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Selskabets 658. Videnskabelige made 6. oktober 1995.
Meadeemne: PERINATOLOGI

Medet er tilrettelagt og ledes af N.J. Secher og O. Pryds.

Fetal misdannelsesdiagnostik. Vibeke Brocks. Ultralydsafdelingen, Rigshospitalet.

TRH behandling til forebyggelse af RDS. Gorm Greisen. Neonatalklinikken,
Rigshospitalet.

IVF og flerfoldsgraviditeter. Jens Langhoff-Roos. DSI.

Tvillinggraviditet - med ded af den ene tvilling. Ingrid Randbel], Henrik Nyholm.
Obstetrisk afdeling, Rigshospitalet.

Hvad ved vi om effekten af antibiotika til forebyggelse og behandling af truende
praterm fadsel ? Rikke Helmig. Obstetrisk Afdeling, Arhus Kommunehospital.

Neonatal immun thrombocytopeni. Jes Reinholdt, S. Petersen, E. Taaning, J. Bock.
Neonatalklinikken og Obstetrisk Afdeling, Rigshospitalet og Klinisk Immunologisk
afdeling, Glostrup.

Hyppighed af indlzggelser pa neonatalafsnit i Frederiksborg Amt og i Fyns
Amt. Helle Andersen. Barneafdelingen, Hillered.

Makrongringsstoffer i human mealk fra medre som har fadt fer terminen. Jan
Fark, L. Skafte, S. Petersen, B. Peitersen, K.F. Michaelsen. Kvindemalkcentralen,
Rigshospitalet, Hvidovre, Glostrup, Hillerad.

Forzldreholdning til behandling af ekstremt tidligt fedte bern. S. Munck, L.
Skov, A. Sylvest, W. Schmelling, S. Jonassen, L. Petersen-Bjerregérd, B. Peitersen.
Neonatalafdelingen, Hvidovre.

Cirkulerende ICAM-1 i forbindelse med neonatal sepsis. Anita Hansen.
Beorneafdelingen, Holbaek.

Efterunderssgelse af bern med fedselsvagt mindre end 1500 g i Nordjyllands
Amt. Jens Schaarup. Bameafdelingen, Alborg.

Intrakranielle bledninger af ukendt drsag hos mature barn i Nordjyllands Amt.
A.S. Hejberg, F. Ebbesen, E.B. Lund, H. Agerholm. Berneafdelingen, Alborg.

# Abstract ikke fremsendt.



FOTAL MISDANNELSESDIAGNOSTIK
Vibeke Brocks (Ultralydkliniken, Juliane Marie Centret.

Rigshospitalet)

Udviklingen i ultratydteknik har tilladt bedre billeddannelse og dermed bedre fatal diagnostik af fotale misdannelser.
Imidlertid er der problemer knyttet til anvendelsen af diagnostikken. Pravalencen af misdannelser i fatallivet er delvis
ukendt. Det spektrum, der ses, er ferst ved at blive kortlagt, og det viser sig at vaere forskelligt fra det postnatale. Nogle
malforationer vil ende som aborter eller intrauterint dede, og nogle malformationer kendt fra det postnatale
sygdomsbillede kan endnu ikke iden-tificeres pranatalt.

Ultralyddiagnostik af misdannelser er ikke som blodprove-svar sorthvidt, men afth@ngig af det anvendte udstyr, men
hovedsagelig af undersegemes dygtighed og treening samt supervision, med andre ord _organisation. Endvidere er
kvalitetskontrollen af undersegelsen afhangig af grad af opfelgen, kvalitet af fetal patologi og pdlidelig registrering af
falsk positive/ falsk negative.

Der har veret en debat om, hvorledes man bedst udnytter ressourcerne til pdvisning og diagnosticering af misdannelser.
Der foreligger 2 randomiserede studier (1,2) hvoraf det fremgir, at screeming for misdannelser med ultralyd er
afhangig af kvaliteten, idet det i det finske studie (1) viste sig "cost-effective” at screene med ultralyd, hvorimod det i det
amerikanske multicenter-studie ikke viste sig at vare tilfeldet. Imidlertid var det i dette studie siledes, at de deltagende
"tertizr'-centre havde resultater pd linje med de skandinaviske, mens de "non-tertizre” centre fandt meget £
malformationer.

I vort eget materiale (3) viste screening af lavrisikogruppe i et tertizr-center 0.36 % misdannelser i 2. trimester og 0.22
% i 3. trimester. De misdannelser, der diagnosticeredes tidligt, var fortrinsvis svare centralnervesystem-misdannelser,
svare urinvejsmisdannelser og bugvagsdefekter, de misdannelser der diagnosticeredes sent, og som blev overset, var
fortrinsvis mere benigne tilstande, ofte atresier og lignende.

Sensitiviteten for non-kardielle malformationer var 54.2 i 2. trimester, hvorimod den for kardielle var < 20 %. Betydende
falsk positiv rate var i dette materiale O, hvilket er karakteristisk for de fleste tertir-centre. Der er dog eksempler pa
regjoner, hvor screening for kardielle malformationer har vist sig effektiv.

Urinvejsmisdannelser har i flere undersegfser vist sig at vare paviselige, men forst i vasentlig grad i 3. trimester.
Resultater af undersegelse pd indikation i tertizercentre (som eksempel fosterekkokardiografi) har hej sensitivitet og
specificitet. Imidlertid viser register-baserede undersegelser, at pavisning af misdannelser er hgjere og tidligere ved
egentlig screening end ved scanning pd indikation (4,5).

Ridgivning og opfalgen af de gravide, hvor misdannelser pavises, er et meget vassentligt og noget overset punkt i hele
problem-stillingen, og det varetages efter forfatterens mening bedst i et specialiseret perinatait team.

Referencer:

1. Saari-Kemppainen A, Karjalainen O, Ylostalo P, Heinonen OP. Fetal anomalies in a controlled one-stage ultrasound
screening trial. J Perinat Med 1994 22: 279-89.

2. Ewigman BG , Crane JP, Frigoletto FD, LeFevre ML, Bain RP, McNellis D: Effect of prenatal ultrasound screening on
perinatal outcome. N Engl J Med 1993 329 ; 821-7

3. Vibeke Brocks, Jens Bang .Routine Examination by Ultrasound for the detection of Fetal Maiformations in a Low Risk
Population. Fetal Diagn Ther 1991 ; 6: 37-45.

4. Roberts AB: Hampton E, Wilson N: Ultrasound detection of fetal structureal abnormalities in Auckland. N Z Med J
1993; 106 441-3.

5. Bernaschek G, Styempflen I, Deutinger J. The value of sonographic diagnosis of fetal malformations: different results
between indication-based and screening-based investigations. Prenat Diagn 1994 14;807-12.
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Flerfoldsgraviditeter (3+)
Jens Langhoff-Roos, Dansk Sygehusinstitut

I 1993 er hyppigheden af trillinger+ i Norden fem gange hejere end i midten af halv-
fierdserne. I dette tidsinterval er antallet af fedende over 30 ar ogsd steget, hvilket bidrager
til en stigning i antallet af flerfoldsgraviditer. Imidlertid er 50-70 % af stigningen fordrsaget
af behandling af infertilitet. I perioden 1990-93 (Sverige) er nzsten 90 % forlast ved sectio,
3 % til termin og 20 % for 30 uger. Montaliteten er 5 gange hgjere end ved enkeltgravi-
diteter. Desuden forekommer cerebral parese med en hyppighed, der indebzrer, at en kvinde
med en trillinggraviditet har en 5 % risiko for at f4 et barn med dette handicap.

"



TVILLINGGRAVITET - MED D@D AF DEN ENE TVILLING 12. ELLER 3. TRIMESTER.
Ingrid Randball Petersen og Henrik Nyholm. Obstetrisk afdeling Rigshospitalet.

Forlgbet af 9 tvillingegraviditeter med antepartum intrauterin ded i 2. eller 3. trimester prasenteres.

Metode: Retrospektiv opgerelse af kvinder med tvillingegraviditet, der i perioden 1/1-91 til 31/12-
94 har fedt pa afd. Y, RH.

Resultater: Ud af 10.980 fedsler i perioden, var 264 dokumenteret som flerfoldsgraviditer efter 16.
uge. 9 (3,4%) var kompliceret med intrauterin ded efter |. trimester. Dedsarsagen kunne i 3 tilfelde
tilskrives tvillingetransfusionssyndrom, i 1 tilfelde svaer IUGR , i 4 tilfelde placentainsuficiens.
Specifik dedsirsag kunne ikke pavises i ét tilfelde.

Gennemsnitsalderen for mgdrene var 29 (22 -36 )ar. 5 var 1.para, 4 var 2. para. 7 var spontant
gravide, 2 IVF gravide.Med hensyn til andre graviditetskomplikationer havde én let prazeklampsi, én
havde pragestationel diabetes, og 3 bledte i graviditeten. Ingen patienter havde
koagulationsforstyrrelser Den intrauterine ded indtradte i uge 30 +3(19. - 38 + 3).

Forlesning sker i uge 31 + 6 (26 + 4 - 38 + 5). 3 fader vaginalt spontant, 5 ved elektivt sektio, og en
ved akut sektio.

Fodselsvagt af den levende tvilling er 1621(840- 3000) g .Fodselsvagt af den dede 1241 (310-
2030)g.

Placenta var 1 5 tilfalde monochorisk, 3 tilfelde dichorisk , ubestemt i ét tilfelde. Alle var
diamniotiske. 5 ud af 9 dede fostre fik foretaget sektion, 4 havde ingen malformationer, et barn
havde ganespalte.

