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595. MZDE - 3. oktober 1986 - Rigshospitalet
Medeemne BORNENEUROLOGI, tilrettelagt af Kirsten Lee

Programoversigt
1l.* Ole Kristensen (Neurologisk afd., Odense):
Oversigt over epilepsisymptomer i barnealderen med videodemonstra-

tion.

2. K.Taudorf & K.lee (Bgrneafd. G, Rigshospitalet & Bgrneafd., FAC
Hillered):

Feberkramper - oversigt og revurdering af behandlingsprincipper.

3. Viggo Petersen (Kolonien Filadelfia):
"Skjult epilepsi”.

* Referat ikke modtaget.



FEBERKRAMPER - OVERSIGT OG REVURDERING AF BEHANDLINGSPRINCIPPER.
K. Taudorf (Berneafdeling G, Rigshospitalet).

Feberkramper defineres som anfaldsf@nomener hos bern i alderen 6 mane-
der til 6 ar med ledsagende temperaturforhejelse, uden tegn pa intra-
kraniel infektion eller anden cerebral udlesende &rsag og saledes u-
den afebrile kranpetilfelde i anamnesen. Incidensen af feberkramper i
Danmark er 2-3%. 75% af feberkrampetilfeldene er primeert generalisere-
de tonisk, kloniske krampetilfzlde. De svrige er rent toniske, rent
atoniske eller partielle. Etiologien til feberkramper er ukendt.
Komplikationer til feberkramper er epilepsi (2-3%) og meget sjzldent
hjerneskade og ded.

Prognosen er darligst for bern med kendt neurologisk skade og for bern
med komplekse anfald, d.v.s. varighed > 15 min., fokale anfald —
Todd's parese, multiple anfald d.v.s. > 1 anfald/24 timer og febril
krampestatus. Recidiver ber undgads ved profylaktisk behandling, men
den profylaktiske behandling bgr vere selektiv. De vesentligste risi-
kofaktorer er ung alder ved feorste anfald (< 15 mdr.), ferste anfald
komplekst og disposition til feberkramper eller epilepsi i ner familie.
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SKJULT EPILEPSI (EPILEPSIFORMER, DER IKKE UMIDDELBART ER IAGTTAGELIGE)
V. Petersen (Neurofysiologisk afdeling, Epilepsihospitalet, Dianalund).

Som et af de allerferste steder i verden tog vi pd Epilepsihospitalet

i Dianalund s& tidligt som i 1973 telemetrisk splitscreen video-EEG i
rutinemessig anvendelse. Systemet blev hurtigt udbygget til ogsé& at om-
fatte psykiske funktionsprever, elektronisk udlest af specifikke EEG-
variationer. Med dette system er der indhgstet en rekke erfaringer om
sammenhznge mellem EEG-forandringer og andrlnger i det psykiske funk-
tionsniveau.

Et yderligere bidrag til forstdelsen af sammenhznge mellem EEG og psy-
kiske funktioner har indferelsen af Oxford Medical systemet veret. Her
har man mulighed for degn efter degn at registrere patientens EEG pa
kassettetape, hvor der ogsd kan markeres for sarlige hzndelser. Det har
pa denne made veret muligt at afslere, at en rakke former for aura el-
ler prodromer i form af psykiske sensationer i virkeligheden er sammen-
faldende med hypersynkroniserede EEG-f@nomener og altsd i realiteten
selvstendige epileptiske anfald. I disse tilfelde kan man med god rime-
lighed tale om skjulte epileptiske fanomener. I forbindelse med sé&danne
langtidsundersogelser af bern pd hospitalets Berneskole har lzrere og
padagoger kunnet markere svingninger i patientens funktionsniveau,
hvilket i mange tilfalde har veret helt sammenfaldende med epilepsisig-
nifikante forandringer i EEG. I andre tilfazlde har EEG vist sig nor-
malt, ndr der var markeret for suspekte anfaldsfenomener, hvilket pe—
dagogisk set ogsd kan veere en verdifuld oplysning. Af hensyn til den
psykiske effekt, det kan have hos patienten, at man skal hen at rere
ved patienten for at trykke pa en knap pd EEG-bdndmaskinen, har vi ud-
viklet en sarlig tradlgs markering, s&ledes at patienten ikke selv er
klar over, hvornar der markeres pd bdndet. I andre situationer er det
patienten selv, der trykker pd markeringsknappen.

Det synes derfor, som om udviklingen af moderne EEG-teknikker, neje
sammenholdt med psykiske iagttagelses- og malemetoder, vil kunne doku-
mentere et mere bredt spektrum af epilepsiformer, der kan dzkkes under
begrebet skjult epilepsi.
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596

. MZDE - 7. november 1986 - Rigshospitalet
Modeemne PRANATAL DIAGNOSTIK, tilrettelagt af N.J. Brandt

12

Programoversigt
N.J.Brandt (Bgrneafd. G, Rigshospitalet):

Preenatal diagnostik af arvelige sygdomme. Introduktion.

Jens Bang & V.Brocks (Ultralydafd., Gyn.-obst.afd. Y, Rigshospita-
let):

Ultralyd i den prenatale diagnostik.

V.Brocks & J.Ramsge Jacobsen (Ultralydafd., Gyn-obst.afd. Y & ber-
neafd. G, Rigshospitalet):

Prenatal diagnose af kongenit hjertesygdom.

T.Tormesen, A.Gerdes & N.Horn (John F.Kennedy Instituttet, Glostrup
& Proteinlab.):

Prenatal diagnose og genetisk radgivning ved Menkes sygdom.
Ernst Christensen (Afsn.f.klinisk genetik, Rigshospitalet):
Pranatal diagnostik af aminoacidopathier og organiske acidurier
ved hjzlp af chorionbiopsi.

Marianne Schwartz (Afsn.f. klinisk genetik, Rigshospitalet):
Pranatal diagnostik af X-bundne sygdomme ved DNA analyser.

Fl.Skovby, C.Heilmann & M.Schwartz (Afsn.f. klinisk genetik, bsrne-
afd. G, Rigshospitalet):

Wiskott-Aldrichs syndrom: Anlzgsbarerdiagnostik og genetisk rad-
givning ved hjzlp af DNA-undersegelser.

M.Schwartz (Afsn.f. klinisk genetik, Rigshospitalet):

1. trimester prenatal diagnostik af cystisk fibrose ved hjzlp af
tetkoblede DNA markerer.

Fl.Giittler, A.Lidsky, T.Tennesen, H.Lou & Savio L.C.Woo (John F.
Kennedy Instituttet, Glostrup & Howard Hughes Medical Institute,
Houston}:

Genetisk radgivning for PKU gennem DNA-analyser.

* Referat ikke modtaget.



PRENATAL DIAGNOSE AF KONGENIT HJIERTESYGDCM.

V.Brocks & J.Ramsge Jacobsen (Ultralydlaboratoriet, afd. Y og berneafd.
G, Rigshospitalet)

Fosterekkocardiografi muligger diagnose af alvorligere strukturelle
malformationer. Fgtale arytmier og deres betydning er blevet bedre be-
lyst gennem denne teknik.

Der redeggres for udenlandske erfaringer samt for egne erfaringer
med fosterekkocardiografi af gravide i risikogruppe for fetal hjerte-
sygdom. Indikationer for undersegelsen har varet: kongenit hjertesygdom
hos nere slegtninge, inklusive maternelsygdom, maternel diabetes, kolla-
genose eller medicinindtagelse eller virusinfektion i tidligt svanger-
skab. Endvidere fotale extracardielle anomalier, herunder hydrops feta-
lis. Graviditeter med polyhydramnios, fetal arytmi, brady- eller taky-
cardi og endelig tilfalde, hvor obstetrisk scanning havde givet mistan-
ke om cardiel anomali hos fosteret.

Ved 237 scanninger pa 145 fostre fandtes: Fer 24. uge komplekse car-
dielle malformationer hos 2. I disse tilfaelde valgtes abort. Der fand-
tes 1 tilfelde af VSD, hvor graviditeten fortsattes. Blandt de fostre,
der undersegtes i 3. trimester, fandtes 1 tilfazlde med valvular aorta-
stenose, 1 tilfelde med venstresidig hypoplasi og 2 tilfelde med asym-
metrisk forsterret cor som led i fotal hjerteinsufficiens. Ingen af
disse bern overlevede neonatalperioden.

Der pavistes 35 tilfalde af arytmi, som udgjordes af 21 tilfalde
med ekstrasystoli, 3 tilfelde af Av-blok, 7 bradycardier og 4 med tachy-
cardier. De falsk negative udgjordes af 1 tilfelde med korrigeret trans-
position og VSD, dette barn er klinisk rask. 1 tilfelde med en lille
VSD og bicuspid aorta hos et foster med amfalocele og trisami 18, et
tilfelde med en lille VSD uden klinisk betydning samt et tilfelde, hvor
fosteret var fundet normalt i graviditetens 2. trimester, men ved fed-
slen havde udviklet mitralprolaps, som led i Marfans syndrom.

Da falsk positive var mistanke om secundum ASD i et tilfalde, og over-—
ridende aorta i et tilfazlde. Disse mistanker fik ikke konsekvenser for
graviditeten.

I de resterende tilfzlde kunne normal anatomi af fosterhjertet med
udelukkelse af alvorlig cardiel malformation fastslds. Der er vor erfa-
ring i lighed med andre centre, at der blandt formldre til bern med car-
diel lidelse er et stort behov for prenatal diagnostik. Det er endvide-
re vor erfaring, som i andre centre, at den del af spektret, af cardiel-
le malformationer, som pdvises prenatalt er den alvorligste.
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PRENATAL DIAGNOSE OG GENETISK RADGIVNING VED MENKES
SYGDOM.

1) 1) 2)

Tgnne Tgnnesen ', Anne-Marie Gerdes ', Nina Horn
1) John F. Kennedy Instituttet, Gl. Landevej 7, 2600 Glo-
strup

2) Protein-laboratoriet, Sigurdsgade 34, 2200 Kbhvn. N.

Menkes sygdom er en ke¢nsbunden recessiv sygdom med en u-
kendt fejl i kobberstofskiftet, medfgrende symptomer pa
kobbermangel til trods for en tilstrazkkelig mzngde af
kobber i organismen som helhed.

Ved Menkes sygdom er neonatalperioden praget af hypoter-
mi, Karakteristisk er sver psykomotorisk retardering med
tab af tidligere erhvervede ferdigheder og terapiresis-
tente kramper og hypotoni er almindeligt. Mest karakteri
stisk er harforandringerne, idet patienterne har et
stift, kort og farvelg¢st hdr. Huden er prazget af seborr-
hoisk dermatitis, hypopigmentering og cutis laxa. Patien
terne overlever sjzldent mere end 3 ar. Incidens-raten er
1 per 50.000 levendefgdte drenge.

Menkes patienter diagno%aiceres sadvel prznatalt som post-
natalt ved en forgget Cu-optagelse i amnionceller/fi-
broblaster. Denne test anvendes ligeledes til at diagno-
sticere anlegsbzrere, som led i genetisk radgivning. Ved
anlagsbarer testen genfindes 85% af de obligate anlegs-
berere med forhgjede vardier i fibroblast kulturer. Selv
om Menkes sygdom er meget sjelden (der kendes kun 5 dan-
ske familier) har vi som led i et verdensomspandende
diagnostisk samarbejde diagnosticeret 76 Menkes patienter
samt udfe¢rt 114 2., trimester pranatale diagnoser. Herved
er der fundet 20 afficerede fostre.

For at kunne tilbyde en bedre service til Menkes familier
har vi udviklet en metode til prznatal diagnose i 1. tri-
mester. Denne metode er forelgbig anvendt pad 28 diagno-
stiske prgver og 2 afficerede drenge er blevet diagnosti-
ceret.

Menkes-genet fors¢ges i ¢jeblikket i et internationalt
samarbejde lokaliseret sdledes at DNA-analyser i fremtid-
en vil kunne anvendes til en helt sikker anlagsbarer-
diagnose hos kvinder i Menkes' familier.
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PRENATAL DIAGNOSTIK AF AMINOACIDOPATHIER OG ORGANISKE ACIDURIER VED
HJALP AF CHORIONBIOPSI.
E. Christensen (afsnit for klinisk genetik, Rigshospitalet)

Prenatal diagnostik af arvelige stofskiftesygdomme er igennem de sidste
ti &r blevet udfert her pd laboratoriet efter amniocentese, enten pé
dyrkede amnionceller eller ved metabolit-bestemmelse direkte p& amnion-
vaesken. Resultatet af den pranatale diagnose foreld i 19-20 gestations-
uge ved enzymmalinger pd dyrkede amnionceller og i 16-17 gestationsuge
ved metabolit-mdlinger direkte pd amnionvesken. Selvom svartidspunktet
kunne rykkes 3 uger frem ved en analyse p& amnionvaske var tidspunktet
dog sent, hvis en elektiv abort skulle udferes efter diagnose af et af-
ficeret foster.

Det var derfor et stort fremskridt for prenatal diagnostik af meta-
boliske sygdomme, da man blev istand til at foretage chorionbiopsier.
Disse biopsier kan foretages i den 9. gestationsuge. Da analyserne som
regel kan foretages pd det udyrkede chorionvav, betyder det, at den
pranatale diagnose ofte kan stilles allerede samme dag, som biopsien er
taget og ved fund af et afficeret foster kan en elektiv abort udferes
i god tid fer fristen p& 12 uger for den legale abort.

Citrullinemi er en arveliq stofskiftesygdom fordrsaget af en de-
fekt argininoravsyre (ASA) synthetase, et enzym i urinstof cyclus. Det
defekte enzym medferer ophobning af citrullin og ammoniak. Sygdommen er
sedvanligvis fatal inden for de ferste leveuger. Sygdommen er tidligere
blevet diagnosticeret prenatalt enten ved m3ling af mangel p& enzymet
ASA synthetase eller ved mdling af en forhejet koncentration af citrul-
lin i amnionvesken. Ved mdling af ASA synthetase direkte p& udyrket
chorionvev fra graviditeter med risiko for citrullinami har vi udfert
tre tilfelde af prenatal diagnostik for citrullinemi. I alle tre til-
felde fandtes normal aktivitet af ASA synthetase.

Glutarsyreuri type I (GA 1) er en arvelig sygdom i lysin og trypto-
fan stofskiftet fordrsaget af en defekt glutaryl-CoA dehydrogenase
(GDH). Prenatal diagnostik for GA 1 i ferste trimester er udfert i fire
tilfelde ved at mi&le GDH aktivitet i udyrket chorionvav. Der blev fun-

det normale GDH aktiviteter i alle fire risikograviditeter.
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PRANATAL DIAGNOSTIK AF X-BUNDNE SYGDOMME VED DNA ANALYSER.
M. Schwartz (Afsnit for Klinisk Genetik, Berneafdelingen 4062, Rigsho-
spitalet)

Kloning af DNA fragmenter der kan pavise restriktions-fragment-langde
polymorfi har muliggjort praznatal diagnostik og anlegsbarer-diagnostik
af en rakke alvorlige arvelige sygdomme der nedarves X-bundet recessivt.

Det drejer sig i ferste razkke om Hemofili A og B, samt for Duchennes
muskeldystrofi (DMD). Disse sygdomme er nogle af de hyppigste arvelige
sygdomme i Danmark.

For Hemofili A og B gelder det, at den biokemiske defekt, mangel p3
henholdsvis Faktor VIII og IX, har veret kendt lenge.

Generne for de pageldende proteiner er klonet og DNA fragmenter (pro-
ber) er isoleret.

Den biokemiske defekt ansvarlig for DMD kendes ikke, men arbitrere
X-prober er isoleret, tatkoblet til genet for DMD. Ved hjelp af RFLP
kan sygdomsgenet felges i familier, hvor sygdommen forekommer. Forudsat
at familiemateriale kan opnds, er bade prenatal diagnostik og anlagsbe-
rer-diagnostik mulig for de nevnte sygdomme.

Andre alvorlige X-bundne sygdomme kan felges i familier ved analoge
metoder.

Det er en forudsaetning, at man kan lokalisere det p3geldende sygdoms-
gen nejagtigt i forhold til polymorfe DNA markerer. Dette kraver et
sterre familiemateriale. Derimod er det ikke nedvendigt at kende den
biokemiske defekt for sygdommen, jvf. DMD.
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WISKOTT-ALDRICH™S SYNDROM: ANLAGSBARERDIAGNOSTIK OG GENETISK RADGIVNING
VED HJALP AF DNA-UNDERS@GELSER.

Flemming Skovby, Carsten Heilmann og Marianne Schwartz (Rigshospitalets
berneafdeling G 4062, Kebenhavn).

Wiskott-Aldrichs syndrom er en X-koblet recessiv lidelse karakteri-
seret ved eksem, thrombocytopeni og immundefekt. Ingen af disse sygdoms-
tegn tillader pdlidelig anlagsbzrerdiagnostik eller pranatal diagnostik.
Tre danske familier hver med et eller flere medlemmer med Wiskott-Al-
drichs syndrom er udredt med henblik p3 restriktions-fragment-lzngde-
polymorfier omkring genet for sygdommen. Resultaterne viser anlagsberer-
status blandt raske kvinder i familierne og &bmer mulighed for prenatal

diagnostik ved chorionbiopsi i 1. trimester.
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1. TRIMESTER PRANATAL DIAGNOSTIK AF CYSTISK FIBROSE VED HJALP AF TAT-
KOBLEDE DNA MARK@RER.,

M. Schwartz (Afsnit for Klinisk Genetik 4062, Berneafdelingen, Rigshospi-
talet)

Genet for cystisk fibrose (CF) er i lebet af det sidste &r entydigt lo-
kaliseret til den lange arm af kromosom nr. 7. Dette har muliggjort klo-
ning af DNA fragmenter (prober) i omradet tazt ved genet for CF.

Der kendes i dag flere forskellige sddanne polymorfe DNA fragmenter,
(DNA-markerer) .

Ved hjelp af disse er det muligt at skelne mellen en persons kromo-
som nr. 7 i det omrdde hvor CF genet er lokaliseret. I familier med et
barn med CF vil DNA markerer-analyse af forazldre og CF-barn kunne af-
gere, hvilke af de heterozygote forsldres kromosom 7, der barer anlag-
get for CF.

En forudsaztning for analysen er, at DNA (fra en almindelig blodpre-
ve) kan opnds, d.v.s. CF-barnet skal vere i live. Ved at anvende flere
forskellige markersystemer har det vist sig, at 85% af CF-familierne er
informative, d.v.s. at det entydigt kan afgeres, hvilke DNA-markerer
der felger sygdomsgenet i den pagszldende familie.

I de fuldt informative familier er prznatal diagnose mulig, allerede
i 9-11 graviditetsuge, ved hjzlp af DNA isoleret fra en chorion villus
biopsi.

Anlagsberer-diagnostik af raske seskende er mulig, men det er deri-
mod ikke muligt at afgere, om en evt. azgtefelle, uden genetisk risiko
for CF, er anlegsbarer, hvorfor prznatal diagnostik ved denne metode kun
kan tilbydes familier med 25% risiko for endnu et barn med CF.
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GENETISK RADGIVNING FOR PKU GENNEM DNA-ANALYSER
Flemmingl?uttlerl), Alan Lids&YZ)I)T¢nne T¢nnesen1),
Hans Lou 1299 Savio L.C. Woo™ ' .{ John F. Kennedy
Institute, Howard Hughes Medical Institute, Baylor
College of Medicine, Houston).

Syntesen af en DNA-kopi (cDNA) af genet for human
phenylalanin hydroxylase, det enzym der er defekt
ved PKU, har gjort det muligt at fglge nedarvningen
af PKU-genet i danske PKU-familier. Vore erfaringer
viser, at det i n®sten 90% af danske PKU-familier
gennem DNA-~analyser kan pavises, hvorvidt sgskende
til en person med PKU er anl:gsb®rere.

Udvidede DNA-analyser under anvendelse af flere for-
skellige DNA-fordgjende enzymer (Restriktions Frag-
ment Lzngde Polymorfi, RFLP) har vist, at PKU i Dan-
mark forekommer associeret til 9 forskellige phenyl-
alanin hydroxylase gener (alleler). Forskellene i
disse PKU-alleler skyldes mutationer i genets ikke-
kodende sekvenser (introns). Fundet af forskellige
PKU-alleler har muliggjort en korrelation mellem ge-
notype og PKU-fznotype.

2 PKU-alleler synes i Danmark udelukkende associeret
klassisk PKU. Det ene af disse forekommer i 40% af
danske familier med klassisk PKU. Dette gen er se-
kventeret og mutationen, der fordrsager PKU i disse
familier afslgret.

Ved en syntese af en ngjagtig kopi af dette mutante
PKU-gen er det vist, at denne mutation ikke blot er
en hyppig &rsag til PKU i Danmark, men ogsd& forekom-
mer som hyppig &rsag til PKU i Skotland, England,
Irland, Schweiz og Norditalien.

Efterhanden som andre PKU-gener sekventeres og kopier
heraf syntetiseres, bliver det muligt at undersgge
om en person, der ikke ng¢dvendigvis er sgskende til
et PKU-barn, er arvebzre for denne sygdom. Arvebzre-
hyppigheden for PKU er 2% i Danmark.

Det omtales sluttelig kort, at syntesen af en kopi
af det normale gen for phenylalanin hydroxylase har
spendende behandlingsmassige perspektiver.
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597. MPDE - 5. december 1986 - Rigshospitalet

Modeemme: HAMATOLOGI, tilrettelagt af H.Hertz & M.Yssing

10.

