  8.900 143.117

Kebenhavn, den 5. august 1984 JOES RAMSQE JACOBSEN
kasserer
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DANSK PEDIATRISK SELSKABS JUBILAUMSFOND

Regnskab for perioden 15.7.1983 — 31.8.1984

INDTAGTER

Rentelndt@Iter «v.ouieie i iineeenriinenscnsansenenns 2.161 2.161
UDGIFTER

Overfort til Dansk Peediatrisk Selskab .......... 4.000 4.000
Resultat «.vuivieeieiinnennnnnnns Ve esesacreranna -1.839

FORMUE pr. 15.7.1983

Kebenhavns Handelsbank 4361-651499 «i.vvevnvnsnns 20.968

Resultat 1983/84 «.ivivvvenanns Cesrresacaasnarnna -1.839

FORMUE pr. 1.8.1984 ..ceiveviireerasncnnnnonsnnes 19.129

Som specificeres sdledes:

Kebenhavns Handelsbank 4361-849752 v.vvvvnnvennnn 19.129

Kpbenhavn, den 5. august 1984 JOES RAMSQE JACOBSEN
kasserer
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BESTYRELSE, UDVALG m.v. UNDER DANSK PEDIATRISK SELSKAB
OG DBESLEGTEDE ORGANISATIONER pr. 7. SEPTEMBER 1984

BESTYRELSE

V. Holm, formand (1981), H. Sardemann, nestformand (1984), N. Clausen,
videnskabelig sekreter (1983), J. Ramsge Jacobsen, kasserer (1984),

E. Scheibel, faglig sekreter (1982), Ragnhild Dissing (19684).

UDDANNELSESUDVALG

K.E. Petersen, kursusleder og formand, J. Christoffersen (1983}, E.
Nathan (1980), K.W. Kastrup (1984), H. Hertz (1982), C. Heilmann
(1981), A. Hpst (1983), M. Arrge (1982) og K. Brostrgm (1982).

§14-UDVALG

B. Friis-Hansen (1978) med E. Ryssing (1978) som personlig suppleant.
J. Vesterdal med E. Thamdrup som personlig suppleant.

N. Hobolth (1977) med P. Kildeberg (1977) som personlig suppleant.

SPECIALISTNEVNETS TILFORORDNEDE I PEDIATRI
N.C. Christensen (1983) og E. Thamdrup (1978) med V. Holm (1978) og
B. Brock Jacobsen (1984) som suppleanter.

DIAGNOSEUDVALG
J. Vesterdal, Henrik Sardemann (1979), Gunnar Eg Andersen (1979) og
F. Ursin Knudsen (1984).

ALLERGIUDVALG
K. Wilken-Jensen, J.B. Andersen, O. @sterballe (1979) og C. Koch
(1979).

SCREENINGUDVALG

N.J.Brandt, formand (1983), B. Peitersen (1983), N.C. Christensen
(1983), B. Brock Jacobsen (1983) og E. Thamdrup (1983).
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VACCINATIONSUDVALG
C. Koch og F.Karup Pedersen (1980).

HEMATOLOGI OG ONKOLOGIUDVALG
T. Iversen, H. Hertz, F. Ursin Knudsen (1982), J. Christoffersen (1978),
J. Kamper (1978), B. Peitersen (1978) og M. Yssing (1982).

NEONATOLOGIUDVALG
E. Andersen (1983), B. Friis—Hansen (1983), J. Kamper (1983), K. Lill-
quist (1983).

KNOGLEMARVSTRANSPLANTATIONSUDVALG
N.J. Brandt (1984), V. Faber (1984), F. Gittler (1984), N. Hobolth
(1984) og H. Hertz (F. Karup Pedersen) (1984).

MEDLEMMER AF BESTYRELSEN I NORDISK PEDIATRISK FORENING
B. Friis—Hansen (1980), E. Andersen (1982), P.A. Krasilnikoff, J.C.
Melehior (1978) og N. Hobolth, generalsekreter.

REPRESENTANTER I DANSK MEDICINSK SELSKABS REPRESENTANTSKAB
P. Perregaard (1983), J. Vesterdal og T. Klinge (1982).

REPRESENTANT I DEN TVERFAGLIGE MYELOMENINGOCELEGRUPPE
B. Zachau-Christiansen (1983).

REPRESENTANTER I FORENINGEN FOR FAMILIEPLANLAGNING
B. Friis-Hansen og N.E. Skakkebek (1984).

DANSKE BORNELEGERS ORGANISATIONS BESTYRELSE
J. Ramsge Jacobsen, formand, J. Le¢chte, N. Michelsen og N.C. Christen—

sen.

YNGRE PEDIATERES BESTYRELSE
E. Scheibel, formand, C. Heilmann, T.B. Sgrensen, P. Uldall og A. Hgst.
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NYE MEDLEMMER I DPS 1983/84

Anders Parregaard, Vedbek
Flemming Giittler, Hprsholm

Hans Chr. Jacobsen, Kebenhavn
Claus Thgger Nielsen, Hellerup
Antoaneta Micaela Ciurea, Rumenien
Werner Petersen, Charlottenlund
Mogens Hejl, Hellerup

Kjeld Schmiegelow, Charlottenlund
Axel Lademann, Llborg

Poul-Erik Kofoed, Odense

Ulla Hesselbjerg, Odense

Susanne Blichfeldt, Nestved
Viggo Faber, Kebenhavn

Lise Bjerglund Nielsen, Kpbenhavn
Troels Herlin, Arhus

Erik Frits—-Hasché, Kebenhavn

Tove Elisabeth Reiter, Nestved
Karl Wulff, Sore

Karen Neorgaard Hansen, Viborg
Stig Winther—-Rasmussen, Verlese
Vagn Brendholt Jensen, Virum

UDMELDTE AF DPS 1983/84

Ulla Merete Mpller, Charlottenlund
Peter Barner—Rasmussen, Risskov
N.J. Boesen, Kolding

Hannah Wulffsberg, Kebenhavn
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