8 ud af 9 levende fadte bern kunne udskrives raske til hjemmet eller flinke til hjemsygehus. Et barn
fodt i uge 26 + 4 dede af sver RDS 2 degn gammel.

Konklusion: Prematuritet er det starste problem for den overlevende tvilling. Den dede tvilling
medfarer oftest ingen problemer 1 sig selv. Undtagelse herfra er hvis dedsarsagen er
tvillingetransfusionssyndrom, hvor man ber forlase inden den overlevende "stuck twin" bliver for
truet.

Carlson and Towers. Obstet Gynecol 1989;73:685-9.

Cherouny et al. Obstet Gynecol 1989;74:318-29.
Kilby et al Obstet Gynecol 1994;84:107-9.
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HVAD VED VI OM VERDIEN AF ANTIBIOTIKA TIL FOREBYGGELSE O0OG
BEHANDLING AF TRUENDE FOR PREATERM F@DSEL ?

Rikke Bek Helmig, Forskningslaboratoriet, Gynzkologisk Ob-
stetrisk afd Y, Arhus Kommunehospital.

Med udgangspunkt i The Cochrane Pregnancy & Childbirth Database
gennemgaes resultaterne af randomiserede, kontrollerede
unders¢gelser, hvor vardien af antibiotisk behandling i
forbindelse med pr=term f¢dsel er dokumenteret. Resultaterne
bliver gennemgdet for preterm f¢dsel uden vandafgang og
preterm, primer vandafgang. Desuden vil der blive lagt speciel
vagt pA undersg¢gelser, hvor gravide kvinder koloniserede med
gruppe B streptokokker (GBS) indgAr.

Resultaterne af de omtalte undersg¢gelser konkluderer bl.a. at
latenstiden fra kvinden presenterer sig i prazterm f¢dsel til
barnet f¢des er signifikant ¢get ved brug af antibiotika. Da
prezmaturitet nok i h¢jere grad end infektion er bestemmende for
det nyfgdte barns prognose, vil der vare indikation for antibi-
otisk behandling. Resultaterne viser da ogsa, at antibiotisk
behandling i forbindelse med praterm, priﬁer .vandafgang
nedsztter morbiditeten men ikke mortaliteten blandt de nyfé¢dte.
Ved prazterm f¢dsel wuden vandafgang medf¢rer antibiotisk
behandling ingen signifikant =ndring af hverken morbiditet
eller mortalitet.

For kvinder koloniserede med GBS er resultaterne entydige. Da
infektion af det nyf¢dte barn medfgrer stor morbiditet og
mortalitet anbefales behandling med antibiotika. Til sidst vil
forskellige behandlingsstrategier for forebyggelse af GBS
sepsis blive gennemgaet.
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NEONATAL IMMUN THROMBOCYTOPENL

J. Reinholdt*, S. Petersen*, E. Taaning***, J. Bock**. (Neonatalklinikken*, Gynakologisk-
Obstetrisk afdeling* Juliane Marie Center, Rigshospitalet samt Klinisk Immunologisk
afdeling*** KAS Glostrup).

1 en retrospektiv undersogelse af de sidste 10 érs tilfelde med neonatal immun thrombocyto-
peni (NIT) pé Rigshospitalet blev kliniske og immunologiske data for 90 nyfodte samlet.
Bormene fordelte sig i 3 grupper. 36 (grp 1) skyldtes HPA-1a immunisering, 30 (grp 2) var
forarsaget af andre thrombocytantistoffer, mens der var tale om maternel autoimmun
thrombocytopeni i 24 tilfelde (grp 3). Vi fandt at HPA-1a immunisering var den hyppigste
arsag til neonatal alloimmun thrombocytopeni (NAIT) og at HPA-5b immunisering var den
nasthyppigste arsag. Der fandtes en signifikant hejere frekvens af HLA antistoffer i grp 2
hvilket tyder pa at HLA antistofTer i sig selv kan foranledige NAIT. Laveste thrombocyttal
var signifikant lavere i grp | sammenlignet med de to andre grupper og der blev i denne
gruppe udfert flest udskifiningstransfusioner. Udskiftningstransfusion var szrdeles effektiv
1 disse tilfzlde med hurtig og vedvarende nommalisering af thrombocyttallet. | vores materiale
fandtes kun 2 bem med intracraniel h&morrhagi i grp 1. Dette er betydeligt lavere end de tal
der er opgivet i litteraturen, og afspejler maske det faktum at tidlig udskiftningstransfusion

kan reducere mortalitet og morbiditet i1 de alvorligste tilfalde af NIT.
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MAKRONZARINGSSTOFFER | MODERM ALK FRA MODRE DER HAR FODT FOR 32.
GESTATIONSUGE.

J. Feerk, L. Skafte, S. Petersen, B. Peitersen, K.F. Michaelsen
(Kvindemalkscentralen, Hvidovre Hospital & Neonatalafd. Hvidovre, Rigshospitalet,
Glostrup og Hillerad).

Formdl: analysere makrongeringstoffer i modermeelk fra medre, der har fadt for 32.
gestationsuge.
vurdere vaerdien af preematur modermeelk i forhold til ESPGANSs erneerings-
rekommendationer.

Metode: 46 medre og 238 meelkeprover indsamlet med 1 uges mellemrum fra 1 uge
efter fadslen. Infrared analyse af melkens protein, kulhydrat og fedt-
indhold. Energiindholdet beregnet.

Resultater:
Weeks 0-2 3-4 5-6 7-8 9-10
a.d.
Protein 1,9 1.4 1.3 1,2 1.2
Kuydrat | 7,1 7.3 7.4 7.3 7.2
Fedt 3.8 4.5 4,5 4.5 4,6
Energi 74 77 77 77 78

Konklusion: Det hgje fedtindhold i preematur modermeelk fra 2 uger efter fedslen
oger energiindholdet betydeligt. Et energibehov p4 130 kcal/kg kan
sdledes daekkes ved at indtage 165 - 170 ml modermeelk/kg.

Over halvdelen af malkepreverne indeholdt tilstraekkeligt protein til
at deekke proteinbehovet pd 3 g/kg ved et indtag pd 200 mi/kg.
Ca. 40 % af meaelkeproverne indeholdt mindre end 1,5 g totalt
protein/100 ml.

Medre med lavt proteinindhold i maelken kan kun identificeres ved
jeevnlig maling af proteinindholdet.

15



FORELREHOLDNING TIL BEHANDLING AF EKSTREMT TIDLIGT F@DTE BORN.
S. MUNCK, L. SKOV, A. SYLVEST (psykolog), W. SCHMELLING
(sygeplejerske), S. JONASSEN (socialrddgiver), L. PETERSEN-
BJERREGARD og B. PEITERSEN.

Neonatalafdelingen, Hvidovre Hospital.

Resumé

Formdl: At undersege forzldres holdning til granserne for
behandling af deres ekstremt tidligt fedte barn og til hvem,
der skal tage beslutningerne omkring behandlingen.

Design: En spergeskemaundersegelse med skemaer udsendt til
forzldre til ekstremt tidligt fedte bern indlagt umiddelbart
efter fedslen pa Hvidovre Hospital i perioden 1/1 1992 til 30/6
1994.

Materiale: Der indgik ialt 58 bern i undersegelsen, heraf har
14 borns. forzldre ikke besvaret skemaerne. Af de resterende 44
bern var 36 levende og 8 dede pd undersegelsestidspunktet.
Resultater: 1) Praktisk taget alle foraldre.til ekstremt
tidligt fadte bern enskede ikke nedre graznser for vagt og alder
for ivarksattelse af behandling. Foraldrenes holdning var pa
dette omrade ikke i overensstemmelse med Det Etiske R&ds
anbefaling i et debatopleg fra 1994.

2) Ca. halvdelen af forzldrene enskede medindflydelse i
beslutningsprocesserne omkring start og opher af behandlingen,
og var sdledes i langt hejere grad end forventet interesseret i
medansvar omkring disse svare beslutninger. Forzldrenes
holdninger var pd dette omrdde i overens-stemmelse med Det
Etiske Réd; ;nbefaling.
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RESUME TIL ARBOG FOR DANSK PAEDIATRISK SELSKAB

CIRKULERENDE ICAM-1_| FORBINDELSE MED NEONATAL SEPSIS

Anita Begtrup Hansen
Henrik Verder

Poul Staun-Olsen
Holbak CS

clCAM-1 er et molekyle, som optreeder tidligt i den inflammatoriske proces, som et
lokalt respons pa tilstedevaerelsen af antigener.

Idag benyttes CRP, som paraklinisk parameter for om neonataie har sepsis.

Teorien er at stigninger i cICAM-1 optraeder tidligere end stigninger i CRP hos
neonatale med sepsis.

P& Holbaek bgrneafdeling undersgges alle neonatale, som mistaenkes for sepsis bade
for CRP og cICAM-1 niveau. Malet er at undersgge ialt 100 bermn.

Allerede ved gennemgang af de farste 24 patienter kan vi registrere, at ciICAM-1 stiger
i 8 sygdomstiltaelde, hvor CRP er normal (falske negativ), som udtryk for at ciICAM-1
har en hgjere sensitivitet end CRP.

17



INTRACRANIELLE BL@DNINGER AF UKENDT ARSAG HOS MATURE B@RN I
NORDJYLLANDS AMT.

A.S.Hojberg, F.Ebbesen, E.B.Lund & afdelingsfysioterapeut
H.Agerholm (Borneafdelingen & rentgenafdelingen Alborg Syge-
hus) .

Intracranielle bledninger (ICH) hos mature bern er sjzldne. De
forekommer ogsd i tilfalde, hvor der ikke kan pdvises risiko-
faktorer. Bernenes prognose pa langt sigt er stadig usikker.