20

Programoversigt

I-M.Nielsen, P.D.Wimberley & H.Olesen (Bgrneafd., Hvidovre Hospi-
tal & Klinisk-kemisk afd. 4051, Rigshospitalet):

Hamoglobinopathier i Danmark. Diagnose, behandling og forebyggelse.
P.Albertsen, P.Nordblad Schmidt & J.Kroner (Begrneafd., KASGlostrup):
Supertransfusions- og kelationsbehandling af beta-Thalassaemia ma-
jor samt muligheden for prenatal diagnostik.

E. Taaning (Klin.Immunol.afd. & blodbank, KASGlostrup):
Trombocytantistoffer hos bgrn med trombopeni.

S.Rosthej & G.K.Steffensen (Berneafd., Aalborg Sygehus):
Initialbehandling af idiopatisk trombocytopenisk purpura med IgG-
infusion.

E.Scheibel, G.Eg Andersen & S.Lanng (Bgrneafd. G og Neonatalafd.
@GN, Rigshospitalet):

Neonatal trombocytopeni.

T.Herlin, G.Pallesen, T.Kristensen & N.Clausen {Bgrneafd., Immun-
histologisk Lab., vevstypelab., Arhus Kammunehospital):

Inmmunologisk fenotype ved erytrofagocytisk lymfohistiocytosis.

H.Schreder, K.Bjern Jensen & M.Brandborg {Ped.afd. & Radiumstatio-
nen, Arhus Kommunehospital & Med.afd.II, Arhus Amtssygehus) :

Methotrexat udskillelse i spyt og sved.

L.Kristensen (Borneafd., Odense):

Intellektuelle og emotionelle forhold hos bern, som har haft leu-
kaami .

S.Krabbe, J.Milller & M.Yssing (Berneafd. G, Rigshospitalet):
Endokrinologiske undersggelser efter KMT.

H.Hertz & M.Y¥ssing (NOPHO):

Danske og nordiske resultater af leukemibehandling.



HEMOGLOBINOPATIER I DANMARK. DIAGNOSE,BEHANDLING OG FORE -
BYGGELSE.

I-M.Nielsen, P.D.Wimberley & H.Olesen (berneafdelingen,
Hvidovre Hospital & klinisk kemisk afdeling KK4051,Rigs~-
hospitalet).

Hamoglobinopatier er en falles betegnelse for autoso-
malt recessivt arvelige anamier. Den stigende immigration
fra lande hvor hemoglobinopatier optreder endemisk betyder,
at disse nu er blevet mere almindelige i Danmark.

For at f& et indtryk af problemets omfang, foretoges
en spergeskemaundersegelse til de padiatriske og medicinske
afdelinger. Siden 1879 er der diagnosticeret 129 tilfelde
af hamoglobinopatier, heraf 13 hos danskere. Der fandtes
4 med betathalass@zmia major, 3 med betathalassemia inter-
media og 56 med betathalassamia minor, 13 med seglcellesyg-
dom og 11 med seglcelletrak. Resten havde forskellige
mindre alvorlige h&moglobinvarianter. Diagnosen stilles
ved hemoglobinelektroforese.

I Danmark behandles i dag 4 patienter med betathalas-

sezmia major. Symptomerne starter omkring 6-18 maneders
alderen med anzmi, hepatosplenomegali og evt. icterus
og knogleforandringer. Behandlingen er regelmessige

blodtransfusioner. WHO anbefaler en pratransfusionshemoglo-
bin p& ca.6,7mmol/l. Det store jernoverskud sgges udskilt
ved 1indgivelse af en Jjernchelat. Det anbefales at give
20-40mg Desferal/kg/d som subcutan infusion over 8-10timer.

For at forebygge sygdommene er det nedvendigt at
underseoge de etniske risikogrupper for om de er hetero-
zygote. I givet fald skal de tilbydes genetisk vejledning
og oplysning om at pranatal diagnostik er mulig allerede

fra graviditetens 8.uge.
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SUPERTRANSFUSIONS- 0G KELATIONSBEHANDLING AF BETA-THALASSAEMIA MAJOR
SAMT MULIGHEDEN FOR PRANATAL DIAGNOSTIK.
P. Atbertsen, P.N. Schmidt & J. Kronen [Borneafd., KAS L Glostrup).

Enfaningenne eften 28 ménedens supentransfusionsbeh. og 15 ménedens
subcutan desferatbeh., af en knap 4 &r gammel fugosfavisk dreng med
beta-Thalassaemia major (TM], g§remlaegges.

Det tilstrzbtes at holde en pratransfusions-Hgb. oven 6,8 mmol/4
ved hielp af bLodtransfusion ca. hver 4. uge. Reticulocyttallet overn-
steg ikke 10 promille. Den ineffehtive ernytropoiese harn sdledes varet
supprimenet, og dem gastho-intestinale jernabsonption ca. 1 mg/degn, og
ikke 4-6 mg/dagn, som man ellers sen det hos undertransfunderede TM-pitt.

Formdlet med desferalbeh. var at udshille den med blodet tiffente
ferwnmangde. Desfenalbeh. blev indgivet s.c. pd abdomen over § timen om
natten. Forn at holde pt. i jennbalance, med 5 4.c. desferaling. per uge,
skulle pt. teoretisk udshille 5,6 mg fern via wiinen per behandfings-
dogn. Ud §ra pt. s dosis-nesponsekurve fon desferal kunne dette opnds
med en desferaldosis p& 50 mg/kg/degn. Inden desferalbeh. stant havde
pt. fdet tilfent ca. 2 g fern, og unden desferalbeh. tilfortes yderli-
gene 2 g fern med det transfunderede bLod. Den akkumulenrede totale
fernudskitlelse unden desferalbeh. skonnedes tif ca. 2 g, og deumed har
pt. varet L fernbalance med omkr. 2 g depotfern. Detle stemmenr overens
med den faldende tendens, som se-fernitin vardierne udvisen unden des-
geralbeh.. Kombinationen af supentransfusions- og 4.c. desferalbeh. har
Andtil nu virket eften hensigten, idet pt. har varet i fernbalance og
symptomgri. Unden desfernalben. han pt. haft en svar infektion med Yen-
sinia Entenocolitica senotype 03. Generaliserede infehtionern med denne
bakternie en velhendt hos TM-ptt. L desferalbehandling.

Fon TM 4 vedkommende ern det, L de f§Leste tilfazlde, muligt at fonre-
tage pranatal diagnostik ved hjzlp af DNA-analysen. 1 vornes tilgalde
varn det ikke muligt at skelne melfem det raske gen og barergenet forn TM
hos moderen. Siden han hun varet gravdd, og §ik foretaget chorion-vil-
Lusbiopsi. Da fadenens barengen fon TM var tilstede hos fostenet, hunne
man ikhke afgene, om fosteret varn heterozygot ellfen homozygot fon TM,
hvonfor den blev fonetaget abornt 4 12. gestationsuge.
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TROMBOCYTANTISTOFFER HOS BZRN MED TROMBOPENI
E. Taaning (Klinisk immunologisk afdeling og blodbank, K.A.S. Glostrup)

Trombocyt ELISA er en fglsom metode til bestemmelse af cirkuleren-—
de trambocytantistoffer og trombocytbundet immunoglobulin.

Indikation for undersegelse af trombocytantistoffer og trambocyt-
bundet immunoglobulin i forbindelse med trambocytopeni:

Nyfedte:

1. Alloimmun neonatal trombocytopeni (AINT), hvor moderen har dan-
net alloantistof rettet mod antigener pa barmets trambocytter (parallel
til erytroblastose). I langt de fleste tilfalde kan med trombocyt
ELISA pavises antistoffer mod trambocytspecifikke antigener ( 7w, Zwb,
Bak? m.fl.). Ved AINT kan antistofferne ikke pavises med komplement-—
bindingsteknik.

2. Autoimmun trambocytopeni hos moderen. Moderens autoantistof
passerer placenta og bindes til barnets trambocytter, sam destrueres.

Sterre born:

1. Autoimmun trombocytopeni, hvor der hos 80-90% af bermene
findes eget mengde immunoglobulin pd trombocytterne og i ca. 40%
kan pavises trambocytspecifikke antistoffer i serum.

Antistofferne er hyppigt rettet mod monamorfe determinanter pa
glycoproteiner i trambocyt-membranen.

Undersegelsen for trombocytbundet immunoglobulin har muligvis
prognostisk verdi, idet isoleret trambocytbundet IgM nesten kun ses
hos berm med kortvarig trombocytopeni (postinfekties trombocytopeni),
medens eget mengde IgG evt. i kambination med IgM og/eller IgA pd
trombocytterne ses hos berm, der udvikler kronisk autoimmun trambo—
cytopeni (> 6 mdr.).

2. Nedsat overlevelse for transfunderede HLA-forligelige tram—

bocytter.
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INITIALBEHANDLING AF IDIOPATISK TROMBOCYTOPENISK PURPURA
MED IgG-INFUSION.

S. Rosthgj og G.K. Steffensen

Bgrneafdelingen, Aalborg sygehus.

En serie pd 11 bgrn med nydiagnosticeret ITP, alle med
trombocyttal under 30x109/1 uden tegn til spontan stigning,
er initialt behandlet med en enkelt 8-timers infusion af
1gG (SandoglobulinR) 0,75-1,0 g/kg:

I 8 tilfelde fremkaldtes hurtig remission, med trombo-
cytstigning over 100x109/l inden 5 dédgn til max. 132-380
x109/1 efter 3-11 dggn. I 4 tilfzlde var der ikke behov
for yderligere behandling; 2 bgrn behgvede en enkelt
booster-infusion 0,5 g/kg p.g.a. recidiv inden for 4 uger,
og 2 bgrn, som recidiverede efter mere end en mineds forlgb,
viste sig at have kronisk forlgbende sygdom.

Hos 2 spadbgrn var trombocvtrespons pd den initiale
infusion svagt, og trods supplerende infusioner steg
trombocyttallet kun til 32—84x109/1 efter 4-8 dage.

En 11-4rig pige fandtes IgG-resistent trods dosis-
gegning til 2,0 g/kg, og udviklede fulminant, transfusions-
krzvende slimhindeblgdning. En i.v. metylprednisolon-
bolus 500 mg bragte prompte bl@¢dningen til ophgr, og
trombocyttallet normaliseredes under fortsat konventionel
steroidbehandling.

IgG-infusionerne bevirkede hovedpine hos 4 bgrn
og flygtigt exanthem hos 1 barn. Leverpdvirkning blev
ikke observeret.

Konklusion: En enkelt IgG-infusion kan hurtigt
fremkalde en uger varende remission hos de fleste bgrn
med ITP, og i mange akutte tilfzlde vil denne behandling
vere definitiv.
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NEONATAL TROMBOCYTOPENL
E.Scheibel, G.E.Andersen & S.Lanng (Berneafd. G og neonatalafd. GN,
Rigshospitalet)

Normalomradet for trombocyttallet hos raske nyfedte mature og pree-
mature bern er det samme sam for sterre bern og voksne.

Fra 1.1.1984 til 1.10.1986 har 20 bgrn pad neonatalafdelingen faet
diagnosen trombocytopeni. 7 bern havde immunologisk betinget trombocy-
topeni. 4 af disse bern havde en moder med idiopatisk autoimmun trombo-
cytopeni (ITP) og 2 bgrn trombocytuforligelighed med moderen. Et barm
havde begge &rsager til trombocytopeni. 2 bgrn havde hjernebledning.

Det anbefales, at bern, der kan have udviklet immunologisk betinget
trombocytopeni, fedes ved sectio. Eventuelt kan trombocyttallet kontrol-
leres ved fotalscalp blodprgve og sectio kun foretages, hvis trombocyt-
tallet er < 50x109/l.

Dersom barnet har et trombocyttal pa < 30x109/l p.g.a. at moderen
har ITP ber der foretages udskiftningstransfusion. Hvis &rsagen er, at
moderen mangler trombocyt antigenet Zw® kan barnet behandles med trom-
bocyttransfusion med 2w negative trombocytter. Prednison og evt. i.v.
gammaglobulin ber anvendes ved klinisk bledningstendens.

Det tilrades, at der i de tilfalde, hvor en immunologisk betinget
trombocytopeni kan forventes, l®gges en plan for fedselsmAden og be-
handling af barnet i god tid inden fedslen. Dette geres bedst ved en
centraliseret behandling af medrene og hermed bernene i de tilfealde,
hvor der er muliched for, at barnet fedes med immunologisk betinget
tranbocytopeni.
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IMMUNOLOGISK FENOTYPE VED ERYTROFAGOCYTISK LYMFOHISTIO-
CYTOSIS.

T. Herlin, G. Pallesen, T. Kristensen & N. Clausen.

Borneafdelingen, Immunhistologisk Laboratorium, Vavstype-
laboratoriet, Arhus Kommunehospital).

Erytrofagocytisk lymfohistiocytosis (EL) er en sjazlden
sygdom, der hyppigst debuterer i ferste levedr, og oftest
forekommer familizrt. Forlebet er varierende med recidive-
rende febrilia, hepatosplenomegali, cerebral irritabilitet,
hypertriglyceridami og koagulationsforstyrrelser og for-
lobet ender ofte fatalt. Hos en 3 mdr. gammel pige sds
tilsvarende sygdomsbillede med recidiverende episoder ofte
ledsaget af bakterielle infektioner. Der fandtes tegn til
primer B lymfocytdefekt: fald i immunglobuliner (A,G, og M)
manglende in vitro Ig syntese, normalt T og B celle antal
i perifert blod, normalt T4/T8 ratio, normal lymfocyttrans-
formationstest, men for sygdommen karakteristisk nedsat
NK (natural killer) celle funktion. Ved obduktion fandtes
diffus infiltration i lymfeknuder, milt, knoglemarv, nyrer,
lever og cerebrum af store erytrofagocyterende makrofager.
Disse prasenterede en unik hybrid type ved at reagere posi-
tivt med S-100 protein og over for CD1 differentieringsan-
tigenet negativt mod OKT6, samt at reagere mod en rzkke
makrofagmarkerer. Dette adskiller den hidtige opfattelse
af EL i gruppen af non-langerhans celle histiocytoser, som
varende S-100 protein negativt og OKT6 negativt. Tidlig
diagnostik er vigtig idet cytostatisk behandling og evt.

knoglemarvstransplantation synes at @ndre prognosen.
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METHOTREXAT UDSKILLELSE I SPYT OG SVED.
H. Schreder, K. Bjern Jensen, M. Brandsborg. ( Ped. afd og Radiumstatio-
nen, Arhus Kommunenebospital, med. afd. II Arhus Amtssygehus.)

Kendskad til udskillelse af cytostatika gennem organismens ekskreter
er af betydning for den arbejdshygiejniske vejledning af personale og
parerende til patienter i cytostatisk behandling.

Vi bar undersegt methotrexat ( MIX ) udskillelsen i blandet spyt og
sved bos 14 patienter under samt 20 og 44 timer efter 24 timers infusion
af XTX ( 0.5- 6 g/m* )

Under infusionen var KTX koncentrationen i spyt og sved henholdsvis
2.3% og 0.55% af serum koncentrationen. Efter afsluttet infusion faldt
serum MIX koncentrationen hurtigere og mere konstant end spyt og sved
NTX koncentrationerne. 44 timer efter kuren var spyt NTX koncentrationen
2-23 nmol/1 ( 0.9-~ 10.5 ng/ml ). PA samme tidspunkt var sved NIX
koncentrationen under mAlemetodens detektionsgrense hos 7 patienter,
mens den var 19-65 nmol/1 ( 8.6- 29.5 ng/ml ) hos de evrige 7.

Hos 11 bern i vedligeboldelsesbehandling med ugentlig peroral NTX
(15-20 mg/m*) og daglig 6-merkaptopurin (Purinethol®) for akut lymfo-
blast leuks#mi fandtes kun milelige MIX koncentrationer i spyt to timer
og i mindre grad 12 timer efter tabletindtagelsen. 24 timer efter
udskiltes NTX ikke l®ngere i mAlelige mengder.

Det konkluderes, at MTX udskilles i mAlelige men smA memngder i spyt
og sved efter MIX behandling. Koncentratiomnerpe er 102~'°S gange mindre
end XTX koncentrationerne i degnurin. Arbejdshygiejnisk spiller forure-
ning med MTX fra spyt og sved shAledes kvantitativit en ringe rolle sam-

menlignet med MIX fra urinen.
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INTELLEKTUELLE OG EMOTIONELLE FORHOLD HOS BBRN, DER HAR HAFT LEUKAMI.
Cand. psych. L. Kristensen, J. Kamper & K. Herder, (Klinisk psykologisk
afdeling, padiatrisk afdeling og bernepsykiatrisk afdeling, Odense Sy-
gehus).

Vi har i 1985 efterundersegt 24 af 25 patienter, der afsluttede en be-
handling for leukzmi i perioden 1973 til 1985. Bernene er undersegt kli
nisk neurologisk, psykologisk og bernepsykiatrisk, i en alders- og kens
matchet referencegruppe af tidligere nefrotisksyndrompatienter er endnu
ikke fardigundersegt. Af 22 patienter med akut lymfatisk leukazmi var de
19 i primer og de 3 i senere remission - 2 efter CNS-recidiv. 2 patien-
ter havde haft akut myeloid leuk=mi.

Der er som hovedregel ikke anvendt profylaktisk hsjvolts bestraling mod
centralnervesystemet. Til gengazld har de fleste bern faet en udvidet in
traspinal kemoprofylakse, idet der under vedligeholdelsesbehandlingen
blev givet intraspinal Methotrexate, som led i gentagne reinduktionsku-
re (kumulative Methotrexate-dosis 2-3gange hejere end szdvanligt anvend
te). Ved familieinterview og psykologisk undersegelse findes intakte
familier med gode psykosociale forhold og oplevelse af hsjt livskvali-
tet. Familierne feler sig godt behandlede og godt forstaede af afdelin-
gens leger og personale. Gruppen findes intellektuelt normal fungerende
undersegt ved preverne WISC og WAIS, gennemsnitlig verbal IQ 109 (73-
131) og en gennemsnitlig performance 1Q 118 (96-159). De projektive
tests Draw a person og Rorschach viser ringe integreret kropsoplevelse,
kontaktproblemer og hsjt angstberedskab med letvakte makabre associa-
tioner. Der rapporteres et stigende antal nervese manifestationer i un-
dersegelsesgruppen med stigende levealder. P& trods af de personligheds
me@ssige problemer i form af angst og nervese symptomer ses gruppen som
velfungerende i social og skolemessig sammenhzng.

Resultatet af undersegelsen taler for: 1, at selv forholdsvis intensiv
CNS-profylakse med intrathecal Methotrexate ikke giver cerebrale lang-
tidsvirkninger samt 2, at der er et udekket behov for psykosocial stet-

te i behandlingsforlebet og i tiden efter.
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ENDOKRINOLOGISKE UNDERS@GELSER EFTER KMT
S. Krabbe, J. Miiller & M. Yssing (Berneafdeling G,
Rigshospitalet).

Antineoplastisk behandling med kemoterapi og iszr
strdleterapi vides at pavirke vakst og udvikling. Et has-
tigt stigende antal publikationer peger pi vakstretarde-
ring samt mere specifikke endokrine dysfunktioner, men
hidtidige data er vanskelige at sammenligne pa grund af
forskelle i sygdomme, behandling og undersegelsesmetodik.
For bern, som har gennemgdet knoglemarvstransplantation
(KMT), er udarbejdet et omfattende endokrinologisk under-
spgelsesprogram ideelt fra feor KMT til 3 Ar efter. Der
fremlegges design og praliminzre resultater. De vasentlig
ste problemer er faldende vakstrate og gonadeinsuffi-
ciens. Hensigten med den prospektive undersggelse er at
klarlagge omfanget og tidspunktet for de endokrine
udfaldssymptomer og dermed reducere antallet af kontrol-

underse¢gelser til et minimum.
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DANSKE OG NORDISKE RESULTATER AF LEUKZMIBEHANDLING.
Henrik Hertz & Minna Yssing (Bgrneafd. G, Rigshospitalet)

656 bern har faet stillet diagnosen ALL i de 5 nordiske lande i pe-
rioden fra juli 1981 til juni 1985 svarendende til en incidens pa 3,6 pr.
100.000 bern under 15 &r. 95% af bgrnene opndede komplet remission.
Eventfree survival for bernene i standard risiko var 0,65, for bern i
intermedizr risiko 0,51 og for bern med hej risiko 0,52. Antallet af
leucocytter pa diagnosetidspunktet var den vigtigste prognostiske faktor
og kennet den nestvigtigste, idet drengene havde den darligste prognose.
I januar 1986 var 67% af alle beormene i CCR (complete continuous remis-
sion). Tallene reprasenterer en bedring i prognosen i forhold til tidli-
gere opgerelser, men indicerer yderligere muligheden for en forbedring
af prognosen for flere af risikogrupperne med mere intensiv behandling.
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598. MZDE - 9. januar 1987 - Rigshospitalet

Maodeemne FRIE FOREDRAG

Programoversigt

E.Thisted, P.Bro, I.L.Nikolajsen & M.Damkjer Nielsen (Bgrneafd.
Hjerring og Senderborg Sygehus samt Klin-fys.afd., KASGlostrup):

Akvisit binyrebarkinsufficiens hos to drenge.

O.Pryds, A.Hadberg & K.W.Kastrup (Berneafd. & Klin.Kem.afd.KASGl):
Cirkulerende autoantistof mod serum thyroxin og trijodthyronin.
T.I.A.Serensen (Med.blok, hepatologisk afd., Hvidovre Hospital):
Arsager til og udvikling af sver fedme.

I-M.Nielsen, L.Skafte & B.Nordheim (Bgrneafd. & Fysiurgisk afd.,
Hvidovre Hospital):

Tverfaglig ambulant gruppebehandling af overvegtige bern.
H.E.Nielsen (Bgrneafd., Hvidovre Hospital):

Schénlein-Henochs purpura: Klinik og epidemiologi.