I Nordjyllands Amt blev der i 7 ars perioden jan.86-dec.92
diagnostiseret symptomatisk ICH indenfor de 2 forste levemdne-
der hos 10 mature bern. Arsagen til bledningen var ukendt hos 7
og disse bern blev fulgt i en prospektiv follow up underssgelse
med gentagne UL- og CT- undersegelser af cerebrum (+/- kon-
trast) samt i 1994 MR us. Deres psykomotoriske udvikling blev
fulgt i gennemsnitligt 53 maneder ved gentagne undersegelser
hos lage og fysioterapeut. Alle fik foretaget en standardiseret
motorisk-perceptuel-udviklingstest (MPU-test) efter 16-79
maneders forleb.

Bledningerne var lokaliseret til germinal matrix hos 2,
plexus choroideus hos 1, thalamus hos 2 og occipitalregionen
hos 2 og 6 af de 7 havde intraventrikular bledning {(IVH). Symp-
tomdebut spredte sig fra 1. til 35. levedsgn. Det hyppigste
symptom var kramper/anfald.

Alle bern overlevede. De seks bern med IVH udviklede
hydrocephalus og fik anlagt ventriculo-peritoneal shunt. Tre
havde normal psykomotorisk udvikling. Fire havde afvigende
psykomotorisk udvikling : én havde en let hemiparese og epilep-
si og tre fandtes psykomotorisk retarderede.

Hos ét af bernene viste CT- og MR- scanninger sent i
forlebet en, ikke tidligere erkendt, aneurysmatisk ectasi af
basilarisarterien. Efter eksklusion af denne patient, fandt vi
en incidens for ICH af ukendt atiologi pd 1.6 per 10000 leven-
defedte mature bern i Nordjyllands Amt.

Vi konkluderer, at prognosen var forholdsvis god, pa trods
af at 6 ud af 7 fik hydrocephalus. MR scanning ber vare en del
af undersegelsesprogrammet, specielt med henblik p& diagnostik
af vaskulazre malformationer

18



Selskabets 15. efteruddannelsesmede 7. oktober 1995
Medeemne: PERINATOLOGI

Madet er tillrettelagt og ledes af N.J. Secher og O. Pryds.

Fetal Doppler ultrasonography - an update. Dr. John Kingdom. Dept. Obstetrics,
University College Hospital, London.

Hypoxic-ischemic brain damage - pathogenesis and treatment. Professor David
Edwards. Dept. Neonatology, Hammersmith's Hospital, London.

Intrauterine sibling rivalry in monochorial twins. Professor Nicholas Fisk. Dept.
Fetal Medicine, Queen Charlotte's Hospital, London. :

Metabolic adjustments after birth. Dr. Jane Hawdon. Dept. Neonatology,
University College Hospital, London.
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Selskabets 659. Videnskabelige mede 1. December 1995.
Madeemne: GASTROENTEROLOGI

Maedet er tilrettelagt og ledes af P.A. Krasilnikoff

Forekomsten af coeliaki i Danmark og Sverige. B. Weile, K. Nivenius, B. Cavell,
P.A. Krasilnikoff. Bomeafdelingerne, Gentofte, Hvidovre og Lund.

Forekomsten af gliadin antistoffer hos danske bsrn med coeliaki. S. Bodé, B.
Weile, P.A. Krasilnikoff, E. Gudmand-Hayer. Bemeafdelingen og gastroenterologisk
afdeling, Gentofte.

Tyndtarmsbiopsi. Anvendelse af en peediatrisk Watson kapsel kombineret med
indgift af Cisaprid. K. Hjelt. Berneafdelingen, Holbaek.

Tarmfloraen i 1. levear. L. Hejer, M. Tvede. Borneafdelingen, Gentofte og
Mikrobiologisk afdeling, Rigshospitalet.

Eosinofil gastroenteritis: klinisk billede, forlsb og behandlingsforslag (to
sygehistorier). S. Husby. Berneafdelingen, Odense.

Erfaring med perkutan endoskopisk gastrostomi. K. Kok, D. Wiuff Nielsen, M.
Hougaard, L. Onsgaard, K. Fleischer Michaelsen, Padiatrisk Emaringsenhed,
Rigshospitalet og A. Perregaard, Bameafdelingen, Hvidovre.

Forekomsten af Heliobacter pylori hos bern. V. Wewer, L. Percival Andersen, A.
Gemow, A, Perregaard, P. Matzen, P.A. Krasilnikoff. Berneafdelingen, Patologisk
afdeling, Gastroenterologisk afdeling, Hvidovre og Mikrobiologisk afdeling,
Rigshospitalet.

Forekomsten af kroniske inflammatoriske tarmsygdomme hos bera i
Kebenhavns Amt. E. Langholz, P. Munkholm, V. Binder, P.A. Krasilnikoff.
Gastroenterologisk afdeling, Herlev og Berneafdelingen, Hvidovre.

Karakterisering af humane gastrointestinale mastceller, specielt m.h.t.
inflammatorisk tarmsygdom. S. Husby, P. Shah, T. Engberg Damsgérd, H. Nielsen,
P.O. Schietz. Barneafdelingen, Arhus.

Effekten af ciclosporin til behandling af granulomates colitis ved kronisk
granulomates sygdom. T. Herlin, S. Husby. Berneafdelingen, Odense.

# Abstract ikke fremsendt.
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FOREKOMSTEN AF COELIACI I DANMARK oG SVERIGE.

B. Weile, K. Nivenius *, E. Grodzinsky.#, T. Skogh.#, R.
Jordal.+, B. Cavell.* & P.A. Krasilnikoff.§. (Borneafdelingerne
ved KAS Gentofte, * Universitetssygehuset i Lund og § Hvidovre
Hospital, samt # Immunologisk Afdeling ved Universitetessygehu-
set 1 Linképing og + Klinisk Biokemisk Afdeling, KAS Gentofte).

Coeliaci er sjzlden blandt danske born. Incidensen er stabilt
lav pd ca. 0.1 per 1000 nyfedte. I Sverige stiger incidensen og
er hejest i Sydsverige pd& omkring 3.5 per 1000 nyfodte — eller
30-40 gange over den danske incidens. Vi har foretaget underso-
gelser af coeliaci-diagnostik p& bern i Kobenhavns Amt og i
Lund og vist en ens biopsi-diagnostisk aktivitet vedrerende de
born, hvor diagnosen senere kan afvises. Vi kunne konfirmere
mistanken om en statistisk signifikant hojere forekomst af
coeliaci blandt svenske born. Forskellen i incidens kunne ikke
forklares ved diagnostisk smeleri i Danmark, idet der til dia-
gnosticering arf én coeliaci-patient mitte foretages tyndtarms—
biopsi pd& ca 16 bern, mod p§ blot 2-3 svenske born. Alder ved
diagnosen var ca 5 &r hos danske bern mod ca 1% &r hos svenske
born. - Vi har ved tidligere kostundersegelsen pdpeget, at ind-
holdet af gluten i den svenske smabarnskost er signifikant ho-
jere end i den tilsvarende danske. - Vi mistanker, at det store
glutentilbud i1 kosten til de meget smi svenske bern, kan vare
ar betydning for den pdviste forskel i1 fremtoning og dermed i
den forskellige diagnostik arf coeliaci pa de to sider af
@resund.

For om muligt at forklare denne forskel yderligere har vi
foretaget en screeningsundersegelse af danske bloddonorer med
Anti-Gliadin- og Anti-Endomysium-antistoffer. I alt 1573 raske
danske bloddonorer blev screenet og resultaterne blev sammen-
lignet med en undersegelse udfort pd 1865 svenske bloddonorer.
Klinisk Immunologisk Afdeling ved Universitetet i Linkoping
udforte analysearbejdet pd begge undersoegelser. Genetisk be-
tragtes de to populationer som ens. Den danske donorpopulation
viste sig at afvige fra den svenske ved en signifikant sterre
kvindedeltagelse og en hejere alder.

I modsetning til resultaterne fra bernene fandt vi en ens
forekomst af forhejede antistoffer mod gluten i begge donor-
populationer. Vores diskussion er som folger:

1) Kan den ens serologiske forekomst blandt bloddonorer direkte
relateres til en klinisk forekomst af sygdommen coeliaci ?

2) Er vores donorpopulationer for forskelllige -~ selv om anti-
stofferne forekommer ens fordelt ? (Der kunne f.eks. vere "for-
svundet" flere syge svenskere fra den raske population pga op-—
lagte kliniske coeliaci~symptomer!)

3) Kan vores hypotese om at det hejere glutenindhold i kosten
forer til en eget risiko for synlig sygdom hos de genetisk
disponerede holde ?

4) - og hvis ja, er der da en speciel vulnerabel periode ?

De kommende &rs studier m3 afslere, om den fra 1983
ekstra glutenberigede svenske smiabarnskost forer til en hojere
forekomst af coeliaci, eller om den kun ferer til en *"tidlig
afslering" arf alle coeliaci-disponerede (dvs beorn).

Fortsatte epidemiologiske studier p3 udvalgte, men mere
sammmenlignelige danske og svenske populationer, kan fore os
videre mod en mulig forklaring p& de helt markante forskelle i
forekomst og fremtoning arf coeliaci mellem Danmark og Sverige.



FOREKOMSTEN AF GLIADIN-ANTISTOFFER HOS DANSKE BORN MED CQLIAKI.
S. Bodé, B. Weile, PA. Krasilnikoff, E. Gudmand-Heayer.{1)

Formal: At vurdere gliadin-antistof testens anvendelighed hos bern m.h.p.

1)} screening og diagnostik af celiaki, 2) opfelgning af den glutenfrie disets effekt.
Metode: Bestemmelse af specifikke (IgA og 1gG) antistoffer mod gliadin i serum ved
en DIG-ELISA test (2). Greensevardier: IgA = 10.5mm og IgG = 14mm. Patienter:
Ad 1) 191 konsekutive bern henvist til tyndtarmsbiopsi pd mistanke om celiaki. 117
drenge og 74 piger. Aldersmedian(ratio): 2.75(0.3-15.1)4r. Fjorten{7.3%]) viste sig
at have celiaki. Ad 2) 47 bern med behandlet celiaki. 18 drenge og 29 piger.
Aldersmedian(ratio): 11.8{1-17.9)&r. Fjorten af disse pd glutenprovokation.
Resultater: Ad 1) For gliadin-antistof testen fandtes: sensitivitet = 86%, specificitet
= 99%, positiv predictive veerdi = 92% og negativ predictive vaerdi = 99%. Der
fandtes kun overlap mellem gruppen af celiakipatienter og de evrige i omrédet
omkring graensevardierne. Ad 2} P& den glutenfrie diset fandtes sign. fald i IgA
og/eller 19G hos alle. Hurtigst fald i IgA, idet 78% normaliseredes efter 2 mdr. og
alle efter % &r. Vedr. IgG normaliseredes 22% efter 2 mdr. og alle efter 8 mdr.
Under glutenprovokationen sds sign. stigning i IgA og/eller igG hos 85%. For de
flestes vedkommende ss stigningenindenfor normalomridet. Konklusion: 1) Gliadin
antistof testen er brugbar til screening og udveelgelse af bern, som skal underseges
med tyndtarmsbiopsi. 2) Testen er anvendelig til monitorering af den glutenfrie

dieets effekt hos bern med ceoliaki.

Referencer: (1) Bodé S, Weile B, Krasiinikoff PA, Gudmand-Heyer E. The diagnostic value of the gliadin antibody test in celiac
disease in children: A prospective Study. J pediatr Gastroenterol Nutr 1993:17;260-264.

(2) Friis SU. Gudmand-Heyer E. Screening for cosliac disease in adults by simultaneous determination of IgA and IgG ghadin
antibodies. Scand J Gastroenterol 1986:21:1058-62.

{3) Bodé S, Gudmand-Heyer E. Evalutation of the gliadin antibody test for diagnosing coeliac disease. Scand J Gastroenterol
1994:29;148-152.



EOSINOFIL GASTROENTERITIS: KLINISK BILLEDE, FORLZB OG BEHANDLINGS
FORSLAG
S.Husby, Berneafdeling H, Odense Universitetshospital og Berneafdeling A, Arhus Kommu
nehospital.

Eosinofil gastroenteritis er en sjzlden sygdom, der er karakteriseret ved eosinofili i ventrikel-
tarmslimhinden. Der forekommer tre typer: affektion af slimhinden (1), af muskellaget (II) og
af subserosa (III). Mindre bern er typisk beskrevet med tegn pA atopi og fedevareallergi, i
modstning til sterre bern og voksne. To sygehistorier hos bern illustrerer det kliniske billede.
1) To ar gammel dreng med darlig trivsel, der blev indlagt akut med tyndtarmsperforation og
fik foretaget en Japarotomi lukning af perforationen. Han havde svar perifer eosinofili (2,46/nl,
+25sd) og ved tyndtarmsbiopsi fandtes eosinofili i slimhindens fulde tykkelse. Der fandtes pos.
RAST for melk, &g, fisk, soya og rug. Drengen blev sat pa dizt uden malk, &g og fisk,var
efterfolgende symptomfri og kom i trivsel (-2SD til -0,5SD). Re-biopsi 18 maneder senere
viste normaliserede forhold i tyndtarmslimhinden. Fedemidlerne kunne gen-introduceres uden
symptomer.

2) 13 ar gammel tidligere rask pige, der gennem 4 maneder havde vandtynde diareer uden blod
og en enkelt episode med urticaria. Biopsier fra rektoskopi og colonoskopi viste svar eosinofil
infiltration. To ugers prednison-kur fik prompte symptomerne til at forsvinde, men med recidiv
umiddelbart efter aftrapning. For at undgd steroid-bivirkninger forsegtes behandling med
olsalazin i 4 maneder. Symplomerne svandt efter tre uger og recidiverede prompte efter
seponering 4, 6 og 12 maneder senere. Efter yderligere 12 maéneder kunne olsalazin-
behandlingen seponeres uden recidiv.

Behandlingsplan af eosinofil gastroenteritis kan foreslas at bestd af diztforseg ved tegn pa
atopi og fedevareallergi, ellers kortvarig steroidkur og evt. behandlingsforseg med anti-
inflammatorisk praparat som salazopyrin eller analogt przparat.
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KARAKTERISERING AF HUMANE GASTROINTESTINALE MASTCELLER, SPECIELT
M.H.T. KRONISK INFLAMMATORISK TARMSYGDOM.

P. M. Shah, T.E. Damsgérd, H.V. Nielsen, P.O. Schietz & S. Husby, Berneafdelingen, Arhus
Kommunehospital.

Mastceller findes spredt i luftvejene og mavetarmkanalen og har betydning i allergiske
sygdomme og infestationer. Mastceller udskiller en rekke mediatorer, sisom histamin,
serotonin, tryptase, heparin, og desuden cytokiner som IL-4, IL-5, IL-6, IL-8 og TNF-c.
Mastceller har varet associeret med kronisk inflammatorisk tarmsygdom, med marginalt
forhajet antal i tarmslimhinden ved colitis ulcerosa og Mb. Crohn, men tilsyneladende med
markant foreget udskillelse af mediatorer i forhold til kontrol-praparationer. Imidlertid har der
varet fortolkningsmaasige problemer, fordi det hidtil ikke har varet muligt at oprense
mastcellerne til en given renhed.

Vi har udviklet en metode til oprensning af humane gastrointestinale mastceller fra enzyma
tisk disperserede celler fra ventrikel- og colonvav.Metoden benytter sig af positiv immuno-
magnetisk selektion af cellerne med magnetiske kugler (Dynabeads) koblet til antistof mod
overflade-antigenet c-kit receptor (CD 117). Denne procedure gav mastceller, der var >80%
rene. Cellerne var levedygtige for mere end 85% vedkommende og reagerede funktionelt fuldt
ud tilfredsstillende med histamin-udskillelse efter eksponering for calcium-ionoforen A23187
og for anti-IgE. Denne oprensningsprocedure af humane gastrointestinale mastceller kan blive
et vardifuldt redskab til en bedre forstdelse af mastcellens rolle i kronisk inflammatorsk
tarmsygdom.
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Selskabets 16. efteruddannelsesmade 2. December 1995
Medeemne: GASTROENTEROLOGI

Madet er tillrettelagt og ledes af P.A. Krasilnikoff

Darlig trivsel hos bern set fra et gastroenterologisk synspunkt. P.A. Krasilnikoff.
Bormeafdelingen, Hvidovre.

Endoskopi af bern

a) information, sedation/anastesi. V. Wewer. Barneafdelingen, Hvidovre.

b) evre gastrointestinal endoskopi, herunder ERCP. P. Matzen. Gastroenterologisk
afdeling, Hvidovre,

c¢) coloskopi. P. Matzen. Gastroenterologisk afdeling, Hvidovre.

Billeddiagnostik i den pzdiatriske gastroenterologi. C. Strandberg, B. Weile.
Rontgenafdelingen og Berneafdelingen, Gentofte.

Gastrointestinal mucus - hvad ger det godt for ? A. Paerregaard. Bemeafdelingen,
Hvidovre.

Behandling af kroniske inflammatoriske tarmsygdomme.
a) medicinske aspekter. P.A. Krasilnikoff. Berneafdelingen, Hvidovre.
b) kirurgiske aspekter. S. Biillow. Gastroenterologisk afdeling, Hvidovre.
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Selskabets 17. efteruddannelsesmede 5. Januar 1996
Mgdeemne: DE SMA HANDIKAPGRUPPER

Medet er tillrettelagt og ledes af K. Taudorf

Indledning. Karen Taudorf.

Samarbejde omkring de sm# handicapgrupper. Bestyrelsens synspunkter. Ved
formand for Dansk Pzdiatrisk Selskab Niels Chr. Christensen.

Idegrundlaget for Center for sma handicapgrupper. Ved formand for
blederforeningen og centerleder Therkel Andersen.

Center for sma handicapgruppers deltagelse i udvalgsarbejdet vedr.
organisation og behandling af sjzeldne sygdomme. Vibeke Mannike, Center for
sma handicapgrupper.

Amts- og landsdelsafdelingers forventninger til de nyetablerede centre. Karl
Wulff, berneafdelingen, QOdense.

Intensionerne for de to nyoprettede centres arbejde inkl. konkretisering af
samarbejdsrelationer til brugerafdelinger. Niels [llum, Rigshospitalet og John
Ostergard, Arhus Kommunehospital.

Principielle og generelle betragtninger ved centralisering inden for
neuropadiatri. Peter Uldall.



REFERAT FRA 17. EFTERUDDANNELSESM@DE
DE SMA HANDIKAPGRUPPER

Madetilretteleggelse: Karen Taudorf
Referat: N.C. Christensen & O. Pryds

Karen Taudorf: Indledning

KT fremdrager blandt andet nogle forhold, de er serligt vigtige i arbejdet med sjeldne
sygdomme:

Hgit fagligt niveau: Det er tit sveere diagnoser og konsekvenserne af fejldiagnoser og
fejlbehandling kan vare skabnesvangre bade for barnet og familien.