K.Storm & J.R.@stergaard (Bgrneafd., Arhus Kommunehospital):
Cerebrale manifestationer hos bern med Schénlein-Henochs purpura.
Preliminere resultater.

T.Olesen & L.Tranebjarg (Bgrneafd., KASGlostrup & Kennedyinstitut-
tet):

X-bunden recessiv lidelse med mental retardering og samatiske treak
hos flere mandlige individer i en familie. Et nyt syndrom ?
K.Brondum Nielsen (Bgrneafd., KASGentofte):

Biologisk kensdeterminering. X- og Y-kromosomale geners betydning.
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AKVISIT BINYREBARKINSUFFICIENS HOS TO DRENGE.
E. Thisted, P. Bro, I. L. Nikolajsen & M. Damkjer Nielsen ( Berneafd.
Hjerring, berneafd. Senderborg & klinisk fysiologisk afd. KAS-Glostrup).

Primer binyrebarkinsufficiens eller Addisons sygdom er sjzlden isazr
hos bern. Sygdommen forekommer dels i en kongenit dels i en akvisit form,
hvor sidstnzvnte kan vere af autoimmun eller reel idiopatisk arsag.

To ubeslagtede drenge pd 6 og 8 ar indlegges pd lokalt sygehus pga.
opkastning, feber, dehydrering og hyperpigmentering. Der pavises hypona-

triemi og hyperkaliemi, lavt se- og urincortisol, samt forhejede renin- og

ACTH-vardier. Diagnosen sandsynliggeres ved manglende respons ved ACTH-
test og normale binyrebarkstereoidmetabolitter.Der pdvises ikke antistof-
fer mod binyrebarken, og undersegelser for TB er negative. Begge drenge
er herudover screenet for andre endocrinologiske lidelser.

Bernene substitutionsbehandledes med hydrocortison og flourinef.

Diagnosen akvisit idiopatisk binyrebarkinsufficiens er sdledes ved
ovennavnte undersegelsesprogram verificeret ved opstdelsestidspunktet i
drengenes alder, de parakliniske resultater der viser binyrebarkinsuffi-
ciens som er af idiopatisk karakter ved manglende antistofpdvisning.
Begge drenge har en kumulativ risiko p& 40 Z for at udvikle anden endo-

crin sygdom, hvorfor de felges mhp. dette.
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CIRKULERENDE AUTOANTISTOF MOD SERUM THYROXIN OG TRIJODTHYRONIN.

0.Pryds, A.Hadberg og K.W.Kastrup.
Borneafdelingen og klinisk kemisk afdeling, KAS Glostrup.

De fleste laboratorier anvender idag radioimmunoassays til be-
stemmelse af thyreoideahormonkoncentrationen. I sjzldne tilfalde
findes abnorm binding af thyroxin(T4) og trijodthyronin(T3) i serum
og bindingsproteinernes konkurrence med assayantistof giver da fal-
ske analyseresultater, sdvel heje som lave, afhangigt af separa-
tionsmetode.

Der fremlegges sygehistorie over en pige med forhsjede vardier
af frit T4, totalt T3 og thyreoideastimulerende hormon. Diagnosen
myksedem kunne stilles efter pdvisning af cirkulerende autoanti-
stoffer mod bade T4 og T3(ThAb). Efter fazldning af ThAb med poly-
#thylenglykol fandtes reelle hormonvardier. ThAb findes isar hos
patienter med autoimmun thyreoidealidelse men er uden betydning
for sygdommens forleb. Hypothyreoide patienter kan substitueres
med sadvanlig Eltroxindosis. Den immunologiske mekanisme bag ThAb
er ukendt, da T4 og T3 er haptener. Mistanken er rettet mod tyreo-

globulin, som injiceret pa dyr medferer fremkomst af ThAb.
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ARSAGER TIL OG UDVIKLING AF SVER FEDME
T.I.A. S¢rensen (Medicinsk blok, hepatologisk afsnit, Hvid-
ovre Hospital, Kgbenhavn).

Arsagerne til udvikling af svar fedme hos sdvel bgrn som
voksne er fortsat i det vasentlige ukendte. Vi har gennem-
fprt undersggelser, som tyder pd at sdvel genetiske fakto-
rer som faktorer i miljget har betydning.

Undersggelse af overvagtsgraden hos biologiske og adop-
tive forezldre til bortadopterede, der var henholdsvis over-
vagtige, normalvagtige og undervagtige som voksne, viser en
korrelation over hele spektret til overvagtsgraden hos de
biologiske, men ikke hos de adoptive forzldre. Dette tyder
pd en generel genetisk faktor med indflydelse pa overvagts-—
graden, og ingen fzlles familizre miljsfaktorer for forzl-
dre og deres voksne bgrn.

Blandt unge danske sessionsundersggte mend holdt hyppig-
heden af svar fedme (defineret som mindst 35%"s overvagt)
sig konstant pd ca. 1 per 1000 i perioden 1943 til 1960,
men herefter indtradte en pludselig kraftig stigning. En
narmere analyse tyder pd, at stigningen er knyttet ngje til
fpdselsidrgangene fra 1942 og frem sidledes at mend fra sam-
me drgang har samme hyppighed uanset i hvilken alder de
mgder op pd session.

Analyser af hgjde/vaegt udviklingen i skolealderen af de
svert fede mend og en sammenlignelig kontrolgruppe viste,
at de fleste af de svart fede allerede ved skolestart var
svart overvegtige, og at udviklingen igennem skolealderen
var fuldstandig den samme for fgdselsdrgangene fogr og ef-
ter 1942.

Disse undersggelser viser, at den svare fedme har en
miljpfaktor som vaesentlig drsag, og at denne miljgfaktor
muligvis sa@tter sin virkning ind f@¢r skolealderen (det kan
dog p& det foreliggende ikke udelukkes, at milj@faktoren
fprer til, at overvagtige bgrn har sverere ved at lagge

overvagten af sig igen inden voksenalderen).
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TVERFAGLIG AMBULANT GRUPPEBEHANDLING AF OVERVEGTIGE BORN.
Inge-Merete Nielsen, klinisk diztassistent Lisbeth Skafte,
psykolog Dorrit Yde og fysioterapeut Birte Nordheim
(Hvidovre Hospital, berneafdelingen og fysiurgisk afdeling).

Overvaegt hos bern er vanskeligt at behandle. Det er
vigtigt at finde den bedst mulige behandlingsform, for
at interventionen skal give varige resultater. Pa denne
baggrund udarbejdedes et undervisningsprogram der tilsigte-
de at indlare gode kostvaner, ernaringsforstdelse, og
betydning af motion hos savel bernene som forazldrene.
Endvidere afpreovedes 2 padagogisk forskelligt udformede
lavkalorie kostplaner, hver pa 1000kcal.

40 bern mellem 10 og 15 ar og en overvagt pa 20% eller
derover 1indgik i projektet. Der var 18 piger og 22 drenge.
De fleste var 40-50% overvagtige. I grupper pa 10 medte
de en gang ugentlig gennem et helt skoledr til vejning,
undervisning i ern@ringslare, kropsbevidsthed, samt
i sygdomme og psykiske problemer som fglge af overvagt.
Desuden var der aftenskoleundervisning i madlavning
og gymnastik for bdde bern og forzldre.

32 gennemferte. Det sterste vagttab sas i lebet af de
forste 3 maneder, herefter skete der kun mindre vagttab.
Kun fa ndede ned under 20% overvagt. Der var ingen forskel
pa de to kostprogrammer med hensyn til vagttab.

Deltagelse var frivilligt og desvarre blev mange af
tilbuddene ikke brugt. Specielt svigtede foraldrene
i uhyggelig grad.

Det generelle indtryk er, at det er en god made at arbejde
pd med problemet overvagtige bern, og at grupperne i
sig selv har en terapeutisk effekt. Men det ma anbefales

at kontrol og undervisningstilbud geres obligatoriske.
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SCHONLEIN-HENOCHS PURPURA: KLINIK OG EPIDEMIOILOGI.
H. E. Nielsen.
Bprneafdelingen, Hvidovre Hospital.

Den kliniske opgprelse omfatter 281 bgrn fra Kg¢ben-

havns omegn, indlagt 1977-1983. De vigtigste fund er:

1. 2/3 havde thrombocytose ved indlaggelsen.

2. Sygdommens sverhedsgrad ggedes med alderen.

3. Hyppigheden af diverse komplikationer var: Nefritis
21%, testis/epididymisla@sion 7%, CNS-vasculitis 1%,
invagination %%.

4. Prognosen var god; ingen dg¢de, kun &n kravede dialyse.

Formdlet med den epidemiologiske undersggelse var at

undersgge, om Sch&nlein-Henochs purpura (SHP) reprasen-
terer et abnormt vartssvar pd &t infektigst agens, altséd
om sygdommen har en lav grad af smitsomhed. Undersggelsen
omfatter samtlige 1.222 danske bgrn indlagt med sygdommen
i perioden 1977-1984.

Princippet i undersggelsesmetoden er at telle antallet af
"tette par" - d.v.s. par af bg¢rn som bor i samme kommune,
og som er blevet indlagt med kort mellemrum. Det fundne
antal sammenlignes med en simuleret fordeling af "tette
par". Der fandtes ingen holdepunkter for smitsomhed ved
denne metode.

Andre fund tyder p&, at SHP kan udlgses af infektion;
i s4 fald md det dreje sig om flere forskellige mikro-
organismer; en sddan sammenh®&ng kan ikke pdvises med den

ovenfor beskrevne metode.
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CEREBRALE MANIFESTATIONER HOS BORN MED SCHONLEIN-HENOCHS
PURPURA. PRELIMINARE RESULTATER.
K. Storm& J. R. @stergaard (Berneafdelingen, Arhus Kommu-

nehospital)

De hyppigste beskrevne kliniske manifestationer ved Sch&dn-
lein-Henochs purpura er det karakteristiske eksantem, de
intestinale og renale pavirkninger. Cerebral affektion i
form af hovedpine, kramper, fokale neurologiske udfald,
neuropatier og psykiske @ndringer er beskrevet, men hyp-
pigheden er ukendt. En af arsagerne hertil er formentlig,
at en diffus cerebral pavirkning oftest overses hos bern
med voldsomme systemiske manifestationer. For bedre at
kunne belyse hyppigheden af de cerebrale manifestationer
er der 1. sept. 1985 pa padiatrisk afd., Arhus Kommune-
hospital, startet en prospektiv undersegelse af alle bern
indlagt med Schoénlein-Henochs purpura. Der lagges specielt
vegt pa eventuelle neurologiske manifestationer, foretages
lgbende eeg-underswgelser og eventuelt CT-scanning. Sam-
tidig f&s mulighed for at kunne vurdere eventuelle provo-

kerende faktorer. Preliminzre resultater forelagges.
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X-BUNDEN RECESSIV LIDELSE MED MENTAL RETARDERING OG SOMATISKE TREK HOS
FLERE MANDLIGE INDIVIDER I EN FAMILIE. ET NYT SYNDROM?

T.Olesen og L.Tranebjzrg (B¢rneafdelingen, Amtssygehuset 1 Glostrup og
Kennedy-Instituttet).

Indekspersonen var en 8 mdneder gammel dreng, der blev indlagt til ud-
redning for retardatio psykomotorika og hypothrepsia. Han var nr. 4 af
4 drenge. En broder var ligeledes afficeret. Familieanamnesen afsl¢rede
yderligere 2 afficerede mand.

Tilstanden karakteriseres af f¢lgende generelle manifestationer:
Retarderet ansigtsudtryk, h¢j pande med bred naseryg, strabismus konver-
gens, overlagt 2/3 td, muskulzr hypotoni, generel retardering, starkt
retarderet sprogudvikling og aggressiv/impulsiv karakter.

Som isolerede manifestationer fandtes: Midtstillet hdrhvirveldannel-
se, prominerende hj¢rnetander, genital hypoplasi, perceptivt he¢retab,
kongenit binyrebarkhyperplasi, gynakomasti, kramper, forsinket knogle-
alder og ''short stature".

De afficerede m#nd havde alle normal fg¢dselsvagt. Kromosomunders¢-—
gelserne, som inkluderede prometafasestudier, var normalt. Fragilt-X
kunne ikke pdvises. Infaldsvinklen til vor indeksperson var psyko-social,
og ved gennemgang af materialet fandtes de 2 afficerede individer, der
representerede to tidligere generationer, at have varet institutionsan-
bragt p& indikationen psyko-socialt betinget retardatio.

De her beskrevne objektive fund er ikke foreneligt med noget kendt

X-bundet recessivt syndrom.
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BIOLOGISK K@NSDETERMINERING. X-OG Y-KROMOSOMALE GENERS BETYDNING.

K. Brendum Nielsen ( Borneafdelingen, KASgentofte).

Y kromosomet er et af menneskets mindste kromosomer. Halvdelen
af dets arvemateriale udgeres af heterokromatin, som ikke
indeholder egentlige gener. Alligevel har Y kromosomet meget
stor betydning, idet dets tilstedevarelse i karyotypen er det
primzre biologiske signal, som bevirker udviklingen af den
indifferente gonade til testes, og dermed mandlig f&notype.

" XX m@nd" er sterile mend med tilsyneladende normal kvindelig
karyotype, 46,XX, og disse reprasenterer en tilsyneladende
undtagelse fra ovennavnte regel om kensbestemmelsen. De
seneste ars forskning har imidlertid vist, at man kan pavise Y
materiale hos en stor del af XX mendene ved hjzlp af DNA-
prober. Samtidig har det vist sig, at der findes flere klasser
af XX mand som har varierende mangde af Y materiale. Herved er
der skabt mulighed for kortlazgning af Y kromosomet, specielt
lokalisation af den testis-determinerende faktor, samt HY
antigenets genlocus.

I en dansk undersegelse er 3 XX males testet med Y-specifikke
DNA prober samt undersegt med prometafase-kromosom-teknik. Y
materiale kunne pavises hos alle, og abnormt kromosombandmen-
ster pd X kromosomets korte arm mistenktes hos 2 patienter.
DNA prober reprasenterer et nyt varktej i klinisk genetik og
pediatri, idet f eks uoverensstemmelse mellem gonade og kromo-
somalt ken f4 en forklaring ved anvendelse af disse

undersegelser.
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599. MZDE - 6. februar 1987 - Rigshospitalet

Mgdeemne FRIE FOREDRAG
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Programoversigt

H.E.Nielsen, C.Koch, I.Lind & P.Magnussen (Bgrneafd., Hvidovre Hos-
pital, Komplementlab. og Neisseria afd., Statens Seruminstitut &
Epidemiafdelingen, Rigshospitalet):

Komplementdefekter ved meningococinfektioner.
E.Thisted & P.Poulsen (Borneafd. & @-H-Nafd., Hjerring Sygehus):
Aktinomykotisk osteomyelitis.

K.Hjelt, W.Petersen, A.Pe=rregaard, L.Christiansen & P.A.Krasilni-
koff (Berneafd., KASGentofte):

Diztbehandling af akut gastroenteritis hos bern.

F.Ebbesen, J.Hess & R.Brodersen (Bormeafd., KASGlostrup, Gyn.afd.,
FACHillered, KASGlostrup & KAS Herlev samt Institut for Medicinsk
Biokemi, Arhus Universitet):

Albuminbinding af MADDS - et mdl for bilirubinbinding - hos kvin-
der under graviditet og efter fedslen samt hos deres begrn.

H.Carstensen, S.Krabbe, T.Mortensen & M.Damkjer Nielsen (Bgrneafd.
G, bernekirg.afd. GK, Rigshospitalet & Klinisk-fysiologisk afd.,
KASGlostrup):

Cushings syndrom: Autonom binyrebarkhyperfunktion.

S.Krabbe (Borneafd. G, Rigshospitalet):

Primer Hypothyreose og pubertas precox.

L.Tranebjerg (Kromosomlab., Kennedy Instituttet, Glostrup):
Indikationer for prometafasekromosomundersegelse ud fra opgerelse
af positive fund 1979-86.



KOMPLEMENTDEFEKTER VED MENINGOCOCINFEKTIONER

H.E. Nielsen, C. Koch, I. Lind & P. Magnussen (Bg¢rneafde-
lingen, Hvidovre Hospital, Komplementlaboratoriet og
Neisseria afdelingen, Statens Seruminstitut, Epidemiafde-
lingen, Rigshospitalet).

Komplementsystemets vigtigste kendte funktioner er med-
virken til bakteridrab samt produktion af spaltningsproduk-
ter, som har betydning for udvikling af inflammation.

Det er i de senere &r blevet klart, at personer med
mangel pd en af de terminale komplementkomponenter, C5-C8,
har oget risiko for at udvikle meningococsygdom. Kvantita-
tivt spiller disse defekter ingen s&rlig rolle, idet hyp-
vigheden af terminale komplementdefekter blandt meningococ-
inficerede formentlig er mindre end 1%.

Vi undersg¢ger tre udvalgte grupper af meningococ-infi-
cerede for at bed¢mme hyppigheden af komplementdefekter i
disse grupper, og for at karakterisere de fundne defekter.

De foreleopige resultater fremlagges, og en familie med
properdinmangel gennemgas detaljeret.
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AKTINOMYKOTISK OSTEOMYELITIS.
E. Thisted & P. Poulsen ( Berneafd. & @-N-H-afd. Hjerring Sygehus ).

Aktinomykose er en kronisk supperativ infektion og kompliceret med
osteomyelitis er tilstanden ekstremt sjazlden hos bern.

En tidligere rask 3-8rig pige indlegges pd mistanke om peritonsiller
absces som afkraftes, penicillinbehandling pabegyndes. Herefter et par
mdneders symptomfrit forleb indtil der optrader hevelse af venstre kind
og trismus. Mistanken om sialose afkraftes. To mineder senere pavises
osteomyelitis radiologisk og samtidig podning viste gram negative kokker
og non-hamolytiske streptokokker, hvorfor hun kombinationsbehandles med
ampicillin til 4 uger efter radiologisk opheling og metronidazol i 4 ug-
er., Ferst fjorten dage herefter ved abscesdannelse, som dreneredes, pa-
vises grampositive trade.

Diagnosen aktinomykose blev sdledes pdvist ved den altid tilstede-
verende ledsageflora samt de for sygdommen sd karakteristiske gramposi-
tive trade. Sygehistorien med sit undulerende forleb er typisk for pri-
mer insufficient behandlet aktinomykose, og trods sygdommens sjeldne
forekomst hos bern, ber den haves in mente, da den ved korrekt behand-

ling har en god prognose.
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DIZTBEHANDLING AF AKUT GASTROENTERITIS HOS BORN

K.Hjelt, A.Perregaard, L.Christiansen & P.A.Krasilnikoff (Begrneafdelin-
gen, KAS Gentofte)

52 bgrn i alderen 6~46 mdr. (mean 19) indlagt med akut gastroenteritis
(GE) blev efter rehydrering randomiseret til 7 degns dizt med traditio-
nel "enteritiskost" (TE)} (gradvis normalisering af kosten) og omgdende
normalisering (ON). I undersegelsen anvendtes ved ON laktasebehandlet
melk (fri for laktose), idet man fokuserede pa effekten af en hgj ener-
giindtagelse og derfor ville udelukke evt. negative virkninger af lakto-
se. Begge diztformer tolereredes godt, idet den eneste forskel i de kli-
niske symptomer ved de to regimer var en hgjere afferingsfrekvens i ON
gruppen {p<0.02). Den totale energiindtagelse samt indtagelse af protein
og fedt var signifikant hejere ved ON (p<0.0001). Den gennemsnitlige
daglige energiindtagelse ved TE ndede aldrig RDA-verdierne (recommended
daily allowances) i lgbet af de 7 dage, medens ON gruppen gjorde dette
pd 5.dag. Under hele diztperioden indtog ON gruppen mere protein end
RDA-rekommandationerne (175-252%), hvorimod TE gruppen forst ndede op
pd RDA grensen pa dag 4. ON gruppen levede saledes m.h.t. proteinindta-
gelse op til Food and Nutrition Board's rekommandationer for diztbehand-
ling af GE, medens dette ikke var muligt m.h.t. energiindtagelse. Det
konkluderes saledes, at disse rekommandationer nzppe er realistiske med
mindre man anvender sondeernzring, hvilket skgnnes unedvendigt i be-
tragtning af sygdommens almindeligvis godartede forlgb. Melk var en ho-
vedenergikilde i ON gruppen og udgjorde 47-59% af den daglige energi-
indtagelse. Vegtegning i ON gruppen 7, 14 og 28 dage efter behandlingens
begyndelse var noget (men ikke signifikant) hojere end i TE gruppen. Ho-
vedgevinsten ved ON regimet var sdledes af psykologisk karakter, idet
barnet med mild til moderat diaré efter rehydrering frit kan tilbydes
den fede (kvalitativt og kvantitativt), som vedkommende foretrakker u-
den af nezre frygt for negative konsekvenser. Dog tages fortsat forbe-
hold for almindelig laktoseholdig meelk 1-2 dg. efter diarédebut, hvor
melkermeengden derfor bgr reduceres.
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ALBUMINBINDING AF MADDS - ET MAL FOR BILIRUBINBINDING -
HOS KVINDER UNDER GRAVIDITET OG EFTER F@DSLEN SAMT HOS
DERES B@RN

F. Ebbesen, J. Hess & R. Brodersen. Bgrneafdelingen, gynz-
kologisk-obstetrisk afdeling, Frederiksborg Amts Sygehus

i Hillergd, Kgbenhavn Amts Sygehus i Glostrup & Institut
for medicinsk biokemi, Arhus Universitet

Serumalbumins bindingspotential for MADDS (monoacetyldia-
minodifenylsulfon) - et mdl for bindingen af ukonjugeret
bilirubin - blev undersggt hos raske kvinder under gravidi-
teten, under og efter fgdslen samt hos deres bgrn. Forhol-
det mellem reservealbumin for binding af MADDS og total
albumin var et udtryk for albuminets bindingspotential for
MADDS hos kvinderne. Under graviditeten var faldet i reser-
vealbumin lig faldet i total albumin, sdledes at forholdet
imellem dem ikke @®ndredes. I mods®tning hertil var reserve-
albumin ved fgdslen lavere end i 36.-38. gestationsuge uden
at der var en forskel i total albumin. Det vil sige, at
forholdet imellem dem ved fgdslen var lavere end under gra-
viditeten. I 1lgbet af de fgrste 3 dage efter fgdslen steg
reservealbumin, ogsd uden at total albumin ®ndredes, sile-
des at forholdet imellem dem ggedes og normaliseredes. Al-
buminets bindingspotential for MADDS hos de nyfgdte bgrn
var endnu lavere end hos deres mgdre. Da bindingspotentia-
let er nedsat hos bdde moder og barn er det muligt, at

dette har en fzlles ®tiologi.
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CUSHING's SYNDROM: AUTONOM BINYREBARKHYPERFUNKTION.
H. Carstensen,S. Krabbe,T. Mortensen & Meta Damkjar Nielsen
(Bsrneafdeling G,Bernekirurgisk afdeling GK, Rigshospitalet

& Klinisk fysiologisk afdeling, KAS Glostrup).