Tillid: Det galder forst og fremmest om tillid mellem patienter og behandlere men ogsa om
tillid mellem behandlere centralt og decentralt.

Nermilje, kontakter og forpligtigelse: Det er for alle kroniske sygdomme vigtigt at have et
godt tvaerfagligt netveerk i neermiljoet og det er vigtigt at neermiljeet foler sig forpligtiget over
for den enkelte patient.

Arbejdsglede: Dette henger tet sammen med hej faglig kvalitet bade centralt som decentralt.
Markedsmekanismer: En handikapgruppe kan suge uforholdsmassigt mange ressourcer til sig.
Det ber ikke vaere den, der er bedst til at komme pa forsiden af avisen, der far flest
behandlingsressourcer.

Niels Christian Christensen: Samarbejdet omkring de sm4 handikapgrupper. Bestyrelsens
synspunkter.

Bestyrelsen finder, at organisation og behandling omkring de sma handikapgrupper er tzt
sammenkadet med Lands-landsdelsfunktionerne. Begrebet kommer frem i Sund-
hedsstyrelsens vejledning 1993. Samme &r nedsattes en teknisk arbejdsgruppe, der udarbejder
en redegerelse, hvori der ogsé er bidrag fra patientforeningerne vedrerende Marfan's
sygdom, Wilson's sygdom, blereectopi, Aperts syndrom, Osteogenesis imperfekta,
Prader-Willi og Neurofibromatose. Der blev beskrevet forskellige former for centralisering
og patientforeningerne gik sterkt ind for centralisering af undersegelser og behandling.

DPS deltog ikke i arbejdet og redegerelsen blev medt med betydelig skepsis. Redegerelsen
blev henlagt men det blev efter meder i Sundhedsstyrelsen vedtaget at arbejde videre med:

1) Udbygning af centerfunktionen,

2) Udarbejde konkrete protokoller for behandling af samarbejde omkring de 7 nzvnte syg-
domme samt nedsztte en bredt sammensat styregruppe. der skulle planlegge centerfunktionen
ud fra disse protokoller.

Tilstande, hvor mental retardering er det vaesentlige handikap, blev holdt uden for, da or-
ganisation af den gruppes behandling var et amtsligt anliggende.

Bestyrelsen har deltaget i arbejdet omkring disse protokoller, idet vi finder, at det er en
mulighed for generel forbedring af patientbehandlingen gennem bedret samarbejde mellem
afdelingerne ved en opgavefordeling og fzelles plan.

Samarbejdet mellem afdelingerne skal vare planlagt for den enkelte sygdom, aftalt for det
enkelte barn, loyalt og ligeveerdigt idet vi bruger hinandens kunnen samt gensidigt for-
pligtende.

Typiske centrale funktioner er: specialiseret pazdiatrisk funktion, specialiseret diagnostik,
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koordinering af multidiciplinare undersogelser, registrering/databaser, videnopsamling og
videnspredning samt forskning og uddannelse.

Typiske decentrale funktioner er: diagnostik, almindelig pediatrisk opfelgning, almindelig
handikapstette herunder lokal handikapservice og social stette, psykologisk stette og
behandling af akutte problemer.

Vi tror, at to centre er utilstrekkeligt. Flere og forskelligt fungerende centre er nedvendige og
ved opbygningen af dem, er det nedvendigt at bygge pa eksisterende viden og sikre, at der er
tilstrzkkelig legelig kapacitet og patientgrundlag.

Terkel Andersen: Idegrundlaget for Center for Sma Handikapgrupper

Historisk: Nordisk Naevn for Handikapspergsmal anbefalede pA Frambu 1982 et Nordisk
samarbejdsprojekt om de sma handikapgrupper, da der iser manglede lokal indsigt, generel
viden, information og et netvaerk for familieme. Projektet lob fra 1985 til 1989 og re-
sulterede blandt andet i en anbefaling af bedre information og koordination.

P4 baggrund af en handlingsplan fra Folketingets Socialudvalg blev der i 1987 nedsat en bred
projektgruppe, der skulle beskrive de forskellige handikap og de dermed forbundne serlige
behov. Det gik meget langsomt og for at forbedre indsatsen for de sm4 handikapgrupper blev
der i 1990 afsat 5 millioner kroner pa Finansloven. Centret for Sma Handikapgrupper blev
oprettet efteraret 1990 med det formdl at bidrage til rddgivning, koordinering og information
for de smé og mindre kendte handikapgrupper og deres omgivelser.

Centret er en selvejende institution under Socialministeriet. Bemandingen er tvaerfaglig og
fordelt pa to kontorer i Arhus og Kebenhavn.

Centret definerer de sma handikapgrupper som kroniske lidelser og handikap, der medforer
udtalt fysisk og/eller psykisk funktionsnedsettelse. Det er ofte arvelige, medfedte tilstande og
forekomsten skal vere mindre end 500 kendte tilfzlde i Danmark.

Virksomheden er rddgivning, konsulentordning, erfaringsopsamling og information for savel
fagpersoner som private. Centret har fiet en brobyggerfunktion mellem de tilbud, der findes i
det offentlige og den indsats, der geres i patientforeninger og foraldregrupper.

Vibeke Manniche: Center for Sm& Handikapgruppers (CSH) deltagelse i udvalgsarbejde
vedrorende organisation og behandling af sjeeldne sygdomme.

Ved starten i 1991 blev vi fra patienter ofte prasenteret for kautionsproblemer og problemer
med viderehenvisning med deraf falgende risiko for forsinket diagnostik og mangelfuld
behandling.

CSH indgik i den arbejdsgruppe under Sundhedsstyrelsen og udarbejdede en rapport. Som
bilag indgik ogs4 nogle synspunkter fra patientforeninger.

Rapporten peger pa to lesningsmodeller: dels en helt centraliseret funktion - dels et delvist
centraliseret forlab for diagnostik, behandling og kontrol.

Herudover blev 7 tekniske arbejdsgrupper nedsat med reprasentanter fra de to centre pa
Rigshospitalet og Arhus Kommunehospital, CSH, DPS og patientforeningerne. Formalet var
at lave protokoller for varetagelsen af udvalgte sygdomme. Vibeke Manniche var gennem-
glende person i forseget pi at gore protokolleme ensartede. De skulle indeholde en be-
skrivelse af sygdommen, en undersggelses- og behandlingsplan samt beskrive samarbejdet
mellem centre og lokalafdelinger. Protokolleme skal siden vurderes af en overordnet
styregruppe, der endnu ikke er nedsat.

Vigtige forhold: at den samlede diagnostik, behandling, kontrol og forebyggelse bliver
koordineret - at det erindres, at bern bliver voksne - at der samarbejdes mellem sygehusene og

3N



systemermne - at der lyttes til patienternes ensker og erfaringer og at det tages som en fzlles
udfordring.

Karl Wulff: Amts- og landsdelsafdelingernes forventninger til de nyetablerede centre.

Der er uklarhed om, hvad et sjzldent handikap er:

ferre end 50 nye tilfzlde pr. 4r ?

mindre end 500 tilfelde i Danmark ?

Det er tvivlsomt, om neurofibromatose er et sjeldent handikap. Der er sproglig forvirring
vedrerende CSH og de to nye centre ved RH og Arhus KH.

Det er vasentligt at besog pa centrene er gratis. Centrene skal vare meget opmarksomme pa
de gkonomiske forhold, der er i amterne. Der er forskel pa de ekonomiske rammer for diverse
afdelinger. Det er derfor nadvendigt, at de lokale afdelinger er medbestemmende vedrerende
de udgiftskreevende behandlinger, som patienterne stilles i udsigt. Ogsa vedrerende de sociale
og psykologiske forhold ber de amtslige afdelinger vare medbestemmende.

Centrene skal vare kontaktformidlende, vidensamlende og videnspredende.

Diskussion:

N.E. Skakkebzk fremhzver nedvendigheden af centralisering for at dansk padiatri skal
kunne havde sig internationalt. Det er ikke dokumenteret, at centralisering medferer sterre
udgifter.

K. Wulff papeger det vigtige i. at amtslige afdelinger ser andet end "snot og feber".

K. Lee finder en centralisering som et gode for de sma handikapgrupper. Det er dog vigtigt at
vare enige om centraliseringen mellem afdelingerne uden brug af patientforeninger som

lobbyorganisationer.

K.K. Ibsen synes, at centraliseringen ber udbygges gennem den nuvarende viden og de
bestdende institutioner og centre.

V. Manniche Det er vigtigt med samarbejde mellem centrene og de lokaler afdelinger.
Centrene behover ikke at vare huse men kan sagtens vere funktioner.

P. Uldall En vigtig funktion ved centrene er muligheden for at samle forzldre og give dem
mulighed for at udveksle erfaringer.

H. Hertz Vi skal vanne os til at tenke i forleb. Forskellige forleb hvor bade den lokale
berneafdeling og de centrale funktioner medvirker,

J. Ostergard Det er i alles interesse med samarbejde mellem de centrale enheder og
amtsafdelingerne - ogs4 for at bevare opmarksomheden pa de sjeldne handikap og for at

kunne diagnosticere dem.

Niels Illum og John Gstergird Intentionerne for de to nyoprettede centres arbejde inkl.
konkretisering af samarbejdsrelationer til brugerafdelinger.

NI: Gennemgér Rigshospitalets barneprogram, som blandt andet lzgger vegt pa
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kommunikation og fzlles retningslinier for behandlingen af barn. Der er i Rigshospitalets
handlingsplan fokuseret pa bern med medfedte sygdomme og oprettelsen af klinik for sjzldne
handikaps skulle sikre serviceforbedringen. Centerdannelse giver mulighed for registrering af
patienter i kliniske og parakliniske databaser, koordination af behandling, kvalitetssikring og
forskning. Den indsamlede viden skal derefter benyttes til at udforme behandlingsprotokoller
for de enkelte sygdomme samt forbedre dialogen med lokalsygehus, patientforeninger og
Sundhedsstyrelsen. Lokalbehandlingen sikres gennem instruktion af udvalgte kontaktpersoner.

JO: Med udgangspunkt i Apert syndrom beskrives organisationen af den centraliserede
behandling. Samarbejdet med amtsafdelingerne blev preeciseret, og de funktioner, der fortsat
skulle varetages af amtsafdelingerne, blev skitseret.

Diskussion:

O. Andersen Efterlyser en afklaring af kautionsproblematikken for en centraliseret
behandling.

JO Refererede fra Arhus, at den enkelte kaution ville felge patienten, hvorfor en kaution var
tilstrekkelig. H.H. erkendte, at kendsgemingerne var anderledes p4 Rigshospitalet, men at det

var noget man ville forsege at &ndre.

KK Ibsen Efterlyser antallet af speciallgeressourcer, der er afsat til centret, idet henviste
patienter nedigt skal behandles af "yngste reservelage”.

J@ Risikoen er lille, idet centerlederen varetager fordelingen af opgaverne.

KT Afslutter diskussionen. Samarbejde og tillid er kodeordet for fremtiden.
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Selskabets 660. Videnskabelige mede 6. Januar 1996.
Madeemne: DE SMA HANDIKAPGRUPPER
Madet er tilrettelagt og ledes af K. Taudorf og B. Beck

Cerebral MR-skanning ved neurofibromatosis von Recklinghausen type 1. T.
Christensen, J. Ostergérd, K. Taudorf. MR-centret Skejby Sygehus,
bemeafdelingerne Arhus og Viborg.

Klinik, CT og MR-fund ved Aicardi - Goutiéres Syndrom. J. Ostergard, T.
Christensen. Borneafdelingen Arhus, MR-centret Skejby Sygehus.

Kongenit bilateralt perisylvialt syndrom. P. Gellert, P. Uldall. Dianalund
Epilepsihospital.

MCAD ""betaoxidationsdefekt' hos 2 sestre. Genetik, biokemi, epidemiologi,
symptomatologi, behandling og prognose. N. Birkebak, N. Gregersen.
Berneafdelingen og afdeling for medicinsk molekylerbiologi, Arhus.

Sandhoff's sygdom, klinik og MR-fund. B. Hest, T. Christensen. Berneafdelingen
Randers, MR-centret Skejby Sygehus.

Klinik og oftalmologiske fund ved Cohen's Syndrom. S. Hylleberg, K. Taudorf,
M. Warburg. Berneafdelingen Viborg, gjenklinikken, Center for Handicappede,
Gentofte.

Vandrejournal til sjzldne sygdomme, illustreret ved Marfan's Syndrom. Karen
Konstantin-Hansen. Berneafdelingen Kolding.

Wolf's Syndrom, deletion pi kromosom 4. IM. Nielsen, K. Brendum-Nielsen.
Boreafdelingen Nestved, Kennedy Instituttet.

Molekylzrbiologiske undersegelser af patienter med skeletdysplasier. M.
Schwartz, T. Hertel, J. Milller. Afsnit for klinisk genetik og for vakst og
reproduktion, Rigshospitalet.

Biokemiske undersegelser af osteogenesis imperfecta og deres konsekvenser for
genetisk radgivning. A. Lund, F. Skovby. Afsnit for klinisk genetik, Rigshospitalet.
Recidiverende arthritis hos et barn, en sjzlden manifestation af Wilsons
sygdom. B. Olsen, P. Herlin, H.B. Mortensen. Bareafdelingen og reumatologisk
afdeling KAS Glostrup.

Kliniske og molekylsergenetiske undersogelser af Apert og Crouzon Syndrom.
F. Skovby, M. Schwartz, S. Kreiborg. Afsnit for klinisk genetik Rigshospitalet,
Tandlegeheojskolen Kabenhavns Universitet.

Vaksthormonbehandling af bern med Prader-Willi Syndrom. J. Miiller, S.
Blichfeldt. Afsnit for vakst og reproduktion Rigshospitalet.

Diagnostik og behandling af Smith-Lemli-Opitz Syndrom. S.L. Jacobsen, A.
Schultze, F. Giittler, K. Brendum-Nielsen, John F. Kennedy Instituttet.

4 sjzldne sygdomme (EEC-Syndrom, Acrodysostosis, Treacher Collins
Syndrom, Klippel-Trenaunay Syndrom). Udredning og opfslgning i samarbejde
med landsafdeling. L. Bjerglund Nielsen, E. Arthur Andersen, N. Illum, F. Skovby.
Bemeafdelingeme Nykebing Falster og Rigshospitalet, afsnit for klinisk genetik
Rigshospitalet

Behandling af blsere-ekstrofi - struktur frem mod &r 2000. J. P. Nergaard, Ole H.
Nielsen, M. Maegaard, J. Kvist Kristensen. Bernekirurgisk klinik og urologisk
afdeling Rigshospitalet.

# Abstract ikke fremsendt.
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CEREBRAL MR-SKANNING VED NEUROFIBROMATOSIS RECKLINGSHAUSEN
TYPE 1.

Thorkil Christensen, John Ostergaard, Karen Taudorf (MR-centret, Skejby sygehus,
Borneafdelingerne, Arhus Kommunehospital og Viborg Sygehus).

Neurofibromatosis Recklinghausen type 1 (NF-1) er bl.a. karakteriseret ved kutane og
okulzre manifestationer samt udvikling af neurofibromer. Disse manifestationer udvikles
oftest ferst sent i barnealderen, hvorfor tidlig diagnose kan vare vanskelig at stille. Blandt
de, intracerebrale manifestationer ved NF-1 findes de sdkaldte UBO’er (UBO = Uindentified
Bright Objects) i barnealderen i op til 80-90% af tilfzldene, mens optikusgliomer ses hos 15-
20%. Gennem 5 sygehistorier med ledsagende MR-skanninger beskrives disse intracerebrale
manifestationer ved NF-1. Udover UBO’er ‘og optikusgliomer kan ses infarktdannelse pa
grund af intracerebral kardysplasiforandringer enten opstdet intrauterint eller postnatalt. Der
gives endvidere eksempler p4 neurofibromdannelse pa kranienerverne og tumorudvikling i
hjernestammen. MR-skanning er et godt supplement i udredningen af NF-1 og ber vare et

naturligt led i den primare undersegelse for NF-1 i barnealderen.



KLINIK, CT OG MR-FUND VED AICARDI-GOUTIERES SYNDROM
John @stergaard, Thorkil Christensen (Berneafdelingen, Arhus Kommunehospital og MR-
centret, Skejby Sygehus)

Aicardi-Goutiéres syndrom er en sjzldent forekommende sygdom, og der har ikke tidligere
varet rapporteret tilfelde i Danmark. Gennem litteraturen er der kendskab til 15 bern med
tilstanden, hvoraf nogle er seskende. Dette giver holdepunkt for, at der er tale om en
autosomal reccesiv nedarvet sygdom. Syndromet blev forste gang beskrevet i 1984 og er
karakteriseret ved felgende stigmata:

- udbredte forkalkninger i cerebrum

- kronisk pleocytose i CSF

- forhgjet spinal-protein

- kortikal og central atrofi

- darlig til manglende myelinisering

- ingen paviselig CNS-infektion
og sygdommen er ogsi kendt under navnet: “Infantile Encephalopathy with Cerebral
Calcification and Leucodystrophy".
Gennem 2 sygehistorier (et seskendepar) beskrives de forste tilfzlde af Aicardi-Goutiéres
syndrom i Danmark. Ved gentagne CT og MR-skanninger fandtes manglende myelinisering
og diffuse forkalkninger lokaliseret til specielt basalganglier, men ogsa subkortikalt og
cerebellart. I spinalvasken fandtes vedvarende forhgjet celletal (overvejende lymfocytter),
men ingen péviselige infektioner. Der var ledsagende svar psykomotorisk retardering og hos
en af spskende endvidere epilepsi.
Den patofysiologiske mekanisme er ukendt, men en mulig brist i infektionsbek@mpelsen er
foreslaet. Der er ingen biokemiske eller metaboliske markerer, og prenatal diagnose er ikke

mulig.
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KONGENIT BILATERALT PERISYLVIALT SYNDROM (KBPS)

Pia Gellert og Peter Uldall
Epilepsihospitalet, Dianalund

KBPS er en neuronal migrationsforstyrrelse med polymikrogyri af den cerebrale cortex. Syn-
dromet bestdr af bilaterale perisylvialske cerebral fortykket cortex, oropharyngoglossal dys-
funktion og moderat til sveer dysatri (pseudobulbzer parese). Hos >85% findes mental retar-
dering og epilepsi. Noget sjzldnere ses motoriske symptomer og ekstremitetsmisdannelse. P&
Epilepsihospitalet er KBPS pévist hos 4 bgrn. Debutsymptomet i 1. levedr var sutteproblemer
og sen sproglig udvikling. I skolealder havde bgrnene en neesten normal performance-IQ,
men lav sproglig 1Q. Deres epilepsi debuterede i 2 tilfelde som infantile spasmer og i de 2
andre tilfelde fokal epilepsi. I gbet af nogle &r andredes epilepsien til generaliseret epilepsi
praget af atypiske absencer og astatiske anfald. Epilepsien var intraktabel i 3 af 4 tilfzlde.
Diagnosen stilles ved MR-scanning. Klinisk mistanke bgr vaekkes ved fund af pseudobulbaer
parese, epilepsi og moderat retarderet udvikling.
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MCAD DEFEKT, BIOKEMI, GENETIK, EPIDEMIOLOGI, SYMPTOMATOLOGI HOS TO
S@STRE, DIAGNOSE, BEHANDLING OG PROGNOSE.