Det kliniske billede ved Cushing's syndrom hos bern
fremtrader ens og uafhengigt af om genesen er pituiter el-
ler skyldes autonom adrenal hyperkortisolisme (AAH). Under
sidstnavnte,ca. 10% af tilfeldene af Cushing's syndrom, er
det adrenale adenom hyppigst forekommende,carcinoma og den
primere adrenocorticale nodulsre dysplasi (PAND) sjzldnest.

Differentialdiagnosen mellem pituiter afhangig og AAH
ved Cushing's syndrom hviler pA udfaldet af felgende tests:
plasma ACTH og dexamethason, metyrapon og lysin-vasopressin
screening tests-samt nyligere vist corticotropin-releasing
factor stimulationstest. Resultaterne ved AAH (umdleligt-
lavt plasma ACTH, ingen suppression af steroid exkretionen
ved dexamethason og vasopressin test,og ved metyrapon test
kun en let stigning af plasma ll-deoxycortisol),illustrere-
des ved to tilfalde hos piger,9 og 3 9/12 Ar. Den ene havde
et unilateralt adenom fremstillet ved scintigrafi,den anden
bilateral,ligelig og symmetrisk optagelse, som ved PAND.

Behandligen var kirurgisk (enucleation og subtotal ad-
renalektomi). Begge med godt resultat. Pigen med PAND blev
praoperativt behandlet med Trilostan. Herunder kom hyperkor-
tisolismen under kontrol,men ikke serum testeron,hvilket var

utilfredsstillende pga hirsutisme.Der var ikke bivirkninger.
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PRIMER HYPOTHYREOSE OG PUBERTAS PRECOX
S. Krabbe (Bprneafd. G, Rigshospitalet).

Det er velkendt, at pubertas prmcox (PP) kan forekomme hos bern med
primer hypothyreose (PH), men i reglen hos bern med i forvejen diagno-
sticeret PH.

En 5 1/2 &rig pige indlzgges med fa ugers varende tiltagende abdominal-
omfang, mammaudvikling og vaginalbledning og opereredes for bilaterale
ovariecyster, torkveret pa den ene side. Endokrine undersegelser viste
sver PH med TSH 1500 IU/1 uden at der var kliniske tegn til hypothy-
reose bortset fra retarderet vekst og knoglemodning. Endvidere fandtes
forhejet FSH, prolactin, estradiol, men ikke LH. Gentagne IHRH-tests
viste initialt autonom FSH forhejelse og supprimeret LH, men senere
mere normalt response. Cerebral CT-scanning viste betydelig hypofyse-
tumor uden tryksymptomer.

Under behandling med Eltroxin normaliseredes alle hormonveerdier, de
kliniske tegn p& PP regredierede og hypofysetumoren svandt helt. TRH
og LHRH bestemmelse antydede, at hypothalamus ikke var involveret.

Den sterkt forhejede ostradiol sekretion matte vere sekunder til FSH
og evt. til prolactin, igen sekundert til TSH forhejelsen.
Thyreoideaparametre bgr altid huskes ved PP, selvom patienten ikke er
oplagt hypothyroid.
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INDIKATIONER FOR PROMETAFASEKROMOSOMUNDERS@GELSE UD FRA
OPG@RELSE AF POSITIVE FUND 1979-86.

L. Tranebjarg (Kromosomlaboratoriet, Kennedy Instituttet,
2600 Glostrup)

Ved en retrospektiv opg@drelse af 12955 kromosomundersggel-—
ser udfgrt i perioden 1979-86, var prometafaseteknik an-
vendt i 1028 tilfazlde. Specialteknik blev anvendt i 197
tilfzlde med pAvist kromosomabnormitet. I 159 tilfazlde bi-
drog specialundersg¢gelsen til findiagnostik, sasom pracis
angivelse af brudsted ved translokation, og narmere karak-
terisering af anden strukturel kromosomabnormitet. I 3,8%
(38 tilfelde) af pavist kromosomabnormitet, var prometafa-
seteknikken essentiel for diagnosen, idet en strukturel
kromosomabnormitet enten var overset ved tidligere underso-
gelse, eller kunne vare blevet overset, sdfremt der kun var
udfgrt konventionel underse¢gelse. I en prospektiv undersg-
gelse i England var 4% af de paviste kromosomabnormiteter
pavist ved hjzlp af prometafaseteknik.

Hos ca. 50% af patienterne med Prader Willi's syndrom
pdvises specifik deletion svarende til 15gll-gl2. I sti-
gende omfang rapporteres andre minimale specifikke kromo-
somaberrationer ved andre klinisk afgransede syndromer.
Mentalt retardation ledsaget af "minor malformations",
f.eks. dysmorft ansigt, og retarderet vaekst, er i visse
tilfelde fordrsaget af strukturelle kromosomabnormiteter,
kun paviselig med denne high resolution teknik.

Sammenfattende er prometafasekromosomundersggelse in-

diceret i tilfzlde af syndromer og hos patienter med kli-

nisk ensartede symptomer, samt i tilfazlde hvor mental re-

tardation er ledsaget af minor malformations. Undersg¢gel-

sen er ressourcekravende og kan og bg¢r ikke tilbydes som

rutineundersggelse.
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Madeermne MILJ@PEDIATRI
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Programoversigt

T.Lyngbye, O.N.Hansen & P.Grandjean (Institut for psykiatrisk Demo-
grafi, Risskov, Psykologisk Institut, Arhus Universitet & Institut
for miljemedicin, Odense Universitet):

Bly og bgrn - Et typeprojekt.

T.Lyngbye, O.N.Hansen, A.Trillingsgaard, I.Beese & P.Grandjean (In-
stitut for psykiatrisk Demografi, Risskov, Psykologisk Institut,
Arhus Universitet, Psykiatrisk Bernehospital, Risskov, Skolepsyko-
logisk forvaltning, Arhus & Institut for miljemedicin, Odense Uni-
versitet):

Blyoptagelse som risikofaktor for indlzringsvanskeligheder i sko-
len.

0O.N.Hansen, T.Lyngbye, A.Trillingsgaard, I.Beese & P.Grandjean
(Psykologisk institut, Arhus Universitet, Institut for Psykiatrisk
Demografi, Risskov, Psykiatrisk Bernehospital, Risskov, Skolepsy-
kologisk forvaltning, Arhus & Institut for Miljemedicin, Odense
Universitet):

En neuropsykologisk vurdering af bern med forhejede blykoncentra-
tioner.

A.Astrup Jensen (Arbejdsmiljsinstituttet, Kebenhavn):

PCB, "Dioxiner" og lignende forureninger i modermelk.

P.Weihe (Arbejdsmedicinsk klinik, Rigshospitalet):

Organisk kvikselvs neurotokiske effekt hos begrn.



BLY OG B®RN - ET TYPEPROJEKT. EN UNDERSQGELSE AF
BLYOPTAGELSEN HOS B@PRN 1 ET LAVT FORURENET OMRADE
T.Lyngbye (Institut for Miljoemedicin Odense universitet,
samt Institut for Psykiatrisk Demografi, Risskov), O.N,
Hansen (Psykologisk Institut Arhus Universitet) , A. Tril-
lingsgaard (Boernehosp. Risskov), I. Beese (Skolepsyk. kont.
Arhus) og P. Grandjean (Institut for Miljoemedicin Odense
Universitet)

Bly har vaeret velkendt som miljoegift siden antikken, men
dets betydning for folkesundheden har skullet genopdages
flere gange. I 30'erne blev man opmaerksom pd sammenhaengen
mellem blyholdig maling, pica og epidemisk blyforgiftning
hos boern, og i 50'erne blev man klar over at bly forgiftning
dels havde et bredere klinisk spectrum end hidtil antapget,
samt at det var et udbredt storby problem. Siden midten af
70'erne har det vaeret diskuteret hvilke expositions graenser
der kunne saettes for boern. W.H.O har stoettet udviklingen
af epidemiologiske projekter der undersoeger dette og "bly-
projekterne" er blevet moenster projekter for omrddet: mil-
joe-exposition og boerns udvikling. "BLY OG B@RN" er blevet
til i et internationalt W.H.O. samarbejde med EF-stoette.
Undersoegelsens formdl er dels at vurdere praediktorer for
blyoptagelse og dels at vurdere evt uheldige virkninger
heraf dels vurderet ved interview, dels ved antropometriske
mdl og dels ved psykologiske tests. Undersoegelsen er en
tvaersnits undersoegelse af en drgang Arhusianske skoleboern.
Boernenes blyoptagelse er vurderet udfra bly koncentrationen
i tabte maelketaender. Der er udvalgt en "kasus" gruppe (de
med mest bly i taenderne) og en kontrol gruppe (de med mindst
bly i taenderne). Kasus-kontrol gruppen fik desuden under-
soegt bly indhold i en bloedproeve.

Praediktorer for tandbly var: trafik-eksposition i ca 2 A&rs
alderen og moedrenes tobaksrygning. Praediktorer for blodbly
var: foraeldres tobaksrygning, nummer i soeskeneflok, koen,
samt koncerves som kan oploese disen (tomat).

Vi fandt at tandbly var en prxdiktor for 1lidt darligere
fumktion i psykologiske proever (Bender: 29% forklaret,
WISC: 7% forklaret), tandbly far praediktor for mindre le-
gemshoejde 1 skolealderen samt at der miske er en sammen-
haeng med blyexposition og "near miss SIDS". I vurderingerne
er der lavet en omfattende "counfounder" kontrol, hvor hvert
effekt mdl har sit eget "counfounnder” moenster, hvorfor
der naeppe er tale om systematiske fejl p.g.a. counfounding.
Der kan redegoeres for en raekke andre muligheder for sys-
tematiske fejl, deres stoerrelse og retning kan beskrives.
Selv i et lavt forurenet omrdde hvor man ikke skulle vente
noget problem, kan der altsd identificeres en gruppe boern
som pid en raekke omrader sikkert kunne have fungeret endnu
bedre hvis de ikke var blyexponerede. Undersoegelsen taler
i mod, at der skulle findes nogen "sikker" graense for bly-
exposition i barnealderen
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BLYOPTAGELSE SOM RISIKOFAKTOR FOR INDLAGINGSVANSKELIGHEDER
I SKOLEN.

T. Lyngbye (Institut for Miljoemedicin Odense Universitet og
Institut for Psykiatrisk Demografi, Risskov) O.N. Hansen
(Psykologisk Institut, Arhus Universitet) og P. Grandjean
(Institut for Miljoemedicin Odense Universitet).

Undersoegelsen er et delprojekt i projektet "BLY OG B@RN'".
I skoledret 1982-83 samarbejdede skoler i Arhus kommune
svarende til 82,5% af elev underlaget. 1302 elever ud af
2412 gav en faeldet maelketand til projektet. Taenderne blev
identificeret, typebestemt og praepareret: taenderne blev
flaekket i to dele og den inderste del af dentinet, det
"circumpulpale dentin", blev raspet af med et rosenbor.
Blykoncentrationen i dette dentin blev bestemt og pad baggrund
af disse koncentrationer kunne boernene med de hoejeste
blykoncentrationer udvaelges samt en kontrol gruppe blandt
de boern med de laveste blykoncentrationer siledes at hvert
hoej-bly barn blev parrret med et lav-bly barn for koen og
faders social status. Familierne blev besoegt hjemme af
paediateren som optog en "sygehistorie" og spurgte om adfaerd
og om evt behov for hjaelp i skolen. Udfra kriterier, som
var udvalgt pd baggrund af literaturstudier og nedlagt pa
forhidnd blev de boern frasorteret, som var karakteriseret af
em medicinsk risikofaktor for indlaeringsvanskeligheder.

Vi fandt foelgende:

Med risiko Ej tilstede Tilstede
Bly niveau hoej lav hoej lav
Indl. vansk. 11 3 3 5
Ej indl! vansk. 78 78 8 12
Total 89 81 11 17
OR(95% conf.int) 3.7 (12.7-1.1) 0.9(5.0-0.2)

I en bivareat analyse fantes siledes en klar effekt. Denne
model er stratificeret for social klasse og for koen. Sddanne
stratifikationer modificerer effekten, men aendrer den ikke.
Der er lavet omfattende "confounder" kontrol med logistisk

multivareat teknik som giver foelgende " forklaring pd ind-
laerings vanskeligheder:
F OR(adj) p
Koen 4.56 5.4 0.03
Bly 3.88 4.3 0.05
Pica 3.44 5.6 0.06

Skoent blyoptagelsen hos Arhusianske boern er ringe ser
den ud til at have praktisk konsekvenser i form af behov for
extra hjaelp i skolen.
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A NEUROPSYCHOLOGICAL STUDY OF CHILDREN WITH ELEVATED DENTINE LEAD LEVEL
O.N.Hansen, A.Trillingsgaard, I.Beese, T.Lyngbye & P.Grandjean.
Arbejdsmedicinsk Klinik, Psykiatrisk Bernehospital, Skolepsykologisk
Radgivning, Arhus & Afdeling for Miljemedicin, Odense Universitet.

The study was carried out in the muncipality of Aarhus - a town with
250.000 inhabitants. The population is very homogeneous with very small
ethnic minorities and no language minorities. The standard of the hou-
sing condition is high in this area. We made a cross sectional cohort
study of the children in the first grade in 1982. We contacted 2412 chil-
dren, 54% of these children submitted one or more teeth for analysis for
a total of 1.344 teeth. The lead level was determined by flameless ato-
mic absorption. The total mean of dentin lead was 10.5 ug/g; 8% of the
children had a lead level above 18.7 ug/g. There children selected as a
"high" lead exposure group, and matched with children with a dentin lead
level below 5 ug/g. The pediatrician of the team, who was blind to the
lead data, interviewed the parents to gather basic demographic, medical
and exposure data. The orginally 213 cases were reduced by 21 non-re-
sponders and refusers; 29 cases were excluded from the study because of
low birth weight, obstetrical complications or neurvlogical abnormali-
ties. By matching the children in the two groups in term af father's and
mother's occupation, age and sex of the child; the experimental group
was reduced to 156 cases or 78 pairs. As soon as the interview was car-
ried out, the clinical psychologist, also blind to the lead data, admi-
nistrated the tests.

On a marched-sample t-test the high-lead children showed impairment on
the WISC, especially on the Verbal (p<0.00l1l) and Full Scale IQ (p<0.01l).
There was no significant difference between the high- and low-exposure
groups on the Performance IQ and on the different experimental tests.
However, impaired function associated with lead exposure was also found
on the Bender Visual Motor Gestalt Test (p<0.00l) and on the behavioural
rating (p<0.0l). We examine a number of confounders, and we included the
following in our "final™ model, the occupation of father and mother, mo-
ther's age, number of siblings, sex of the child, pica and jaundice. In
our final statistical analyses we used a multiple stepwise regression
model, the analysis identifies which of the independent variables ac-
counts for most of the variance on the dependent measures (Full Scale
IQ, Verbal IQ and Bender). The estimate of the association yielded by
this method showed that the dentin lead accounts for a significant pro-
portion of the variance, and the model as a whole explain 20 to 40% of
the variance.
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PCB, "DIOXINER" OG LIGNENDE FORURENINGER I MODERMELIK.
A. Astrup Jensen, cand.scient.,(Arbejdsmiljeinstituttet, Kebenhavn).

Allerede i forrige arhundrede blev man opmerksom p&, at fremmedstoffer
(legemidler, tungmetaller, oplesningsmidler etc.) kunne overferes fra
moder til ammende barn via modermeelken.

For 20-30 ar siden opdagede man, at DDT og lignende beksmpelsesmidler
blev udskilt i brystmelken i sa stor en mengde, at det ammende barn fik
en langt sterre daglig indtagelse af disse giftstoffer end voksne, og
ofte var de af WHO fastsatte ADI-verdier overskredet.

I takt med industrisamfundets udvikling og anvendelsen af nye forfine-
de kemiske analysemetoder fandt man i 70'erme betankelige koncentratio
ner af industrikemikaliet polychlorbiphenyl (PCB) og i 80'erne af "di-
oxiner" i modemmeelk fra den almindelige befolkning. Dioxinerne stammer

bl.a. fra affaldsforbrending og bilernes udstedningsgasser.

Der er tale om kemiske stoffer, som har nogle specielle egenskaber. De
er meget stabile og svert nedbrydelige i badde naturen og i mennesker.
De hober sig med tiden op i fedtveevet, fordi den normale udskillelse
er mindre end indtagelsen. Den eneste udskillelsesvej af betydning er
faktisk via modermeelken.

Da disse chlorforbindelser samtidig har vist sig toksiske for immunsy-
stemet og fordrsager kreft hos forsegsdyr og sandsynligvis ogsa i men-
nesker, er der grund til at vere pa vagt.

Problemstillingen er genstand for internationale undersegelser koordi-
neret af WHO. I foredraget vil der blive givet en aktuel vurdering af
situationen p& baggrund af et WHO mgde i Padova, 16.-19. februar 1987.
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ORGANISK KVIKSBLY NEUROTOXISKE EFFEKT HOS B@RN.
P. Weihe ( Arbejdsmedicinsk klinik, Rigshospitalet )

Effekten af prenatal udszttelse for methylkvikselv blev faorste gang
beskrevet i 1950'erne i Japan, hvor man fandt 23 tilfazlde af medfedt
sygdom hos bern af medre, som havde spist kvikselvforurenet fisk. Det
drejede sig om mentale forstyrrelser, ataxi, gangforstyrrelser tale-,
tygge- og synkevanskeligheder, patologiske reflekser m.m.. Fra Iraq
raporteredes lignende fund efter, at kvikselvbehandlet sasad ved en fejl-
tagelse blev brugt til bred. Flere hundrede dede af forgiftning. Prena-
talt og tidligt postnatalt eksponerede bern led af forsinket motorisk
og mental udvikling, koordinationsforstyrrelser, pareser, og refleksfor-
styrrelser.

En undersegelse af canadiske indianerbern, hvis medre pga. indtag-
else af ferskvandsfisk havde kvikselvkoncentrationer i har p& op til 24
ppm under graviditeten, viste en ophobning af abnorme dybe reflekser og
abnorm muskellonus blandl de hejl ekspunerede drenge. Fra New Zealard er
fornyligt raporteret en undersegelse af bern, hvis medre pga. havfedeind-
under graviditeten havde en methylkvikselvkoncentration i har pa 6 til
20 ppm. Disse bern klarede sig darligere end forventet i en udviklings-
test ( Denver Developmental Screening Test ).

Undersegelser pad Ferserne har vist, at befolkningen har relativt hejt
indhold af methylkvikselv, hvilket kan forklares med indtagelse af hval-
ked og fisk. 1 foraret 1986 pdbegyndtes derfor en prospektiv underseg-
else af evt. neurotoksiske effekter hos bern med hej prenatal udsettelse
For methylkvikselv. Der mdles kvikselv i moderens har, i navlesnorsblod
og i barnets ha&r ved 1 ars alder. De ferste 205 af de planlagte 1000
prever fra navlesnorsblod har vist verdier p& hejde med de canadiske og
new zealandske, men langt under de japanske og iraqgiske. Hos 8 var kvik-
selvkoncentrationen i navlesnorsblod over 100 mikrogram pr. liter. Der

foreligger endnu ingen resultater vedrerende effekter.
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601.

MZDE - 3. april 1987 - Rigshospitalet
Modeemne NEONATOLOGI, tilrettelagt af Jens Kamper

Programoversigt
J.Kamper (Bgrneafd., Odense sygehus):

Respirationsunderstettende behandling af for tidligt fedte bern;
status og perspektiver.

J.Kamper & C.Ringsted (Bgrneafd. H, Odense sygehus):

Tidlig behandling med binasal CPAP ved idiopatisk respiratorisk
distress syndrom; effekt og morbiditet de forste levear.
J.Kamper, G.Nielsen, R.Zori & K.Dideriksen (Bgrneafd. H, Odense):
Tidlig behandling med binasal CPAP ved idiopatisk respiratorisk
distress syndrom; 5-7 ars prognosen.

B.Skreepgdrd & N.C.Christensen (Bgrneafd., Senderborg Sygehus):
Respirationsunderstettende behandling hos bern med fedselsvegt

< 1500 g.

M.Arrve (KKHHvidovie):

Den forste times, dags og uges betydning for prognosen hos bern
med fedselsvegt & 1500 g.

R.Zori & J.Kamper (Berneafd., Odense sygehus):
Respirationsinsufficiens hos nyfedte med fedselsvegt N 1500 g; 7
ars erfaringer med lavintensiv behandling.

S.Vidar Jacobsen, M.Arree, L.Pedersen Bjergaard, L.Tranebjerg, T.
Ullstad, H.B.Mortensen & B.Peitersen (Berneafd., KKHHvidovre):

Transportens betydning for mortalitet, morbiditet og indlzggelses-
varighed hos nyfedte bern.

C.Pryds & G.Greisen (Neonatalafd. GN, Rigshospitalet):

Visuelt udleste EEG potentialer i relation til respiratorbehand-
ling af for tidligt fedte bern.

G.Greisen, H.Munck & H.Lou (Neonatalafd. GN, Rigshospitalet & Ken-
nedy Instituttet, Glostrup).

Kan hyperventilation medfere hjermeskader hos for tidligt fedte

bern ?

* Referat ikke modtaget.
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RESPIRATIONSUNDERST@ATTENDE BEHANDLING AF FOR TIDLIGT FBDTE BBRN; STA-
TUS 0OG PERSPEKTIVER.
J. Kamper (0Odense Sygehus, Berneafdeling H).

Respirationsunderstettende behandling af for tidligt fedte bern er
blevet stadig mere intensiv og effektiv. Der rapporteres om stigende
overlevelse af barn med meget lav gestationsalder og fedselsvagt, men
ogsd om foruroligende stigninger i forekomsten af retrolental fibro-
plasi, bronchopulmonal dysplasi, cerebral hemoragi og periventrikuler
leucomalaci.

Da hyppigheden af de navnte komplikationer tiltager omvendt propor-
tional med bernenes gestationsalder og fedselsvaegt og er hej ved ud-
talt prematuritet, ber den behandlende afdeling rimeligvis definere
ve jledende minimumsgrenser for gestationsalder og fedselsvagt ud fra
egne resultater d.v.s. komplikationsrate, overlevelses- og senprognose.
Dette kan meget vel give forskellige grenser for behandling med f.eks.
binasal CPAP og respirator ("differentieret behandling").

Skal behandlingen intensiveres eller det modsatte? En nylig over-
sigt (1) fra en rekke sterre amerikanske og canadiske centre over ven-
tilationsmetoder og resultater hos for tidligt fedte bern med fedsels-
vegt < 1500 g tyder som vore egne mangedrige erfaringer pa, at liberal
anvendelse af tidlig binasal CPAP kan reducere behovet for respirator-
behandling markant og dermed muligvis risikoen for komplikationer - u-
den at pévirke overlevelsesresultatet negativt. Spargsmalet om hvorvidt
en isoleret PCU2 stigning indicerer respiratorbehandling (med eventuel
afbrydelse af en i evrigt vellykket CPAP behandling) er kontroversielt
og ma afklares. Vore erfaringer taler imod. Medens tidlig CPAP behand-
ling vil vere velegnet for mange berneafdelinger, ber respiratorbehand-
ling af for tidligt fedte bern centraliseres yderligere, saledes at den
fornedne behandlingsrutine kan holdes pa et tilstrazkkeligt niveau. De
samarbe jdende afdelinger mé fastsette overflytningsindikationerne i

fellesskab.

Reference:
M.E. Avery, W.H. Tooley, J.B. Keller et al: Is chronic lung Disease in
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low birth weight infants preventable? A survey of eight centers.
Pediatrics 79; 1987: 26 - 3o.
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TIDLIG BEHANDLING MED BINASAL CPAP VED IDIOPATISK RESPIRATORISK DI-
STRESS SYNDROM; EFFEKT OG MORBIDITET DE F@RSTE LEVEAR.
J. Kamper & C. Ringsted (Ddense Sygehus, Berneafdeling H).

I 3-aret fra 1979 - 81 behandledes i alt 85 nyfedte bern med veri-
ficeret idiopatisk respiratorisk distress syndrom (IRDS) med tidlig
binasal CPAP, idet indikationen var et behov for 40% oxygen i inspira-
tionsluften (i gennemsnit 47%). Bernenes gennemsnitlige gestationsal-
der var 31 uger (26 - 39) og fedselsvagten 1913 g (8oo - 3450). 1 fad-
selsvegtgruppen £ 1500 g (n = 25) svigtede CPAP hos 7 bern (28%) og i
gruppen med fedselsvegt > 1500 g (n = 60) ligeledes hos 7 bern (12%);
pneumothorax hyppigheden var 8%. I alt overlevede - efter eventuel se-
nere respiratorbehandling - 74 bern eller 87%. Ingen udviklede bron-
chopulmonal dysplasi.

Ved efterundersegelse i 1 1/2 - 4 1/2 ars alderen fandtes moderate
til svare neurologiske abnormiteter hos 7 bern af 73 underseqte. Hos 5
af disse var ®tiologien praz- eller perinatal. Hos 2 bern opstod cere-
brale komplikationer efter purulente meningitter i den sene spadbarns-
alder. Hos bern med seskende fandtes ingen signifikante forskelle i
hyppigheden for evre og nedre luftvejsinfektioner.

CPAP behandling gennem binasal tube synes bade virksom og skansom
- formentlig velegnet til "profylaktisk behandling" mod IRDS wanset
fedselsvagt.

Reference:

J. Kamper og C. Ringsted: Tidlig behandling af idiopatisk "respiratory
distress" syndrom med kontinuerligt overtryk i luftvejene (CPAP) i Per
Aspera ad Astra. Festskrift til Karl Kristoffersen 1987, p. 235 - 39.
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TIDLIG BEHANDLING MED BINASAL CPAP VED IDIOPATISK RESPIRATORISK DI-
STRESS SYNDROM; 5 -~ 7 ARS PROGNOSEN.

G. Nielsen, J. Kamper, R. Zori & cand. psych. K. Dideriksen (Odense Sy-
gehus, Berneafdeling H og Klinisk psykologisk afdeling).

Materialet bestar af i alt 74 bern, der i perioden 1979 - 81 over-
levede pa behandling med CPAP (n = 69) eller respirator (n = 5) for
IRDS. Bernenes mediane gestationsalder var 35 uger med en spredning fra
26 - 39 uger. Trods tidlig behandling (se ovenfor) udviklede en del af
bernene betydelige syrebase forskydninger fer behandlingsstart (i gen-
nemsnit 6 timer efter fedslen).

Da forhejede PCO2 verdier i neonatalperioden almindeligvis betrag-
tes som en risikofaktor med hensyn til udvikling af hjerneskade, har vi
fundet det af interesse at vurdere bernenes udvikling i 5 - 7 &rs alde-
ren med sarligt henblik p& dette forhold.

Et barn var dedt p& grund af pludselig uventet spadbarnsded. 14
bern deltog af forskellige grunde ikke i undersegelsen. P4 disse bern
forela oplysninger i form af journalnotater og efterundersegelsesdata
fra den tidligere efterundersegelse. I 7 tilfaelde er disse oplysningers
fortsatte gyldighed kontrolleret ved telefonisk henvendelse til hjemme-
ne. De resterende 59 bern har alle faet foretaget en klinisk neurolo-
gisk undersegelse samt intelligenstestning ved klinisk psykolog (Wechs-
ler Preschool and Primary Scale of Intelligence eller Wechsler Intelli-
gence Scale for Children).

Hos 9 af 73 bern fandtes abnorm neurologisk undersegelse i moderat
til sver grad (2 af bernene havde haft sver purulent meningitis 8 og 9
maneder gamle og et barn var fedt af en narkoman).

Der fandtes ingen statistisk signifikant forskel pa PCO2 verdierne
hos de neurologisk abnorme i sammenligning med normale (P>o0,1). Korre-
lationsanalyse af sammenhzngen mellem PCO2 ved behandlingsstart og de
malte intelligenskvotienter (IQ) viste en meget ringe korrelation mel-
lem PCO2 og savel verbal IQ (r = -0,09) som performance 1Q (r = -0,22).

Konklusion: Undersegelsen taler mod hypotesen om den forhejede CO2
tension som selvstandig risikofaktor med hensyn til hjerneskade hos for
tidligt fedte bern.
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DEN F@RSTE TIMES'DAGS OG UGES BETYDNING FOR PROGNOSEN HOS B@RN MED F@D-
SELSVEGT UNDER ELLER LIG 1500 G.
M. Arrge (Bgrneafdelingen,Kgbenhavns Kommmes Hospital Hvidovre).

PaHvidovre Hospital fgdtes i perioden 1-4-84 til 31-12-86 103 bg¢mmn
med f@dselsvagt under 1501g.Heraf havde 38 bgrn FV under 1001g, 28 FV
1001-1250g og 37 FV 1251-1500g,fordelt pd gestationsalder havde 27
bgrn GA under 28 uger,22 GA 28-29 uger,36 GA 30-32 uger og 18 GA over
32 uger.Mortaliteten faldt med stigende FV og GA,mens frekvensen af
sequelae var uafhangig af FV,men faldt med stigende GA.60 bgrn blev
respiratorbehandlede inden for 1. leveuge.

Det viste sig,at hos tidligt (fgr 1 time) intuberede og respira-
torbehandlede bgrn,havde ikkegenoplivede bgrn stgrre FV og GA end gen-
oplivede,mens hyppigheden af pneumothorax og sequelae var mindre.Mor-
taliteten var ens.

Hos sent (efter 1 time) intuberede og respiratorbehandlede bgrn
var der ingen forskel pd FV,GA,sequelae- og pneumothoraxfrekvens hos
genoplivede og ikkegenoplivede bgrn,mens mortaliteten var stgrst hos
de ikkegenoplivede,sent respiratorbehandlede bgrn.

Genoplivede,tidligt intuberede bgrn havde samme FV og GA som gen-
oplivede,sent respiratorbehandlede bgrn,men mindre mortalitet og pneu-
mothoraxhyppighed. Ikkegenoplivede,tidligt intuberede bgrn havde i for-
hold til ikkegenoplivede,sent respiratorbehandlede bgrn mindre mortali-
tet og pneumothoraxhyppighed.

Bgrn,som i fgrste leveuge klarede sig i n-CPAP,var bide hvad angir
FV og GA stgrst og klarede sig bedst.Bgrn,der startede i n-CPAP,men
kom i respirator i fgrste leveuge,havde hgj mortalitet og pneumotho-
raxfrekvens.

Pneumothoraxhyppigheden og varigheden af respiratorbehandling var
uanset asfyxigraden dobbelt s& stor hos de sent som hos de tidligt
respiratorbehandlede bgrn,og de havde flere og sverere sequelae.

De fleste dgdsfald hos bgrn med FV under 1251g skete inder for 1.
leveuge,mens dgdsfald efter 1. leveuge hyppigst skete hos bgrn med FV
1251-1500g uden tidlig aktiv behandling.
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RESPIRATIONSINSUFFICIENS HOS BBRN MED F@DSELSVAGT UNDER 1501 g; 7 ARS
ERFARINGER MED LAVINTENSIV BEHANDLING.
R. Zori og J. Kamper (Odense Sygehus, Berneafdeling H).

Vi har i perioden 1979 - 85 behandlet i alt 238 levendefedte bern.
Bernene var alle fedt i Fyns Amt, 177 vejede mindst lool g, 61 var min-
dre. 16 bern havde letale malformationer. Der er tilstrabt en videst
mulig lavintensiv, non invasiv og ské&nsom behandling med tidlig anven-
delse af binasal tube CPAP, som til dels styredes af erfarne sygeple-
jersker. Naso-tracheal intubation og respiratorbehandling anvendtes kun
undtagelsesvist ved fodselsvaegt < looo g; der anvendtes tidlig sondeer-
naring.

73 bern (41%) overlevede uden respirationsunderstettende behandling
og 87 (51%) ved hjelp af CPAP og 14 (8%) efter respiratorbehandling -
"success-rate'" for binasal CPAP var 58% ved fedselsvegt<looo g, 81%
ved hejere fedselsvaegt. Den samlede overlevelse (korrigeret for letale
malformationer) var ved 1 &rs alderen 79%. Ved 28 dages alderen behand-
ledes 41 bern med ekstra ilt, men ved 3 maneders alderen ingen. Blandt
62 bern med mistanke om ductus arteriosus persistens anvendtes Indome-
thazin i 20 og kirurgisk lukning i 4 tilfalde. Et enkelt overlevende
barn havde et tvivlsomt tilfelde af nekrotiserende enterocolitis. Ef-
terundersegelsesdata for specielt de ferstear er knapt komplette, men
antallet af diagnosticerede neurologiske abnormiteter er forholdsvist
lavt. Blandt 24 bern med fedselsvagt under lool g med mindst et &rs ob-
servationstid diagnosticeredes abnormiteter hos 2 ud af 24 bern (1 til-
felde af retrolental fibroplasi og 1 tilfelde af retardatio psychomoto-
rica). Yderligere efterundersegelser pagar.

Lavintensiv behandling af bern med en fedselsvegt <1501 g synes sa-
ledes at give overlevelsesrater, der er sammenlignelige med sadvanlig
hejintensiv behandling, men med lavere risiko for iatrogene behand-

lingskomplikationer.
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VISUELT UDL@STE EEG POTENTIALER I RELATION TIL RESPIRATORBEHANDLING AF
FOR TIDLIGT FYDTE BORN.
C.Pryds & G.Greisen (Neonatalafd. GN, Rigshospitalet).

Behandlingen af nyfedte, premature bern tilstrmber ferst og fremmest

at sikre hjernen optimal ilt- og blodforsyning for at undgd hjerneskade.

Desverre savnes hertil en pdlidelig indikator af hjernens funktionelle

tilstand.

Visual evoked potentials (VEP) er hjernmens elektriske reaktion pa et

lysstimulus og bedammes udfra latenstid og amplitude.

Vi har fundet:

1. VEP kan udleses hos pramature bern umiddelbart efter fgdslen og
signalet er reproducerbart.

2. Latenstiden forkortes ofte inden for de ferste levetimer, hvad der
delvis kan forklares udfra @ndringer i kernetemperatur og pCO2/pH.

3. Latenstiden forlznges og amplituden formindskes under hypoksi/iskee—
mi og i sverere tilfazlde kan VEP ikke udleses.

4. Abnorm konfiguration af VEP kan korreleres til graden af hjerneska-
de, pavist ved ultralyd.
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KAN HYPERVENTILATION MEDFBRE HJERNESKADER HOS FOR TIDLIGT FBDTE BBRN ?
G. Greisen, cand.psyk. H. Munck & H. Lou (Neonatalafdelingen Rigs-
hospitalet & Kennedy Instituttet, Kebenhavn).

Bledning i den periventrikulare germinale matrix er en vigtig &rsag til
hjerneskade hos pramature bern. Svakket cerebral autorequlation som
felge af hypoxi, antages at vere af patogenetisk betydning. Autoregula-
tionen styrkes under hypocarbi. Derfor har vi pa afdeling GN, Rigshos-
pitalet tilstrabt PaCO2 verdier mellem 3 og 4 kPa hos respiratorbehand-
lede bern med fedselsvegt under 1500 g. Vi har efterundersegt 7 bern,
fedt april til december 1983, der utilsigtet var blevet hyperventileret
til PaCO2 under 2 kPa. Cerebral parese og psykomotorisk retardering
forekom oftere end i to kontrolgrupper. I et @ldre materiale af prema-
ture bern forekom udtalt hypocarbi sjzldent, men alligevel kunne der
pavises en tendens til darligere udfald ved 4 &rs alder hos bernene

med de laveste PaCO2 verdier.

Hjernegennembledningen falder med faldende PaCO2 - ogsd hos respira-
torbehandlede premature bern. Det er derfor nerliggende at tilskrive
hjerneskaden en hypocarbi-induceret cerebral iskemi. Imidlertid er der
ikke dyreexperimentel stette for at selv den svareste hypocarbi kan
resultere i neuronal celleded. Tvertimod synes 'escape'-mekanismer at
forhindre excessivt fald i hjernegennembledningen. Der ma foreligge

ukendte, specielle forhold ved den (syge) pramature hjernes kredsleb.
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602. MZDE - 23. maj 1987 - Hotel Store Kro

VARMZDE arrangeret af Berneafdelingen, Centralsygehuset, Hillered

Programoversigt
E.Andersen, H.Fledelius, M.Fgns & R.Haugsted (FACHillered):

Handicap i 4 &rs alderen hos en fedselskohorte i Frederiksborg Amt.

K.Holst (Ped.afd., FACHillerwd & Fede- og Gyn.afd. Y, Rigshospita-
let):

Kan handicaps forudsiges prz- eller perinatalt ?
L. Christiansen (Berneafd. FACHillered):
Borrelia-infektioner hos bern.

P.Uldall, E.Andersson, C.KShler et al (Bornepsyk. afd., FACHille-
red):

Sanseintegrationsproblemer.

S.Nielsen & F.Jonsbo (Ped.afd, FACHillered):

Leversygdamme hos bgrn. Er levertransplantation en realistisk be-
handling og er der behov derfor ?

G.Erichsen & E.Fog (Berneafd., FACHillered):

Alphal
K.Henriksen (Bgrneafd., FACHillered):

Weber-Christian's syndrom ? Sarcoidosis ?

K.Lee (Borneafd., FACHillered):

Tilrettel:eggelsen af det lzgelige arbejde med fysisk og psykisk
handicapbegrn i Frederiksborg Amt.

antitrypsinmangel i barnealderen.
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HANDICAP I 4 ARS ALDEREN HOS EN F@DSELSKOHORTE I FREDERIKSBORG AMT.

E.Andersen, H.Fledelius, M.Fens & R.Haugsted (Centralsygehuset i Hille-
red).

I en epidemiologisk undersegelse af fedselskohorten pd 4138 begrn fra
1978 fandtes i 4 &rs alderen folgende kumulative incidenser for handi-
cap:

Cerebral parese: 4,1 promille. Motoriske handicap
Myelameningocele og hydrocephalus: 0,5 promille. ialt:
Metabolisk hjernmelidelse: 0,5 promille. 5,1 promille.

Mental retardering IK 0 - 69: 4,3 promille.
) IK 0 - 49: 2,9 promille.

Sinker IK: 70 - 89: 2,7 promille.

Epilepsi: 4,6 promille.

Blindhed: 1,5 promille.

Dgvhed: 0,7 promille.

Man har segt at klarlegge tidspunktet for skadens opstden i rela-
tion til fedselstidspunktet.

Blandt de motorisk handicappede fandtes hos 40% sikre pree- eller
postnatalt opstdede skader. Hos 50% var der sandsynligvis tale om en
kombination af pre- og postnatalt opstdede skader. De intrauterint
veeks theammede, som ogsd far perinatale kamplikationer, har eget risiko
for udvikling af tetraplegia spastica og mental retardering. De for
tidligt fedte, ikke intrauterint veeksthammede, som far perinatale kom-—
plikationer, har eget risiko for udvikling af diplegia spastica, men de
bliver ikke mentalt retarderede.

Blandt de mentalt retarderede og sinkerne var 40% intrauterint
veksthammede, og blandt de mentalt retarderede var 50% intrauterint
veksthammede. 50% af de mentalt retarderede og sinkerne havde med sand-
synlighed pree- eller postnatalt opstdede skader. Kun i 25% af tilfel-
dene var der sandsynligvis tale om en kombination af pre- og perina-
talt opstdede skader. Der fandtes ingen mentalt retarderede blandt de
for tidligt fedte, med mindre de ogsd var intrauterint veksthammede.

25% af epileptikerne havde neonatalt haft asfyksi, hypoglyksmi el-
ler haemorrhagia cerebri som sandsynlig arsag til epilepsien. Blandt
epileptikerne var der kun 2 for tidligt fedte, de var samtidig intra-
uterint veaksthammede.
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KAN HANDICAPS FORUDSIGES PRE- ELLER PERINATALT?

K. HOLST (Padiatrisk afdeling, Frederiksborg amts central-
sygehus i Hillered & Fode- og Gynakologisk afdeling Y,
Rigshospitalet).

I en epidemiologisk undersegelse af en fedselskohorte i
Frederiksborg amt har man registreret graviditets- og fed-
selsforlebet hos 4102 kvinder samt den perinatale mortali-
tet og morbiditet. Formdlet var at undersege: 1) om man
ved at definere risikofaktorer (R) hos den gravide kunne
forudsige kompliceret fodsel (XKF), 2) perinatal mortalitet
og morbiditet (PMM) samt 3) handicap hos bernene i 4 &rs
alderen (HA). Desuden: 4) om kompliceret fedsel gav eget
risiko for PMM og 5) eget risiko for HA og om 6) perinatal
morbiditet gav eget risiko for handicap.