NH Birkeb®ak #, N Gregersenn

$ Padiatrisk afdeling Arhus Universitetshospital

n Klinisk Biokemisk afdeling Skeby Sygehus

Mellemkadet acyl CoA dehydrogenase (MCAD) defekt er,en genetisk
betinget andring i1 MCAD enzymet s3 dets evne til at- katalysere
beta-oxidationen af monokarboxylsyrer med kadelangde 6-14 er va-
sentligt reduceret. I perioder med passende kulhydfat indtag og
dermed sparsom behov for fedtsyreoxidation kan restaktiviteten af
MCAD sammen med de evrige acyl CoA dehydrogenaser, der har lille
specificiet for de mellemkadede fedtsyrer, klare beta oxidationen
af de mellemkasdede fedtsyrer. I perioder med belastet fedtsyreoxi-
dation ophobes de toksiske mellemkasdede fedtsyrer og der opstdr
energimangel pd grund af manglende acetyl CoA dannelse. De toksis-
ke mellemke®dede fedtsyrer afgiftes delvis ved dannelse af dicarbo-
Xylsyrer og glycinkonjugater, der udskilles via urinen og karni-
tinkonjugater, der dels udskilles via urinen dels via galden. Det-
te kan anvendes i diagnostikken af MCAD defekt, idet koncentratio-
nen af dicarboxylsyrer og acylglycinkonjugater i urinen sr forhej-
et under anfald. Udskillelsen af acylkarnpitin bevirker at karnitin
koncentrationen i plasma hos disse patienter ofte er meget lav.

MCAD genet findes pd kromosom 1 og defekten nedarves reczssivt.
Den vasentlige gendefekt er en A—G skift i position 985 pd MCAD
genet (G985 mutation). Blandt en population af MCAD defekte var 80%
homozygote og 17% heterozygote for G985 mutationen. Ved underse-
gelse af en tilfaldig population danskere fandtes en barerfrekvens
for genet p& 1:101 svarende til at der fedes cirka 2 bern med MCAD
defekt om Adret her i landet.

Vor indexpatient var 10 mdr. Natten fa2r indlaggelsen var hun for
forst gang ikke blevet ammet. Om morgenen var hun slev og faldt
hen. Ved ankomsten til hospitalet var BS 0.6 og urinen uden keto-
ner. Pigen klarede op efter glucose iv.. Dicarboxylsyrer og acyl-
glyc1nkonjugater i urin var forhejet. Pigen var homozygot for G
985 mutationen. En s@ster pd 3 4r, var ogsa homozygot for G985 mu-
tationen. Hun var tidligere under ophold i udlandet af uforklarli-
ge Adrsager blevet meget slev, men efter fodeindtag klarede hun
straks op. Karnitin i plasma var 1/10 af normalverdien hos hende.

Diagnostiske undersegelser ved MCAD defekt: dicarboxylsyrer og a-
cylglycin i urin, eventuelt, men ikke nedvendig, acylkarnitinpro-
fil i plasma (sidstnavnte us. foretages ikke i Danmark endnu). Us.
for genmutation. MCAD enzymus. pd dyrkede patientfibroblaster.

Behandlingen er glucose iv., hyppige mdltider, indlsggelse ved
lav BS og slevhed. Karnitin tilskud er omdiskuteret, men da det er
med til at konjugere de toksiske mellemkadede fedtsyrer og der er
en association mellem karnitinmangel og kardiomyopati m& det vare
rationel at tilfere en msngde s& koncentrationen er indenfor nor-
malomradet.

Af 120 MCAD pt var 23 dede for diagnosen og 30% havde neurologis-
ke-/udviklingsdefekter. Det taler for at screening for MCAD defekt

bor overvejes. Acylkarnitin i plasma er en mulig screeningsparame-
ter.
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VANDREJOURNAL TIL SJALDNE SYGDOMME, ILLUSTRERET VED MARFAN SYNDROM.

Af Karen Konstantin-Hansen. (Den faglige kommite for Landsforeningen for Marfan
Syndrom.)

Pt. med sjeldne handicap kan have symptomer fra flere organsystemer, hvilket
kan give anledning til kontakt til op til 20 forskellige behandlende instanser -
forskellige lagelige specialer, bandagist, optiker, psykolog, socialrddgiver osv.
For pt og behandlerne kan det vaere hensigtsmassigt med en vandrejournal, hvor
der tillige er plads til litteratur og evt behandlingsprotokol vedr. syndromet p.g.af
dets sjaldenhed.

Sammen med Landsforeningen for Marfan Syndrom og Forlaget Dafolo er der udar-
bejdet en vandrejournal, som med meget fa andringer er egnet til de fleste smé
handicapgrupper.Den er opbygget som et ringbind med plads til adresser pa kon-
taktpersoner og institutioner m. specielt kendskab til syndromet. Herefter skema
med grundoplysninger s& som adresse, CPR-nr. familie,skole og andre relevante in-
stitutioner og behandlingssteder,soclalradgiver etc. Herefter plads til kopi af
journalnotater opdelt efter de forskellige specialer.Bagest vil det vare relevant
at placere en behandlingsprotokol eller konsensusrapport, hvis sadanne findes.

Det er hensigten at pt. selv har ansvaret for ajourfering af vandre journalen.Det er
iszer hensigtsmaessigt for barnenes vedkommende, idet de har sveert ved, som vok-
sne at huske indizggelses- og behandlingsforlgb der er 10 til 20 ar gamle.
Materialet vil blive overdraget til Centeret for sma handicapgrupper og kontaktud-
valget for sma handicapgrupper, med henblik pd udarbejdelse af lignende
vandrejournaler i de andre foreninger.
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WOLF'S SYNDROM, DELETION PA KROMOSOM 4'S KORTE ARM

I.M. Nielsen, K. Brendum-Nielsen (borneafdelingen, Naestved og Kennedy Institut-
tet).

Wolf's syndrom eller Wolf-Hirschhorn syndrom opkaldt efter henholdsvis dr. Wolf
og dr. Hirschhorn, som begge, men uafhangige af hinanden i 1965 beskrev ptt.
med en meget karakteristisk faenotype. Syndromet skyldes en deletion pa spidsen
af kromosom 4's korte arm (4 p-).

Deletionen er ofte sé lille, at den ikke kan ses ved almindelig kromosomundersegelse
men kraever specialundersegelse. Ved R-bindteknik kan man finde nogle af
deletionerne, men de helt sma mikrodeletioner kan kun findes ved in situ hybridi-
sering med probe for Wolf's syndrom.

90% er de novo tilfeelde, og 10% skyldes parental mosaik eller translokaltion. Der
findes dobbelt s& mange piger som drenge med syndromet.

| Danmark kendes til nu 6 ptt. med Wolf’s syndrom.

Den kraniofaciale dysmorfi er meget karakteristisk og er sammenlignet med en
graesk krigerhjeim.

Ptt. er let mikrocefale, evt. dolikocefale med hgj pande, frontal bossing, fremtreeden-
de glabella og har ofte et kapillert h&mangiom i panden. @jenbrynene er hgje og
buede og udtyndede i midten, saledes at der er meget bred afstand mellem dem.
Desuden har bornene udtalt hyperteleorisme, nogle har epicanthus. @jnene er
fremstidende, naermest som exophthalmus, men det skyldes, at sjenhulerne er sma.
Nogle har ptose og strabismus divergens. Naeseryggen er meget bred og naesen ofte
krummet som en grnenase. Philtrum er kort. Der er mikrognati, og leebekabegane-
spalte ses hyppigt. Hagen er vigende og ererne lavt placerede, dysplastiske og hos
50% med praeaurikulaere vedhaeng.

Der ses ofte ledsagende malformationer som iris kolobom (30%]), hjertefejl,
misdannede genitalia og klumpfod.

Bernene er intrauterin vaeksthemmede, er sma ved fadslen, trives ganske dérligt.
Der er store ernaeringsproblemer, og de er svaert psykomotoriske retarderede. Ca.
80% udvikler epilepsi, som kan veere vanskelig at behandle.

Preenatal diagnostik er mulig.



MOLEKYLZRBIOLOGISKE UNDERS@GELSER AF PATIENTER MED
SKELETDYSPLASIER.

Marianne Schwartz', Thomas Hertel> og Jorn Miiller®. Afsnit for Klinisk Genetik og
Afdeling for Vakst og Reproduktion, Juliane Marie Centret, Rigshospitalet.

De sidste ars eksplosive udvikling inden for kortleegning og kloning af en lang rekke
sygddomsgener, har ogsa identificeret de gener der, ndr de er defekte, giver anledning til
forskellige former for skeletdysplasi. Det drejer sig f.eks om achondroplasi, hypokon-
droplasi, thanatophor dysplasi, pseudoachondroplasi og spondolyepifysar dysplasi. Alle
sygdomme, der nedarves autosomalt dominant. De to sidste skyldes en defekt i
henholdsvis COMP (cartilage oligomeric matrix protein) pd kromosom 190g COL2A1
(collagen 2A) pé kromosom 12. Det drejer sig her om mutationer, der findes spredt over
hele det pagzldende gen, og hvor hver enkel patient har sin egen private mutation Dette er
det billede man ofte ser for arvelige sygdomme.