Sundhedsstyrelsen har defineret R. 56% af kohorten havde
R. Logistisk regressions analyse viser, at 35% havde nogle
R, der kunne forudsige KF, 31Z havde nogle R, der kunne
forudsige PMM. I alt havde 45% R, der kunne forudsige enten
KF og eller PMM. Punkt 1 og 2 er herved besvaret bekrazften-
de (p < 0.05). Ad punkt 3: Der kan ikke pdvises statistisk
signifikans p& grund af prazvalencen af HA (1,17), men 577
af de handicappede bern var fedt af medre, der havde R, der
kunne forudsige PMM. Heraf var 397 fedt af medre, der havde
fdet diagnosticeret enten intrauterin veksthemning eller
truende for tidlig fedsel. Spergsmdl 4 er besvaret bekraf-
tende (p < 0.0001). Punkt 5 (p > 0.1). Punkt 6 er besvaret
bekrzftende (p < 0.0001). 647 af de handicappede bern hav-
de vaeret indlagt pa pmdiatrisk afdeling efter fodslen, i de
fleste tilfalde pd& grund af cerebralia, light for date el-
ler preterm,

Det konkluderes at intrauterin vaksthzmning og truende
pramatur fodsel er vigtige risikofaktorer for udviklingen

af handicap. Kompliceret fodsel er ikke korreleret til HA,
men perinatal morbiditet.
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BORRELIA INFEKTIONER HOS BURN
L. Christiansen (Berneafdelingen, F.A.C. Hillered)

Borrelia spirok=ter kan give anledning til et varieret
sygdomsbillede med forskellige stadier og forskelligt organ-~
systemengagement. Efter bid af skovfldt inficeret med Borre-
lia spiroket kan i uger, mineder, &r herefter optrede:
Stadium 1) E.C.M. (erythema chronicum migrans)

Stadium 2) neuropathi, meningit, arthrit, cardit
Stadium 3) a: A.C.A. (acrodermatitis chronica atrophicans)

b: kroniske led/knogleforandringer

¢) kronisk progressiv encephalomyelit
I 1985 og 1986 blev 5 bern i alderen 8-13 &r indlagt pd ber-
neafdelingen F.A.C. Hillered med Borrelia infektion,
Diagnosen:
Hviler pd klinik, serologi (titerstigning) og evt. p& pd-
visning af Borreliaantistoffer i liquor cerebrospinalis.
Resultater:
4 bern havde Borreliosis cerebrospinalis (Bannwarths syndr.),
1l barn havde Borrelia arthrit. Felles for dem alle var posi-
tiv Borrelia serologi, samt anamnese med forudgiende influ-
enzaagtige syuwptomer. 3/5 havde haft lokaliseret hududslet.
1/5 havde bemmrket skovfldtbid.Alle 4 patienter med Borrelio-
sis cerebrospinalis havde monocyter pleocytose og havde haft
lokaliserede sensoriske cutane manifestationer. Xun 1/4 var
nakke-ryg~stive. 3/4 havde perifer facialisparese. 2/4 med
Borreliosis cerebrospinalis havde Borreliaantistoffer i li-
quor cerebrospinalis.
Behandlingen:
Parenteral hejdosis penicillin i lo dage. Kloramfenikol,
tetracyclin, erythromycin og ampicillin kan ogsd anvendes.
Alle vore 5 patienter blev antibiotisk behandlet.
Prognose:
I vort materiale god, alle blev raske, facialispareserne
regredierede i lebet af méneder.
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SANSEINTEGRATIONSPROBLEMER.
P. Uldall, E. Andersson, C. Ko8hler et al
(Bgrnepsykiatrisk afdeling, FAC Hillergd) .

Begrebet sanseintegrationsproblemer (SI) er kontrover-
sielt og der foreligger ingen egentlige pravalens studier
af forekomsten og kun fa gennemfgrte undersdgelser af effek-
ten af sanseintegrationsbehandling. Ikke desto mindre er
behandlingen allerede relativt veletableret i Danmark.

Vi har derfor gennemfgrt en prospektiv undersggelse
af 35 konsekutivt henviste b¢rn til bé@rnepsykiatrisk afde-
ling. Bgrnenes alder 1l& mellem 5 og 10 ar. Samtlige bgrn
fik foretaget funktionsneurologisk undersggelse (FNU), som
foresldet af Lykkegaard et al, Ugeskrift Lager 1987 p.
579-84, kognitiv psykologtest og sanseintegrationsunder-
s¢pgelse, hvis FNU var afvigende eller psykologtestene gav
mistanke om specifik organisk dysfunktion. Herved pavistes
SI-problemer hos 26% af b@drnene. Den foresldede FNU fandtes
ikke vasentlig bedre end psykologtestene til at udpege de
b@rn, der havde SI-problemer.

Det er foresldet af Lykkegaard et al at lade diagnos-
ticeringen og behandlingen af b¢rn med SI-problemer foregd
i kommunalt regie. Man m& vare beta®nkelig herved p& nu-
verende tidspunkt pa grund af vanskeligheder ved diagnos-
ticering og den usikre dokumentation af SI-behandlingens
effekt.

Fortsat forskning og dokumentation i for eksempel amts-
ligt regie synes fortsat pdkravet.

67



LEVERSYGDOMME HOS BZRN. ER LEVERTRANSPLANTATION EN REALISTISK BEHAND-
LINGSMULIGHED OG ER DER BEHOV DERFOR ?
Susan Nielsen & Finn Jonsbo (Pediatrisk afdeling, Hillered).

Formdlet med denne undersegelse har weret at forssge at vurdere antal-
let af potentielle levertransplantationskandidater hos danske bern un-
der 15 ar.

Ved en retrospektiv opgerelse over en 5-ars periode fra 1979-1984 fandt
vi 111 bprn med svar non-neoplastisk leverlidelse.

De 111 bern fordeler sig saledes: lever cirrose 55 (10 dede), cong.
galdevejsatresi 39 (10 dede), toxisk hepatit 14 (4 dede), Wilsons syg-
dom 2 og Reye's syndrom 1.

4 tilfelde af metabolisk sygdom med komplicerende levercirrose er in-
kluderet under lever cirrose.

Ialt dede 24 bern i 5 ars perioden pa grund af deres leverlidelse sva-
rende til 21,6%.

Levertransplantation i udlandet har weret udfert siden 1963. Resulta-
terne er i dag sa gode, at der beskrives en 3-ars overlevelse hos bern
pa omkring 80%.

Levertransplantation er saledes en realistisk behandlingsmulighed.

De 111 bern fra opgerelsen vil vaere potentielle kandidater til lever-
transplantation. Flere faktorer afger om det enkelte barn vil vere eg-
net til levertransplantation, sasom alder, sygdomsart, almentilstand,
psyko-sociale forhold.

66 af de 111 bern blev fagdt i 5 a&rs perioden. Man kan derfor antage,
at der vil veere minimum 13 potentielle kandidater til levertransplan-
tation &rligt hos danske bgrn under 15 ar.
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ALPHA, ANTITRYPSINMANGEL I BARNEALDEREN.
G. Erichsen og E. Fog (Bgrneafdelingen, Centralsygehuset
i Hillered).

Alfaj-arntitrvpsin mangel er en autosomal recessiv arvelig
syegdom, som klinisk kan vtre sig ved neonatal kolestase,
Juvenil levercirrhose eller juvenilt lungeemfysem. Den
neonatale kclestase ses hos hvert lo. barn med alfaj-anti-
trypsin mangel. Den neonatale cholestase og prolongeret
neonatal icterus svinder hos langt de fleste bgrn inden 6-
8 mdneders alderen. Det senere kliniske forlg¢b er, hvad
argdr lavermanifestationerne, meget variabelt, Det er i
dag muliest at tilbyde prenatal diagnostik, idet phenotypen
kan bestemmes ved chorionbiopsi.

P& bgrneafdelingen i Hillered har i perioden 1980-86
syv bern féet stillet diagnosen alfaj-antitrypsin mangel.
Af de 7 vern er 2 dode af levercirrhose pé& grund af sver
neonatal kolestase, Fire af de 5 overlevende er i dag kli-
nisk raske, 3 af disse 4 har let forhgjet alkalisk fosfa-
tase; det femte barn er i ddrlig trivsel og har pdvirket
leverfunktion. Fem af de 7 b¢rn havde svar neonatal kole-
stase of prolongeret neonatal icterus.

To af materialets bgrn pdkalder sig szrlig opmerksom-
hed, idet de var s¢stre og hegge homozyvgote, yderligere
var moderen ogsi homozygot medens faderen var heterozygot.
Savel disse to bgrr som moderen havde overlevet en sver
neonatal kolestase. Alle itre har forhejet transaminase,
men er ig¢vrist fuldstendig raske.

Ved proloneseret neonatal icterus, neonatal cholestase
eller ufeorklarlig *ransaminaseforh¢jelse i spazd- og barne-
alderen bgr barnet undersegges fer a]fal—antitrypsin mangel.
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MB. WEBER-CHRISTIAN ? 3ARCOILOSIS?
K. Henriksen (Pediatrisk afd., Hillerad Centralsygehus).

En nu knapt 6 &r gammel dreng. Fik 13 mé&neder gammel diag-
nosticeret mb. weber-Chrisisn (febril, recidiverende, ikke
suppurativ panniculit) efter gennem % 1/2 méned at have
haft udbrud af rede, emme, indurerede hudelementer i an-
sigt og pd extremiteter, ledsaget af hoj feber og pavir-
ket almentilstand.

Gradvis spontan bedring fra 1 1/2 4rs alceren. Kududbrud
fortsat hyppige, langvarige, men nu ikke generende. Jer
var op til 1/2 4r mellem ledsagende febrilia. Almentil-
standen updvirket, men hejdeveksten retarderet. 3 1/2 ar
gammel fik han symptomgivende hypercalcami og forhejet
S-ACE, foreneligt med diagnosen sarcoidose.

ven ferste disgnose forekom herefter mindre sandsynlig.
Symptomerne ved de 2 sygdomme og differentiasldiagnoserne

gennemgés.
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ORGANISATIONEN AF ARBEJDET MED HANDICAPPEDE BBRN OG DERES
FORALDRE I FREDERIKSBORG AMT,

Kirsten Lee (Berneafdelingen, Centralsygehuset Hillered).

Foreldre til bern med svare handicaps gennemlever alle en
krise omkring erkendelsen af deres berns handicap. De har
hyppige kontakter til mange forskellige behandlere i béade
social- og sundhedssektor. Berneafdelingen legger derfor
afgerende vegt pa at tilbyde en fast lagelig kontakt til
disse familier. For at tilbyde den bedst mulige koordine-
rede speciallegelige og socialmedicinske indsats, afholdes
1-2 gange manedligt handicapambulatorium, hvor patienten
tilses samtidig af padiater, ortopaedkirurg, fysiurg og
fysioterapeut. Nar det er indiceret, kan barnet samme dag
tilses af psykolog, ejenlage, erelege, talepadagog og
bandagist. Rentgenundersegelse, EEG, blodprever m.v. kan
foretages. Afdelingen har desuden en udadgédende funktion,
hvor bern med sarlige behov tilses pad 2 af amtets special-
skoler, som derved fungerer som berneneurologisk ambula-
torium i lokalomradet,

Endelig tilbyder afdelingen en 5-dages observation (dag-
ophold) af bern, hvor der hersker tvivl om udviklingen.
Bornene vurderes af bsrneneurolog, erelazge, sjenlage, psyko-
log og talepadagog. Der foretages motorisk perceptuel under-
segelse (MPU-test) af fysioterapeut. Efter endt observation
afholdes en tverfaglig konference, hvor forzldrene samt
relevante personalegrupper fra lokalomraddet deltager. Under-
segelsesresultater gennemgds, og indsatsen omkring barnet
planlegges i samarbejde med forazldrene.

Der er behov for fremover at varetage uddannelsesmassige
opgaver af forskellige personalegrupper. Enevidere er der
behov for at udbygge samarbejdet med forskellige forzldre-
grupper til handicappede bern.

71



603. MODE - 4. september 1987 - Rigshospitalet

72

Programoversigt
Ole Henriksen (Hvidovre Hospital):

Magnetisk Resonans Scanning. - Status og perspektiver.

Derefter
ORDINER GENERALFORSAMLING med feolgende dagsorden:

1.
2.

Valg af dirigent.

Formandens beretning, herunder meddelelse om optagelse af nye
medlemmer.

Beretning fra udvalg.

Afleggelse af det reviderede regnskab.

Fastszttelse af kontingent.

Forslag fra bestyrelsen og medlemmerne. - Det skal fremhzves,
at uddannelsesudvalget har foresldet =ndring af A-kriterier,
- der henvises til beretningen.

Valg af bestyrelse blandt de ordinzre medlemmer.

Valg af 2 revisorer.

Valg af udvalgsmedlemmer og representanter for selskabet.
Eventuelt.



MAGNETISK RESONANS SCANNING, - Status og perspektiver.
Ole Henriksen. (Hvidovre Hospital).

Magnetisk resonans, MR, repr@senterer en ny udvikling indenfor den
medicinske teknologi.

MR-undersggelser, som er atraumatiske, bestdr i at patienten place-
res i et kraftigt magnetfelt. Efter udsendelse af radiobglger opfanges
signaler fra patienten, som behandles i en datamat. MR-signalerne inde-
holder informationer, som kan anvendes til billeddannelse, flow- og dif-
fusionsmalinger samt kemiske malinger, spektroskopi.

MR-billeddiagnostik har vist sig at veere af stor klinisk verdi sar-
ligt indenfor det neuroradiologiske omrdde, hvilket ogsd gelder inden-
for pediatrien. MR-billeddannelse er desuden af stor verdi i evaluerin-
gen af kongenitte hjertemisdannelser.

Spektroskopi, som idag i det vesentlige koncentreres oam fosforfor-
bindelser, befinder sig endnu p& det helt eksperimentelle stadium. In-
teressen har samlet sig omkring muligheden for at pavise hypoxiske til-
stande i hjernen hos nyfedte og undersggelse af den prognostiske verdi
af sa&danne spektroskopiske mdlinger.

Ved undersggelse af bern er sedation evt. narkose nedvendig, da MR-
undersogelser er forholdsvis langvarige og kraver, at patienten ligger
stille.

Udviklingen indenfor MR-teknologiens omrédde gar meget hurtigt og de
forelobige erfaringer tyder pa, at MR vil f& stor betydning indenfor pee-
diatrien.
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FORMANDSBERETNING 1986/87

Selskabet har nu 314 medlemmer. I arets lgb har fplgende udmeldt sig
(se vedlagte liste). Desuden har felgende anmodet om optagelse (se ved-
lagte liste). Bestyrelsen har ingen indsigelser mod disse indmeldelser,
og hvis ingen pa generalforsamlingen ger indvendinger, er de alle opta-
get som medlemmer af selskabet.

I den forlegbne s®son har der veret aftholdt 8 meder, og heraf 4 temamp-
der. Desuden et velbespgt varmsde i Hillered, der - udover vejrgudernes
gunst - var preget af en rekke vel gennemarbejdede og vegtige indlzxg.

En tak fra bestyrelsen til alle, der har varet involveret i tilrettelaeg-
gelsen og gennemfprelsen af arets arrangementer. En speciel tak til af-
delingen i Hillerpd for det vellykkede arrangement pd bade det faglige
og det selskabelige plan.

Bestyrelsen har fastholdt den hidtidige model for mgderne bade hvad an-
gar tidspunkt og fordeling mellem temamwder og frie foredrag. Enkelte
medlemmer har fremsat eonske om @&ndring af tidspunktet for mgdernes af-
holdelse. For at fa& et bredere indtryk af medlemmernes holdning har be-
styrelsen gennemfgrt en enquete blandt samtlige medlemmer. Den er nu
ved at blive bearbejdet. Det er dog bestyrelsens opfattelse, at der ma
tages vidtgdende "mindretals hensyn", ndr forskellige ensker mellem
f.eks. overlage og yngre lzger, provinsmedlemmer og hovedstadsmedlemmer,
fastansatte og privat praktiserende medlemmer skal koordineres. Besty-
relsesmader og mange udvalgsmeder afholdes i tilslutning til de faglige
mgder, hvilket er nedvendigt af hensyn til sdvel de enkelte udvalgsmed-
lemmers som foreningens gkonomi. Det bliver en af den kommende bestyrel-
ses opgaver at arbejde videre med dette problem.

Af de sager, bestyrelsen har behandlet i det forlebne &r, skal felgende
nevnes:

Dansk Epilepsi Selskab fremsendte i april mdned et udkast til en betank-
ning om den fremtidige organisation af epilepsibehandlingen i Danmark.
Efter bestyrelsens opfattelse var udkastet preget af dels en manglende
forstdelse for de pediatriske afdelingers indsats i og betydning for
epilepsibehandling hos bern og dels af, at bet@nkningen lagde op til en
ret udtalt centralisering af epilepsibehandlingen koncentreret om de
neurologiske afdelinger pd lands- og landelshospitalerne. Bestyrelsen
fremsatte sine bet@nkeligheder ved udkastet, og den endelige udformning
blev ogsd modificeret noget, omend ikke helt i den udstrekning vi kunne
gnske os.

Sundhedsstyrelsen har fremsendt et fra WHO modtaget projektforslag om
et "EUROPEAN LONGITUDINAL STUDY of PREGNANCY and CHILDHOOD". Projektet
gar ud pa basis af et pilotprojekt at felge en 4&rgang af bern i euro-
peiske lande fra 20. gestationsuge og med regelmessige mellemrum gennem
opveksten med negje registrering af savel medicinske, sociale, skonomi-
ske og mpljemessige data for at udvikle strategier for at bedre medre
og berns sundhed og velferd. Bestyrelsen har fundet projektet meget am-
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bitiest og ressourcekrsevende savel gkonomisk som personalemessigt, men
har dog anbefalet Sundhedsstyrelsen at arbejde videre med sagen i posi-
tiv retning, idet vi har pdpeget Danmarks traditioner for og erfaringer
med sadanne longitudinelle udnersegelser.

Fra Justitsministeriet har bestyrelsen féet fremsendt forslaget til
"Lov om ligsyn, obduktion og transplantation m.v.". Det er dette lovfor-
slag, der som bekendt indferer hjernededskriteriet, men som dog ogsa
omhandler andre ting.

For sd vidt angar selve hjernededskriteriet har vi svaret, at vi kan ga
ind for dette i Danmark. Kriterierne for hjerneded er udformet af Sund-
hedsstyrelsen og gar ud pa, at hjerneded kan konstateres hos bevidstle-
se respirationslese patienter ud fra visse anammestiske og kliniske kri-
terier, samt hvis disse ikke alle er fuldt opfyldte, da ved cerebral
angiografi 2 gange med 15 minutters mellemrum og uden indleb i cerebrum.
Cirkulzret anforer endvidere, at de forste kliniske kriterier ikke kan
vere tilstrekkelige hos bgrn, men at man der altid ma kreve cerebral an-
giografi. Ogsd denne ekstra sikkerhed for virkelig hjerneded hos bern
har bestyrelsen kunnet tilslutte sig.

For sa vidt angar sektion kreever lovforslaget, at dette kun md udferes
hos bern under 18 ar for sa vidt foreldrene har samtykket heri. Denne
bestemmelse har bestyrelsen kunnet anbefale - sa meget mere, sam det
har veret gengs praksis pa alle pediatriske afdelinger gennem lengere
tid (hos voksne kan det geres, hvis familien har faet underretning om
hensigten og ikke direkte har nedlagt forbud).

For sa vidt angar transplantation af organer fra hjernedede personer
kan dette kun geres med familiens (for berns vedkommende foreldrenes)
udtrykkelige samtykke, hvad vi ogsd finder rimeligt. For s& vidt angar
transplantation af organer fra levende siger lovforslaget, at dette kan
foretages med samtykke fra en person under 18 ar, nar dette samtykke er
tiltradt af forsldremyndighedens indehaver. Bestyrelsen har over for mi-
nisteriet udtrykt betznkelighed ved denne bestemmelse (som ogsd fandtes
i den hidtidige transplantationslov), idet vi finder det uetisk med et
mutilerende indgreb over for umyndige personer, der ikke altid kan an-
tages at veere klar over indgrebets konsekvenser. I stedet har vi anbefa-
let, at forslaget udformes saledes, at transplantation fra levende bern
kun kan udferes, nar det drejer sig om vev, der kan udtages uden n@vne-
verdig risiko og gendannes fuldstzndigt, eksempelvis knoglemarv.

Bestyrelsen har i det forlebne &r nedsat 3 nye udvalg. Dels et ernzrings-
udvalg med folgende kommissorium: "Udvalget skal fplge udviklingen pa
det ern®ringsmeessige omrdde for bern i Danmark, udarbejde og fremfere
eventuelle rekommendationer inden for omrddet, samt std til radighed for
besvarelse af forespergsler inden for omradet fra myndigheder, institu-
tioner eller enkeltpersoner"”. Udvalget bestar af professor B. Friis-Han-
sen, l.reservelzge Karin Brostrgm og overlzge Ole @sterballe. Desuden et
informationsudvalg med kommissoriet "At formidle padiatrisk viden og fag-
lige synspunkter. Udvalget kan p& eget initiativ henvende sig til offent-
ligheden, deltage i aktuel debat eller bistd med information til medier,
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organisationer og enkeltpersoner". Udvalget bestdr af professor Melchi-
or (formand), overlage Thamdrup, overlzge Niels Christian Christensen,
l.reservelzge Karsten Hjelt og l.reservelzge Ole Andersen. Endvidere
har bestyrelsen nedsat et U-landsudvalg bestdende af Freddy Karup Pe-
dersen, Else Andersen, Gunnar Eg Andersen, Poul-Erik Kofoed og Kim
Fleischer Michaelsen.

Det gennem flere ar diskuterede spgrgsmil om bgrnepsykiatriens indpla-
cering i den padiatriske uddannelse er nu lest amend ikke med det on-—
skede krav om obligatorisk bernepsykiatrisk anszttelse, idet dette u-
igenkaldeligt er strandet pa kapacitetsproblemer. En anszttelse kan
fremover erstattes af et udvidet bgrnepsykiatrisk kursus, og der skal
her henvises til uddannelsesudvalgets beretning.

I efterdret afholdtes som bekendt en uddannelseskonference pa Nyborg
Strand i uddannelsesudvalgets regi. Konferencen havde representation
fra sadvel overlzger som yngre lzger fra samtlige landets afdelinger.
Der er udarbejdet en rapport fra konferencen, der vil blive offentlig-
gjort snarest. Konferencen havde efter bestyrelsens opfattelse et abso-
lut positivt indhold og forleb og kan efter bestyrelsens opfattelse bi-
drage vesentligt til den nedvendige styrkelse af yngre lzgers kliniske
videreuddannelse. Jeg vil gerne takke uddannelsesudvalget for initiati-
vet og arranggrerne for en fin tilrettelzggelse og gennemferelse.

I international sammenhzng har selskabet veret representeret ved to ar-—
rangementer.

UNEPSA (sammenslutningen af europeiske pediatriske selskaber) afholdt
mgde i Minchen april mdned for formend og sekreterer fra pediatriske
selskabet i ialt 22 europmiske lande fra savel gst- som vesteuropa. Me-
det fandt sted i anledning af organisationens 10 ars jubilzum og var
koncentreret om status over de forlgbne &r og et oplag til at intensi-
vere det internationale samarbejde fremover. Konkrete resultater kom
der ikke, men diskussionen forts@tter pa organisationens neste mgde i
Helsinki (i forbindelse med professor Ylppe's 100 &rs forselsdag).

CESP (sammenslutningen af fzllesmarkedets pediatriske selskaber og or-
ganisationer) afholdt sit &rlige mgde i maj i Oporto, Portugal, for re-
presentanter for de nationale selskaber og organisationer. Der blev
is@r dreftet harmonisering af vaccinationsprogrammer, og som altid ud-
dannelsesspergsmil. Der er udarbejdet en rapport om medlemslandenes
vaccinationsprogrammer, der vil blive udsendt til de enkelte lande i
arets leb m.h.p. distribution efter deres egen afgerelse. Der er stort
set de samme vaccinationstilbud, men tidsskemaerme er noget varierende.
Uddannelsesmgnstrene er meget forskellige, tildels betinget af pedia-
ternes forskellige roller, i Nordeuropa overvejende som sekundzrsektor,
i Sydeuropa i h®j grad som primersektor for bern. I sekundzrsektoren
er der behov for subspecialisering, tertizrsektoren, og man mente, at
den sidste del af den 5-Arige uddannelse godt kunne pdbegynde en gren-
deling enten mod almenpadiatrisk eller mod subspecialiseret funktion.
Der er intet vedtaget herom. P.t. kortlzgges uddannelserne og en rap-
port er under udarbejdelse.

VAGN HOLM
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BERETNING FRA UDDANNELSESUDVALGET 1986/87

I kursus 1986/87 deltog de 8 ansatte i undervisningsstilling i et kur-
sus i klinisk genetik (ikke tveerfagligt, arrangeret af selskabet) og
de ovrige 3 obligatoriske kurser (vekst og udvikling, neonatologi og
bgrnepsykiatri og udviklingspsykologi). Herudover er der gennemfert
valgfrie kurser i padiatrisk endokrinologi, ernzring og lungesygdomme.
Der har vaeret deltagelse i tverfaglige kurser i mikrobiologi samt SOSA-
kurser.

Kursus 1987/88: Der planlagges valgfri kurser i pediatrisk kardiologi,
nefro-urologi, socialpediatri og akut og intensiv pediatri. M.h.t. ob-
ligatoriske kurser regner man med kursus i klinisk genetik (tverfag-
1ligt?) og vekst og udvikling, medens necnatologi formentlig udskydes
til 1989. Der vil blive stillet krav til alle kurser om mindst 15 del-
tagere - af besparelsesgrunde. Det betyder, at de obligatoriske pedia-
triske kurser kun kan afholdes hvert 2. ar. Regnskabet for kursus i
1986 viste ca. 191.000 (budget 200.000).

Alle kurser annonceres i Sundhedsstyrelsens kursusoversigt.

Undervisningsstillinger 1987/88: Der forela i ar ferre ansegninger end
tidligere, nemlig 21 (1984: 32, 1985: 27, 1986: 30). Een af ansegerne
matte betegnes som ikke kvalificeret, 12 kvalificerede og 8 velkvalifi-
cerede. Ved et mgde med undervisningsafdelingernes chefer udpegedes 7
velkvalificerede og 1 kvalificeret til de 8 undervisningsstillinger,
der var dog diskussion om een af ansegerne, som udvalget havde fundet
ukvalificeret, og som een af A-afdelingerne alligevel var tilbgjelig
til at ansztte.

Der gives fortsat dispensation vedrerende funktion som l.reservelzge
under ansettelse i undervisningsstillingen {(oprykning eller ansattel-
se), men der skal fra den kliniske tutor eller administrerende overlze—
ge foreligge en skriftlig garanti for, at der ikke sker nogen begrzns-
ning af det uddannelsesmmssige udbytte. Funktionen som l.reservelzge
vil dog forst kunne medregnes i speciallegeuddannelsen efter normalt
udlgb af undervisningsstillingen. Der har ligeledes udviklet sig en
praksis med godkendelse af anszttelse pa afdeling GN, Rigshospitalet,
som en del af undervisningsstillingen.

Uddannelsesudvalget vil gexne precisere forskellig praksis i kvalifika-
tionsbedammelsen.

I forbindelse med A-kriterierme godkendes ikke mindre end 24 mdrs. an-
settelse pd pediatrisk afdeling.

Vikariater under 3 mdr. teller ikke. Videnskabelig anszttelse eller an-
settelse som klinisk assistent i peediatri eller andre fag godkendes

kun som max. 1/2 ar, som en del af almen-uddannelsen. l.reservelzgean-
settelse i pediatri for undervisningsstillingen tzlles med i den samle-
de pediatriske uddannelse.
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Uddannelsesudvalget vil foresld, at der under A-kriterier tilfejes:
"der skal indgd mindst 12 mdneders anszttelse pd en B-afdeling, eller
mindst 12 mdneders anse:ttelse pd en anden A-afdeling end den ansggte".

Klinisk uddannelse: Selskabet afholdt 23.-24.11.1986 en konference pa
Nyborg Strand om den kliniske videreuddannelse i peediatri. En rapport
om forlsbet af konferencen foreligger.

Revision af speciallzgeuddannelsen. Den ny bekendtgerelse skulle fore-
ligge i foraret 1987. Selskabets tidligere e¢nsker, om at 6 mdrs. anset-
telse pd pediatrisk afdeling kan erstattes af 6 mdrs. anszttelse pa
neuro-medicinsk afdeling, er accepteret, derimod er 6 mdrs. pediatrisk
speciallegepraksis taget ud.

Udvalget har dregftet fordele og ulemper ved en 2-arig udnervisnings-
stilling. Udvalget afventer i ferste omgang rapporten om den kliniske
videreuddannelse for at se, om der opnds en forbedring af indholdet i
undervisningsstillingen.

M.h.t. bernepsykiatri foreld der fra et fzlles udvalg med begrnepsykia-
terne (pediatrisk selskab var representeret af Peter Uldall og Karl
Wulff), et forslag om et obligatorisk kursus i bernepsykiatri med 2
teoretiske blokke af 1 uges varighed og en praktisk del af 3 ugers va-
righed. Ved et mgde i marts 1987 fik selskabets repre@sentanter at vide,
at specialistnevnet ikke kunne godkende dette forslag. I den nye be-
kendtgorelse vil kravet om 6 mdrs. anszttelse pd bernepsykiatrisk af-
deling veere ophzvet (men man skal dog udfylde kravet om ialt 54 mdrxs.
anszttelse). Det ser ud som om man ved bevarelse af det padiatriske
kursus budget kan indpasse et udvidet begrnepsykiatrisk kursus pa 2 u-
ger.

Efteruddannelse: Selskabet arrangerer sammen med Dansk Anestesiologisk
Selskab et efteruddannelseskursus i akut og intensiv behandling af
bern 19.-23,9.1987, fra uddannelsesudvalget har specielt Anders Perre-
gaard og Birgitte Djernes deltaget i tilrettelzggelsen.

Ievrigt planlegges et efteruddannelseskursus i rehabilitering af bern
med vidtgéende fysisk og psykisk handicap, sandsynligvis 18.-20.1.1988,
fra pediatrisk side deltager Kirsten Lee, Karen Taudorf og Karl Wulff
i arrangementet. Det har ievrigt vaeret foresldet at arrangere et kur-
sus i U-lands pediatri.

Udvalget har varet reprasenteret ved Sundhedsstyrelsens kursuslederme-
de og ved speciallxzgeselskabernes uddannelsesudvalgs koordinationsmede
i Lzgeforeningen.

Udvalget har godkendt deltagelse i nordisk kursus i padiatrisk onkolo-
gi (men der har veret problemer med betalingen, som nu skal tages fra
selskabets budget).

Udvalget er ved Poul Erik Kofoed representeret i selskabets U-landsud-
valg, og man har drpftet verdier af stillinger i U-lande.
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Udvalget er af Henrik Hertz, som er representant i subspecialiserings-
udvalget, orienteret om dette udvalgs arbejde.

Kapacitet i pediatri: De szdvanlige lister over afdelingernes normerin-
ger og sengetal folger senere.

KNUD E. PETERSEN
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Antallet af afdelinger, sengepladser og stillinger pd pediatriske
afdelinger pr. 1. september 1987.

Afdelinger senge 0 Rl r
Afdelinger med undervisnings-—
stillinger
Rigshospitalet, afd. G 79 8 7 15
Hvidovre Hospital 75 4 11 8
KAS Gentofte, afd. L 62 2 5 8
KAS Glostrup, afd. L 82 4 5 8
Odense, afd. H 78 4 9 7
Arhus KH, afd. A 66 3 6 9
Aalborg Nord 66 4 6 11
Ialt 508 29 49 66
Andre afdelinger godkendt til 18
mdr. R, og 12 mdr. introduktions-
uddannélse.
Sundby Hospital 40 1 4 7
Hillered 71 4 8 9
Nestved 41 2 4 8
Kolding 52 4 6 7
Herning 55 3 4 6
Viborg 45 3(4) 4 8
Roskilde 40 2 7 7
Esbjerg 54 2 5 6
Randers 27 2 2 5
Holbzk (incl. Slagelse) 43 3 5 6
Ialt 468 26 48 70
Afdelinger, godkendt til 6 mdr. R
og/eller 6 mdr. introduktionsuddannelse
Nykebing F. 30 2 0 2
Senderborg 46 2 2 4
Hijerring 21 1 2 4
Rigshospitalet, afd. OGN 30 2 4 9
- C.P.-Kliniken 0 0 1 0
- Soc. Ped. Amb. 0 0 1 0
- Allergiamb. 0 0 0 1
- Klin.genetik 0 0 1 0
Ialt 127 7 11 20
Alle afdelinger 1103 62 108 156

Udarbejdet af Knud Petersen.
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BERETNING FRA § 14-UDVALGET

Siden sidste generalforsamling har Dansk Pediatrisk Selskabs §-14 rad

udtalt sig vedr. 5 overlzgestillinger: Rigshospitalet, Arhus Aalborg,

Glostrup og Nestved. Desuden forventes raddet inden generalforsamlingen
at have modtaget ansegningerne til overlzgestillinger i Senderborg og

Esbjerg.

De lzgevidenskabelige §-14 rad arbejder efter de retningslinier, som
Sundhedsstyrelsen har udarbejdet, og som sidst har veret offentliggjort
i form af et sartryk fra 1981 i Ugeskrift for Izger (143: 158-61). Det-
te sertryk kan rekvireres i Sundhedsstyrelsen.

Radet foretager en vurdering af ansggernes kliniske uddannelse, deres
videnskabelige og undervisningsmessige aktiviteter samt administrative
erfaringer. Der er tale om en konkret vurdering i forhold til en be-
stemt stilling.

Grundlaget for radets vurdering er primert stillingsopslaget i Ugeskrift
for Izger, desuden kan der foreligge en stillingsbeskrivelse (ikke ob-
ligat) og et oplysningsskema til Sundhedsstyrelsen, udfyldt af sygehus-
forvaltningen i den pageldende amtskommune (obligat). Dette oplysnings-—
skema og evt. stillingsbeskrivelse kan rekvireres af ansegere fra den
pageldende sygehusforvaltning.

Sygehusudvalget resp. amtsradet har ansattelseskompetencen, og ansettel-
sesproceduren er forskellig fra amt til amt.

I det forlegbne ar har iszr stillingen fra Aalborg voldt vanskeligheder.
Det drejer sig om en sideordnet overlzge pa berneafdelingen, der skal
varetage afdelingens speciallagebistand til bern med vidtgdende fysi-
ske og psykiske handicap i Nordjyllands amtskommune. Sundhedsstyrelsen
onskede en falles udtalelse fra §-14 radene, fra Dansk Selskab for Oli-
gofreniforskning og fra Dansk Padiatrisk Selskab. De to rad blev enige,
og vi accepterede bl.a., at en enkelt ansgger ikke opfyldte kravet om
3 4rs l.reservelzgeanszttelse pd en padiatrisk afdeling efter kursus-
stilling, da vedkommende havde en grundig uddannelse inden for det eks-
pertamrade, man gnskede.

Radet afventer de rekommandationer, som det Danske Padiatriske Selskabs
nedsatte udvalg om ekspertomrdder matte fremkomme med.

GUNNAR EG ANDERSEN JPRGEN HAAHR JENS KAMPER
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BERETNING FRA KNOGLEMARVSTRANSPLANTATIONSUDVALGET 1986/87

I 1984 nedsatte DPS et udvalg med henblik pa "at analysere behovet i
Dammark for knoglemarvstransplantationer af bgrn med metaboliske syg-
domme og ikke maligne blodsygdomme, samt at tage stilling til om be-
handlingen skal udferes i Danmark eller i udlandet". Arbejdet forvente-
des afsluttet i lgbet af 1 4r, men er blevet forsinket grundet den ha-
stige udvikling indenfor omradet. En betankning er imidlertid under
forberedelse og forventes afleveret til DPS efterdret 1987. Bet@nknin-
gen gennemgdr blandt andet de hidtidige terapeutiske resultater af KMT
forst og fremmest ved de "klassiske" indikationer: SCID, aplastisk ane-
mi og leuksmi, og derefter nyere resultater af KMT ved andre sygdomme:
andre lymfocyt-defekter end SCID (herunder Wiskott Aldrich syndrom,

som allerede er transplanteret herhjemme med held), fagocyt-defekter,
malign infantil osteopetrose (hvor det ferste barn er transplanteret
herhjemme ), erythrocytsygdomre (bl.a. Fanconi, Diamond-Blackfan, beta-
talassami, seglcelle-anzmi og heriditer spherocytose), samt gruppen af
"storage diseases" (bl.a. Hurler, Bunter, San Filippo, Morquio, Maro-
teaux-Lamy, Gaucher, Fabry og Pompe). Udvalget har dreftet principper,
forudsetninger og komplikationer ved KMT, og dernzst de organisatori-
ske forhold og mulige skgn over antal patienter.

Udvalgets forelebige konklusioner er at anbefale, at DPS foranlediger,
at Sundhedsstyrelsen tillader gennemforelse af KMT pd bern ogsd for
ikke maligne lidelser (hvilket i vist omfang allerede sker), - at man
indtil videre opretholder eet KMT center pd RH's epidemiafdeling i snz-
vert samarbejde med RH's berneafdeling, - samt at DPS etablerer et per-
manent KMT udvalg med den opgave l@bende at holde sig orienteret om
KMT's stade internmationalt og lokalt, og deltage i opstilling af be-
handlingsindikationer. Udvalget ber fungere som konsultativt organ for
landets pxdiatriske afdelinger, for DPS, for KMT-centret pa epidemiaf-
deling M, RH, og for Sundhedsstyrelsen.

NIELS HOBOLTH

KOMMISSORIUM FOR KNOGLEMARVSTRANSPLANTATIONSUDVALGET

At analysere behovet i Danmark for knoglemarvstransplantationer hos
born med metaboliske sygdomme og ikke-maligne blodsygdomme samt tage
stilling til, om behandlingen skal udfgres i Danmark eller i udlandet.
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BERETNING FRA UDVALGET FOR PEDIATRISK HAMATOLOGI OG ONKOLOGIL

Udvalget har i det forlegbne &r afholdt mpder den 23. januar 1987 (i Ar-
hus) og den 8. maj 1987 i Kebenhavn.

I overensstemmelse med generalforsamlingens beslutning sidste ar har
udvalget suppleret sig med overlzge Knud Mauritzen og overlzge Inge
Tygstrup samt med l.reservelzge Elma Scheibel.

Udvalget har udarbejdet forslag til kammissorium, som er fremsendt til
Dansk Pediatrisk Selskab's bestyrelse m.h.p. godkendelse i bestyrelsen
og ved indeverende generalforsamling.

Samarbejdet med Nordisk Forening for Pediatrisk Hematologi og Onkologi
fortsztter, dog sdledes at patienter med leukami, som diagnosticeres
ved berneafdelingen i Odense Sygehus ikke behandles efter de falles
nordiske retningslinier. NOPHO har i april 1987 holdt sit Arsmede i
Bergen, hvor hovedemnerne i ar var dels de psyko-sociale problemer knyt-
tet til behandlingen af malignt syge bern og dels cytostatisk behand-
ling af hjernetumorer.

HENRIK HERTZ

KOMMISSORIUM FOR
DANSK PEDIATRISK SELSKABS HAMATOLOGI OG ONKOLOGIUDVALG

Det er udvalgets opgave indenfor rammerne af Dansk Pediatrisk Selskab
at arbejde pa at sikre bgrn med hematologiske og onkologiske sygdomme
de bedst mulige betingelser for diagnostik, behandling og kontrol. End-
videre at sege i hgjst mulig udstrekning at samordne krzfterne for be-
handling og forskning indenfor Danmark og medvirke til opndelse af hen-
sigtsmessige visitationsregler under hensyn til sygdommens sjzldne fore-
komst og til kompleksitetsgraden af diagnostik og behandling. Udvalget
skal endvidere fungere som radgiver for Dansk Pediatrisk Selskab og for
selskabets bestyrelse i sager af hematologisk og/eller onkologisk ka-
rakter, herunder sager, som forelegges selskabet af Nordisk Pediatrisk
Forening for pzdiatrisk hamatologi og onkologi.
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BERETNING FRA DIAGNOSEUDVALGET 1986/87

I udvalget har man fortsat arbejdet med revision af den padiatriske
diagnoseliste. Der forestdr nu at f& renskrevet listen i tekstbehand-
lingsanlzg. Listen felger fortsat den 8. revision af WHO's sygdomsklas-—
sifikation. WHO har pd nuverende tidspunkt udsendt en 9. revision af
sygdomsklassifikationen, men den kommer ikke til anvendelse her i lan-
det. Der foreligger nu WHO's udkast til 10. revision, som ferst kan
forventes bragt i anvendelse her i Danmark et stykke ind i 90'erme.

Bestyrelsen for Dansk Pediatrisk Selskab har besvaret en forespargsel
fra Sundhedsstyrelsen vedrerende "retningslinier for angivelse af
diagnoser ved udskrivelse af patienter fra somatiske sygehuse". I bre-
vet fra Sundhedsstyrelsen anferes det, at der fortsat hersker nogen
usikkerhed om valg af ferste diagnose,. Man har derfor fra Sundheds-
styrelsen udarbejdet et udkast til retningslinier for, hvad der ber an-
fores som forste diagnose. Sundhedsstyrelsen anbefaler, at aktionsdiag-
nosen defineres som den diagnose, der medferer indleggelse, plejebe-
hov og sengeforbrug, og som er den vesentligste arsag til det under
indleggelsen gennemferte undersggelses- og behandlingsprogram. I sva-
ret fra Dansk Pediatrisk Selskab's bestyrelse anferes det, at man i
princippet kan tilslutte sig forslaget om at anfere aktionsdiagnosen
som ferste diagnose ved patientens udskrivelse.

Endelig skal det anferes, at man i diagnoseudvalget har diskuteret, om
der i den reviderede padiatriske diagnoseliste burde skitseres nogle
retningslinier for valg af ferste diagnose.

FINN URSIN KNUDSEN

BERETNING FRA MYELOMENINGOCELEGRUPPEN 1986/87

Den tverfaglige myelomeningocelegruppe har afsluttet sit arbejde, der
henvises til referat af gruppens arbejde fra arsberetningen 1985/86.
Den endelige rapport har veret fremsendt til de deltagende videnskabe-
lige selskaber efterdret 1986, der har ikke veret nogle kommentarer,
og redaktionen af Ugeskrift for Lager har givet tilsagn om at ville
trykke rapporten.

B. ZACHAU-CHRISTIANSEN
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BERETNING FRA NEONATOLOGIUDVALGET 1986/87

Neonatologiudvalget er ved at afslutte en rapport om det perinatale be-
redskab og transport af nyfedte i Danmark.

Arbejdet er blevet udfgrt i samarbejde med DPS og Dansk Selskab for
Gynzkologi og Obstetrik, idet vi har forsegt at kortlegge under hvilke
forhold bern fedes i dagens Danmark.

Oplysningerne er indsamlet via 2 omfattende spergeskemaer.

1. Oplysning af fedesteder, der indeholder oplysninger om antallet af
fedsler pd henholdsvis obstetriske specialafdelinger med og uden ad-
gang til neonatalafsnit/pediatriske afdelingers og fedesteder uden
specialleger respektive fadsler i hjemmet. Desuden kortlegges sam-
arbejdet mellem de forskellige discipliner og regler for overflyt-
telser for, under og efter fedslen, overvégning af fosteret for og
under fadslen, afdelingermes tekniske udstyr samt forslag og rekom-
mandationer for fremtiden.

2. Oplysninger om padiatriske/neonatale afdelinger. Heri gennemgas
steorrelsen af de pediatriske afdelinger/neonatale afdelinger.

Det perinatale samarbejde mellem obstetriker og pediater, muligheder
for intensiv behandling pa& de forskellige afdelinger, adgang til rent-
gen og laboratorieservice, og udstyr pa afdelingerne. Endelig omtales
bernel:egernes arbejde pd barselgangene og efterundersegelse af risiko-
bern samt uddannelse af neonatologer. Arbejdet ventes afsluttet i lg-
bet af efterdret, idet rapporten ferst skal ferdigbehandles af besty-
relserne i de 2 selskaber.

Den far et omfang pd godt et halvt hundrede sider og det er derefter
meningen, at rapporten skal trykkes i ca. 1.200 eksemplarer.

Desuden har neonatologiudvalget besvaret et spprgeskema fra subspecia-
litetsudvalget omfattende neonatologiens fremtid og retningslinier for
uddannelse i neonatologi.

BENT FRIIS-HANSEN
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BERETNING FRA FORENINGEN FOR FAMILIEPLANLEGNING

Familieplanlsgningsudvalget havde &rligt representantskabsmede den 21.
april 1987. Man diskuterede her bl.a. den vanskelige balance mellem at
fremheeve antikonceptionel teknik i skolerme uden at lzgge for megen vegt
pa det tekniske, hvorved det emotionelt menneskelige let kan glide i
baggrunden pa& uheldig made. Her mente man, at skolerne havde en stor op-
gave.

Man havde bl.a. videofilm, som skolelzrerne imidlertid ikke havde benyt-
tet i stgrre udstrekning.

Det blev ogsa fremhzvet, at man skulle vere forsigtig med at blande AIDS
ind i antikonceptionsklinikkermes arbejde. Endelig debatterede man et
opleg om "hvordan vil samfundet familieplanmessigt se ud i relation til
WHO's mal om sundhed for alle &r 2000 ?2".

De store forskelle mellem U-landene med konsdelte samfund, med mange ta-
buer og regler sammenlignet med I-landene, hvor man i stor udstreekning
har nedbrudt konsgrenserne med store konsekvenser for familieliv og kens-
roller.

Endelig kerer foreningen nu en ny kampagne: Klar besked om pubertet.

BENT FRIIS-HANSEN

BERETNING FRA ALLERGOLOGIUDVALGET 1986/87

Udvalgets medlemmer har fortsat dreftet subspecialets indhold og orga-
nisation i relation til subspecialiseringsudvalgets forespergsel. Ud-
valget fastholder, at det er ngdvendigt med officiel anerkendelse af
subspecialet og at en ngdvendig forudsztning er speciallzgeanerkendelse
i pediatri.

Udvalgets medlemrer er inddraget i arbejdet omkring tilrettelzggelsen
af den europziske allergikongres (EAACI) den 20.-22.6.1988 i Kgbenhavn
og har veret medarranger af en rzkke allergimeder bl.a. i regi af Dansk
Selskab for Allergologi, men ogsd pediatermedet pa Scanticon i Kolding
februar 1987.

Det anbefales fortsat at slutte op omkring Dansk Selskab for Allergolo-
gi, men desuden er det hensigten at arrangere et &rligt allergimgde ude-
lukkende for pmediatere.

OLE @STERBALLE
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BERETNING FRA SUNDHEDSSTYRELSENS VACCINATIONSUDVALG

Udvalget har fulgt introduktionen af MFR-vaccinen. Hyppigheden af svere-
re bivirkninger til vaccinen i form af hgjfebrilia og feberkramper har
veret vurderet af Statens Seruminstituts epidemiologiske afdeling via
et rundsperge til landets berneafdelinger. Sverere bivirkninger er ikke
fundet hyppigere end venteligt ud fra foreliggende udenlandske materia-
ler.

Retningslinier for vaccinationer af HIV-inficerede bern er udarbejdet i
samarbejde med Sundhedsstyrelsens AIDS-sekretariat og kan rekvireres
derfra.

Anbefalede indikationer for influenza vaccination har wveret diskuteret
og er foresldet umndrede.

P4 baggrund af amerikanske anbefalinger af vaccination af 2-arige bern
med haemophilus influenzae type b vaccine har ogsa dette spprgsmidl vee—
ret drpftet. Udvalget fandt imidlertid de i ojeblikket foreliggende dan-
ske data vedrerende alvorlig haemophilus influenzae type b infektion
utilstrekkelige til at danne baggrund for en stillingtagen og en sadan
er derfor udskudt til data er indsamlet, hvilket planl®zgges foretaget
af Statens Seruminstitut.

Indikationerne for hepatitis-B vaccination af personale og evt. klien-
ter pd institutioner for psykisk handicappede er taget op og vil blive
ferdigbehandlet i efterdret 1987.

F. KARUP PEDERSEN CHRISTIAN KOCH

BERETNING FRA SCREENINGSUDVALGET

P4 baggrund af en forsinket diagnosticeret patient med fenylketonuri,
hvis PKU-kort ikke var modtaget pa Seruminstituttet, har man med Serum-
instituttet droftet forholdene omkring prgveindsendelse og svarafgivel-
se ved den neonatale screening. Det er under overvejelse, om det er ri-
meligt og praktisk muligt at endre den nugeldende fremgangsmade.

Diskussionen i udvalget om evt. at indfere neonatal screening for cy-
stisk fibrose har veret preget af de store fremskridt inden for DNA-
teknologien. Det er nu muligt at foretage prenatal diagnostik ved cy-
stisk fibrose i n®sten alle tilfelde. Yderligere er selve genet for cy-
stisk fibrose nu isoleret og det vil derfor inden for et meget kort tids-
rum formentlig blive muligt at diagnosticere alle anlagsberere. Ved
screening af alle gravide vil alle risikograviditeter sdledes kunne er-
kendes. Kan et sddant program gennemfores bliver konsekvensen, at neona-
tal screening for cystisk fibrose ikke er aktuelt.

NIELS JACOB BRANDT
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REFERAT AF GENERALFORSAMLINGEN I DANSK PEDIATRISK SELSKAB
den 4. septeamber 1987

Niels Hobolth blev valgt til dirigent.

Formanden henviste til den udsendte skriftlige beretning og kom deref-
ter med folgende kommentarer:

Avisdebatten i1 foraret om vagtlzgers manglende pediatriske uddannelse
havde medfert indleg fra det nylig indsatte informationsudvalg. Desuden
havde Vagn Holm pa bestyrelsens vegne skrevet til medicinaldirekteren
og opfordret ham til at arbejde for, at der i de praktiserende lzgers
kliniske uddannelse indgar anszttelse pd en pediatrisk afdeling.

Der er igangsat flere distriktspediatriske forsegsordninger, dels i Hor-
sens, pa Rigshospitalet og i Ringkebing Amt udgéende fra berneafdelin-
gen 1 Herning. Dansk Sygehus Institut har afholdt et mede om distrikts-
pediatri. En rapport fra dette mgde kan rekvireres fra Dansk Sygehus
Institut. Et temamede om distriktspediatri med Dansk Sygehus Institut
og DPS som arrangerer, er planlagt til foraret 1988.

Der er nedsat forskellige nye udvalg. I forbindelse med sidste bestyrel-
sesmpde er der droftet nedszttelse af endnu et udvalg, der skal arbejde
med AIDS-problemer hos bern. I bestyrelsen er der imidlertid en vis be-
kymring over det stigende antal udvalg og de deraf fplgende egede ud-
gifter specielt til rejser. Bestyrelsen opfordrer til, at disse proble-
mer ogsa diskuteres blandt medlemmerne m.h.p. at fa retningslinier at
arbejde efter. Der udspandt sig herefter en diskussion, hvor Kamper til-
kendegav, at han mente, udvalgene burde vere smd og at problemet maske
ikke er sd stort, da de udvalgsmedlemmer, som er overlzger, kan fa rej-
seudgifterne betalt af deres sygehus. Hobolth stgttede, at man skulle
tilstrebe smd udvalg for at holde udgifterne nede.

Herefter fulgte beretninger for udvalgene:

Fra §-14 udvalget supplerede Haahr den skriftlige redegerelse med en be-
skrivelse af arbejdsgangen ved vurdering af ansegere til overlagestil-
linger. Ansegere inddeles i serligt kvalificerede, kvalificerede og ik-
ke kvalificerede. Opdelingen mellem kvalificerede og sa&rligt kvalifi-
cerede er meget afhengig af stillingsopslaget og §-14 udvalget opfor-
drer derfor til, at stillingsopslag udformes sa det tydeligt fremgar,
hvilke kvalifikationer man gnsker. Som eksempel pd udvalgets arbejde
redegjorde Haahr for vurderingsprincipperne i forbindelse med de 2 hyp-
pigst forekommende typer af overlazger. Til en stilling som sideordnet
overlzge, hvor der ikke er specielle gnsker om specialistviden, foreta-
ges en bred vurdering af ansegernes kliniske uddannelse, videnskabelige
aktivitet, undervisningsaktivitet og administrative kvalifikationer.
Ved vurdering af en subspecialiseret overlmge tager udvalget udgangs-
punkt i, at ansggeren begr have arbejdet mindst 2 ar indenfor subspecia-
let for at blive serligt kvalificeret. Dokumentation af ansegeres ad-
ministrative erfaring har hyppigt veret et problem og ofte har den ve-
ret ret beskeden. Udvalget har her lagt vegt pd, om ansggere har funge-
ret 1 overlagevikariat. Krasilnikoff gjorde opmeerksom pd, at amtspoli-
tikere ofte legger megen vegt pad §-14 udvalgets bedemmelse og foreslog
at inddrage en subspecialiseret pediater i vurderingen, nar der var ta-
le om ansggere til en subspecialiseret stilling. Haahr bemerkede til
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slut, at det var gladeligt at konstatere, at det nu er knesat, at stil-
linger indenfor serforsorgen udger et ekspertomradde indenfor padiatri.
Fra uddannelsesudvalget kommenterede Kastrup den skriftlige beretning.
Der er kommet nye regler for specialistuddannelsen, saledes er der ik-
ke lzngere et krav om klinisk uddannelse i bgrnepsykiatri. I stedet
planlegges et udvidet bernepsykiatrisk kursus pd 2 uger. 6 maneder af
den pediatriske uddannelse kan fremover erstattes af 6 mineders anszt-
telse pd en neuromedicinsk eller intern medicinsk afdeling, dog ikke
geriatri. Sundhedsstyrelsen har lavet nye regler for A-kurserne. De ma
ikke have under 15 deltagere, hvilket betyder, at de obligatoriske kur-
ser nu kun kan afholdes hvert andet &r. De nye speciallzgebestemmelser
stiller krav om, at der pa alle afdelinger findes en uddannelsesbeskri-
velse. Karin Brostrem bemerkede, at nar de obligatoriske kurser kun kan
afholdes hvert andet ar, ville det for mange betyde en yderligere for-
sinkelse i speciallzgeuddannelsen. Melchior spurgte, om afholdelsen af
obligatoriske kurser hvert andet &r kunne fore til, at man atter over-
vejede 2-arige undervisningsstillinger. Der udtryktes fra flere bekym-—
ring over, at den sterre spredning af kurserne kunne medfgre problemer,
nar man skulle have fri til kursus fra stillinger, som ikke er undervis-
ningsstillinger. Dette har bl.a. vaeret et problem i Kgbenhavnsomradet.
Fra neonatologiudvalget orienterede Kamper om, at man har afsluttet en
rapport om "Det perinatale beredskab i Danmark". Rapporten er tilsendt
bestyrelserne for Dansk Pediatrisk Selskab og Dansk Selskab for Obste-
trik og Gynzkologi. Planen er, at rapporten udsendes til alle DPS-med-
lemmer og andet relevant publikum.

Hmmatologiudvalget havde ingen kommentarer til den skriftlige rapport.
Vagn Holm orienterede om, at man fra hematologiudvalget havde faet til-
sendt et kommissorium, som bestyrelsen fuldstendig kunne ga ind for.
Men kommissoriet var ledsaget af regler for udvalgets sammensetning,
samt retningslinier for refusion af rejseudgifter til udvalgsmedlemmer-
ne. Det havde bekymret bestyrelsen, at acceptere en binding hvad angar
udvalgets sammensztning, som givetvis er i overensstemmelse med subspe-
cialets fordeling i landet nu, men som kunne tenkes at vere mindre hen-
sigtsmessig pa et senere tidspunkt. Niels Clausen gjorde opmeerksom pa,
at det havde varet diskuteret i udvalget, men at reglerne for udvalgets
sammens2tning kun har betydning i forbindelse med afstemninger og dek-
ning af rejseudgifter.

Fra informationsudvalget var der ingen kommentarer bortset fra, at Mel-
chior opfordrede alle til at stgtte udvalget m.h.p. ideer til udvalgets
aktiviteter.

Fra subspecialiseringsudvalget orienterede Krasilnikoff om, at man nu
er ved at lzgge sidste hand pd rapporten og at det er planen at indkal-
de til et ekstraordinert mede til dreftelse af rapporten.

P& vegne af specialistnevnets tilforordnede orienterede Else Andersen
om, at 12 personer var blevet tilkendt specialistanerkendelse i padia-
tri siden sidste generalforsamling.

Fra de evrige udvalg var der ingen kommentarer.

Vagn Holm orienterede om, at Nordisk Padiatrisk Forening har kongres i
1988 i Reykjavik og at kongressen i 1991 vil blive i Kebenhavn og at
professor Melchior har indvilget i at vare premsident.

Selskabets regnskab blev i Joes Ramsge Jacobsen's fravaer forelagt af
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Vagn Holm. Regnskabet blev godkendt. Kassereren stillede forslag om at
lade kontingentet stige til 500 kroner. Det blev vedtaget, at 100 kro-
ner af belgbet uendret skal ga til uddannelsesformal.

Fra uddannelsesudvalget var indkommet et forslag til @ndring af A-kri-
terierne for vurdering til undervisningsstilling. Uddannelsesudvalgets
forslag var et krav om at mindst 12 maneder af den pediatriske uddan-
nelse skal foregd pa& en B-afdeling eller pa en anden A-afdeling end
den, hvor man senere fik undervisningsstilling. Der var en lang debat
om dette punkt, hvor den s®rlige uddannelsesmessige verdi af at have
arbejdet pa en B-afdeling blev fremhzvet af nogle, medens andre gjorde
opmerksom pa, at der var "B-funktioner" til overflod pa alle landets
A-afdelinger pd n®r en enkelt undtagelse. Det blev herefter foresliet
at #ndre de nye udvidede A-kriterier, sdledes at man ngjes med at stil-
le krav om, at mindst 12 mdneder af den pediatriske introduktionsuddan-
nelse skal finde sted pA en anden afdeling end den, hvor man senere op-
ndr uddannelsesstilling. Der var overveldende flertal for denne formu-
lering.

Herefter fulgte valg til bestyrelsen. Henrik Sardemann og Ragnhild Dis-
sing var villige til genvalg. I bestyrelsen blev DBO representeret af
Ragnhild Dissing og YP af Segren Anker Pedersen. Til de 4 ledige plad-
ser valgtes ved skriftlig afstemning Henrik Sardemann, Jens Christof-
fersen, Karin Brostrem og Niels Michelsen. Vestermark og Pezrregaard
blev genvalgt som revisorer.

Til uddannelsesudvalget valgtes til 2 ledige YP-pladser Steffen Husby
og Anita Hansen.

Som specialistnzvnets tilforordnede genvalgtes Niels Christian Christen-
sen.

Krasilnikoff udtreder af Nordisk Pediatrisk Forening's styrelse i 1988.
Til aflesning indstillede DPS Niels Christian Christensen.

Der var ingen kommentarer under eventuelt.

Ref.: CARSTEN HEIIMANN
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INDTEGTER
Kontingenter, indgdende .....c.ccccueecocrcscens 89.650
til gode ..eieceitcccntsntnannncns 30.200

Diverse (tilskKud MuM.) ciceeesseosssscccanaaans 3.250
Tilskud til gOdE ceeeeereccecneanccsosccscnanns 24,946 148.046
UDGIFTER
Administration ...cececeecccearsccnnascosasanns 48.071
REJSET tvevessorssocorssscsssocccccccccsasasssos 45,446
MBABL .cvvveecvosnsoncacncssessssasoseasaaannanns 19.795
Kontingenter ...ccceeeeecececceocccscnscsccanns 10.425
Arbog, udgifter ..cicececccaerenonans 14.600

indtegter .cceeceeceecceennenns 12.000 2.600
UddannelseskonferenCe ..ceeeeececceccscossccnans 30.348 156.685
Resultat for renter ...ceeeesescencasccasecnsossssscncnnass - 8.639
Renteindtegter ...cevecereeeciecesnecnancnnccncnccocsnnans 3.655
RESULLAt tiveaeeencecosconsesescsssennsosoceancnnssasononas 4,984
FORMUE pr. 1.8.1986:
Girobeholdning seeecececcecsercesacncacaasanens 44,341
Kgbenhavns Handelsbank 4361-849760 ....0v0veees 134.112 178.453
Resultat for 1986/87 ..cccceeecoscccccnasesccsossscsananans - 4,984
FORMUE pr. 1.8.1987 ..cieceereccecscscccaacsoanannnossans 173.469
Som specificeres saledes:
Girobeholdning sececececcecscsecnceonceasoncnss 16.975
Kobenhavns Handelsbank 4361-849760 ............ 101.348
Tilgodehavender .cccecceeecececscecsancesaaananns 55.146 173.469
Bandlagt til efteruddannelsesfond:
Overfort fra 1986/87 ciecicerecncssssccsnnanens 59.447
Tilskrevet 1986/87 cceveeerocsncesccscanascanen 28.500
Anvendt, uddannelseskonference ...ceecececesees -30.348 56.599
Tilskud til gOdE seeeeecccereseravenccsssncnses 23.000 79.599
Kgbenhavn, den 13. august 1987 JOES RAMS@E JACOBSEN
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DANSK PEDIATRISK SELSKABS JUBILEUMSFOND
Regnskab for perioden 1.8.1986 - 31.7.1987

FORMUE pr. 1.8.1986
Kgbenhavns Handelsbank 4361-849752

Resultat 1986/87 ...cvvecenroacnnas
FORMUE pr. 1.8.1987 ...cccevesvnace

Som forefindes sdledes:

Kgbenhavns Handelsbank 4361-849752

Kebenhavn, den 13. august 1987

................. 1.259

................. 1.259

................. 20.430
................. 1.259

................. 21.689

................. 21.689

JOES RAMS@E JACOBSEN
kasserer
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BESTYRELSE, UDVALG m.v. UNDER DANSK PEDIATRISK SELSKAB
OG BESLEGTEDE ORGANISATIONER pr. 4. september 1987

BESTYRELSE

H. Sardemann, formand (1984), N. Michelsen, nestformand (1987), K. Bro-
strem, videnskabelig sekreter (1987), J. Christoffersen, kasserer
(1984), S. Anker Pedersen, faglig sekretzr (1985), Ragnhild Dissing
(1984).

UDDANNELSESUDVALG

K.E. Petersen, kursusleder og formand, K.W. Kastrup (1984), S. Husby
(1987), A. P=rregaard (1985), B. Djermes (1985), P.A. @stergaard (1985),
Chr. Koch (1986), Anita Hansen (1987), K. Wulff (1986).

§-14-UDVALG

G. Eg Andersen (1986) med E. Ryssing (1978) som personlig suppleant.
J. Haahr (1985) med T. Klinge (1985) som personlig suppleant.

J. Kamper (1985) med J. Christoffersen (1985) som personlig suppleant.

SPECIALISTNEVNETS TILFORORDNEDE I PEDIATRI
N.C. Christensen (1983) og E. Andersen (1986) med V. Holm (1978) og
B. Brock Jacobsen (1984) som suppleanter.

DIAGNOSEUDVALG
H. Sardemann (1979), G. Eg Andersen (1979), F. Ursin Knudsen (1984).

ALLERGIUDVALG
K. Wilken-Jensen, J.B. Andersen, P.A. @stergaard, 0. @sterballe (1979),
Chr. Koch (1979).

SCREENINGSUDVALG

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

HAMATOLOGI OG ONKOLOGIUDVALG
H. Hertz, J. Christoffersen (1978), J. Kamper (1978), B. Peitersen
(1978), M. Y¥Yssing (1982), N. Clausen (1985).

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

KNOGLEMARVSTRANSPLANTATIONSUDVALG
N.J. Brandt (1984), V. Faber (1984), F. Giittler (1984), N. Hobolth
(1984), H. Hertz (1984).

ERNERINGSUDVALG
B. Friis-Hansen, K. Brostrem, O. @sterballe.

INFORMATIONSUDVALG
J.C. Melchior, formand, E. Thamdrup, N.C. Christensen, K. Hjelt, Ole

Andersen.

U-LANDSUDVALG
F. Karup Pedersen, E. Andersen, G. Eg Andersen, P-E. Kofoed, K. Flei-
scher Michaelsen.

MEDLEMMER AF BESTYRELSEN I NORDISK PEDIATRISK FORENING
B. Friis-Hansen (1980), E. Andersen (1982), P.A. Krasilnikoff, J.C.

Melchior (1978), N. Hobolth, generalsekretzr.

REPRESENTANTER I DANSK MEDICINSK SELSKABS REPRESENTANTSKAB
P. Pazrregaard (1983), P.A. Krasilnikoff (1985), T. Klinge (1982).

REPRESENTANTER I DEN TVERFAGLIGE MYELOMENINGOCELEGRUPPE
B. Zachau-Christiansen (1983).
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REPRESENTANTER I FORENINGEN FOR FAMILIEPLANLEGNING
B. Friis-Hansen, N.E. Skakkebzk (1984).

DANSKE B@RNELEGERS ORGANISATIONS BESTYRELSE
R. Dissing, formand, J. Ramsee Jacobsen, N. Michelsen, kasserer. Inger

Pelck er suppleant.
YNGRE PEDIATERES BESTYRELSE

S. Anker Pedersen, formand, K. Wulff, C. Rechnitzer, K. Nergaard Han-

sen.
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NYE MEDLEMMER I DANSK PZDIATRISK SELSKAB 1986/87
Steffen Husby, Odense Lisbeth Tranebjerg, Roskilde

Jes Reinholdt Petersen, Hvalso Elisabeth Wever, Charlottenlund
Seren Stevring, Charlottenlund

Udmeldte af DANSK PEDIATRISK SELSKAB 1986/87

Lene Henrichsen, Lyngby Inge Grethe Winslew, Canada
Kirsten Lykke Nielsen, Holbzk
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