For achondroplasi, hypochodroplasi sidste har det vist sig, at de begge skyldes en fejl i
genet der koder for fibroblast vakst faktor 3 (FGFR3) pa kromosom 4. Det er kendt at 80
% af alle tilflde med achondroplasi er ny-opstaende. Det er derfor helt specielt at 99,9 %
af alle tilfelde med achondroplasi skyldes en fejl i et og samme codon, hvilket medfarer at
aminosyren glycin nr. 380 udskiftes med aminosyren arginin. Mutationen kaldes G380R.
Hypokondroplasi, har i en deltilzlde vist sig at skyldes en anden mutation i FGFR3.
Mutationen kaldes N540K (Asparagin udskifies med lysin, pa plads nr. 440). Mens
achondroplasi er klinisk veldefineret, og diagnosen derfor er nem at stille, forholder det sig
anderledes med hypokondroplasi. En molekylar undersegelse, med identifiktion af
sygdomsmutationen vil derfor vare af betydning for sdvel en korrekt diagnose, som for en
bedeommelse af prognosen og genetisk ridgivning. Vi har undersggt ialt patienter med 12
achondroplasi, der alle havde mutationen G380R, samt 10 patienter med hypokondroplasi,
hvoraf 2 havde mutationen NS540K. Undersggelser af andre omrader af FGFR3 er

iejeblikket igang for de patienter, hvor mutationen ikke er kendt.
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BIOKEMISKE ANALYSER VED OSTEOGENESIS IMPERFECTA OG DERES
BETYDNING FOR GENETISK RADGIVNING.

Allan M, Lund & Flemming Skovby (Afsnit for klinisk genetik,
4062, Juliane Marie Centret, Rigshospitalet).

16 patienter med svar osteogenesis imperfecta (OI) blev
undersegt biokemisk. 11 havde OI type III og 5 patienter blev
klassificeret som OI type III/IV. Hos 15 patienter Kunne vi
finde den molekylare baggrund for sygdommen. Det drejede sig i
alle tilfelde om heterozygoti for en dominant mutation i et af
de to gener, der koder for collagen type I, COLlAl eller
COL1A2. I det sidste barn (af afrikansk oprindelse) har vi
endnu ikke kunne afklare den molekylare baggrund. I to
familier, hvor flere s@skende havde sver OI, paviste vi
mosaicisme for mutationen hos en af de raske foraldre. OI type
IIT er i lighed med OI type II siledes forirsaget af dominante
mutationer i et af de to gener, der koder for collagen type I.
Enkelte meget sjaldne tilfalde kan vere recessivt nedarvet,
ofte af afrikansk oprindelse. Optrader der i en seskendeflok
mere end et afficeret barn fedt af raske foraldre er arsagen
hyppigst mosaicisme hos en af foraldrene. Den genetiske
ré&dgivning ved sporadisk forekommende OI ber tage hejde for
mosaicisme og begge forazldre ber underseges neje for
manifestationer af OI. I de fleste tilfalde vil biokemiske
underse@gelser af probanden afklare 'den molekyl®re baggrund og
sdledes danne baggrund for prenatal diagnostik i kommende
graviditeter.

RECIDIVERENDE ARTHRITIS HOS ET BARN, EN SJELDEN MANIFESTATION
AF WILSONS SYGDOM

Birthe Olsen, Pekka Helin og Henrik B. Mortensen. Borneafdelingen og Reumatologisk
afdeling, KAS Glostrup. '

Wilsons sygdom er en sjzlden autosomal recessiv sygdom, der involverer kobberstofskiftet.
Sygdommen debuterer oftest i adolescensen med lever og/eller neurologiske symptomer,)
men kan ogsid manifestere sig pd andre méder. Atiologien er en mutation i Wilson genet
der er lokaliseret pa kromosom nummer 13 og koder for et kobbertransporterende

protein. Dette medforer nedsat bilizr sekretion og hzmmet indbygning af kobber

cerouloplasmin, ferende til ophobning af kobber i lever, hjerne og andre organer.
Diagnosen stilles ved pavisning af lav s-kobber, lav s-cerouloplasmin, sget kobber ileveren
oget udskillelse af kobber iurinen, samt eventuelt Kayser-Fleischer ring. Sygdomsgenet
for Wilsons sygdom er lokaliseret og klonet, og diagnosen kan siledes stilles ved
genmutations analyse. Uden behandling vil patienten de, hyppigst af leverinsufficiens, men
ved rettidig behandling er prognosen god. Behandlingen vil oftest bestd af Penicillamin
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der kelerer kobberet, siledes at det udskilles i urinen. Den manifeste sygdom er ofte
forudgéet af et subklinisk stadium med varierende grader af vavsdestruktion. Det ej
derfor vigtigt af thtte familiemedlemmer(seskende) underseges for sygdommen, og
herefter sattes i behandling, hvis de er homozygote for sygdomsgenet.

Der prasentes en sygehistorie, omhandlende en 13 ar gammel tyrkisk dreng, hvis eneste
debutsymptomer var tilbagevendende tilfzlde af ledsymptomer, primart tolket som
purulent arthritis. Under indlzggelsen konstateredes vedvarende, forhojede leverpara-
metre, hvorfor drengen blev udredt for Wilsons sygdom. Genmutations analyse viste af
drengen var homozygot for en mutation i Wilson genet.

KLINISKE OG MOLEKYLARGENETISKE UNDERSOGELSER
AF APERT OG CROUZON SYNDROM

F. Skovby, M. Schwartz & S. Kreiborg (Afsnit for Klinisk Genetik,
Rigshospitalet og Tandlegeskolen, Kebenhavns Universitet)

Born med kraniofaciale syndromer har behov for opfelgning i et
multidisciplinart team, hvor kendskab til bade syndromets naturlige forleb og
barnet fastlegger en rationel sekvens af undersggelser og behandling. Apert
og Crouzon syndromer, begge almindelige i en kraniofacial klinik, har flere
kliniske og @tiologiske fellestrak, men der er vigtige forskelle af betydning
for patienternes prognose. Ved Crouzon syndrom vil forstyrrelsen 1 kraniets
vekst fore til tidlig lukning af alle suturer, og gentagne kranioplastikker med
frontal fremfering kan vere nedvendige for at forebygge og behandle forhgjet
intrakranielt tryk og forhindre deraf folgende synsnedsettelse. I modsatning
hertil vil suturerne hos patienter med Apert syndrom lukke senere, nsikoen for
forhgjet intrakranielt tryk er mindre, og formilet med tidlig kranioplastik er
fremme en mere harmonisk vakst af kraniet.

Den genetiske basis for bade Apert og Crouzon syndrom er mutationer i genet
for Fibroblast Growth Factor Receptor 2 (FGFR2). Hos to af fem ubeslzgtede
patienter med Crouzon syndrom har vi pavist en C342Y mutation i exon 9. 1
den ene familie med Crouzon i tre generationer forte kendskabet til
mutationen til forste trimester praenatal diagnostik og abort af et foster med
C342Y.



VAZKSTHORMONBEHANDLING AF BORN MED PRADER-WILLI
SYNDROM (PWS).

Jorn Miiller & Susanne Blichfeldt (Afdeling for Vekst og Reproduk-
tion GR, Rigshospitalet).

Den gennemsnitlige sluthgjde for mend med PWS er ca. 155 cm, for
kvinder 148 cm. Patienterne har gget fedtmasse, nedsat fedtfri masse
og nedsat muskelkraft. Det er muligt, at disse karakteristika, i hvert
fald til dels, skyldes nedsat vaksthormon (GH) sekretion. Effekten af
GH behandling blev derfor undersegt i et svensk-dansk studie. 10 dan-
ske, prepubertale born mellem 3 og 12 ir med PWS blev randomiseret
til behandling med GH 0.1 IU/kg/dag i 2 ar eller observation i €t ar
efterfulgt af GH 0.2 IU/kg/dag i ét ar. Preliminazre resultater fra det
forste ars GH behandling var: Den gennemsnitlige vaksthastighed blev
-foraget fra 4.9 cm/ar (-0.5 standard deviation score (SDS)) til 10.9
cw/ar (+5.3 SDS); hejden eggedes fra -1.7 til -0.9 SDS; fedtmassen
reduceredes fra 32.8 til 28.7%; knoglemineraliseringen var uzndret. De
2 sidstha@vnte variable blev undersegt med DXA skanning. Der
optradte ingen bivirkninger, men ¢én patient udviklede behand-
lingskrevende skoliose. En patient med tvivisom diagnose og puber-
tetsudvikling 1 det forste observationsdr, udgik. Virkningen af GH pa
knoglemodningen og en eventuel dosis-respons effekt ma afvente
analyse af de falles svensk-danske resultater (ialt 30 patienter). Det
konkluderes, at GH synes at have en gunstig effekt hos begrm med
PWS.

Folgende afdelinger takkes for deltagelse i1 projektet: Herning, Hilleroed,
Holbzk, Kolding og Senderborg.



DIAGNOSTIK OG BEHANDLING AF SMITH-LEMLI-OPITZ SYNDROM
S.L. Jacobsen, A. Schulze, F. Giittler og K. Brendum-Nielsen (John F. Kennedy Instituttet)

Smith-Lemli-Opitz syndrom (SLOS) er karakteriseret ved svar mental retardering,
trivselsproblemer, forskellige malformationer og manglende maskulinisering hos drengebern. SLOS
forekommer med en pravalens pa 1:10.000-20.000 og nedarves autosomalt ressesivt. Syndromet
skyldes nedsat aktivitet af 7-dehydrocholesterol A’-reduktasen, der er et essentielt enzym i
cholesterolsyntesen. Hos patienter med biokemisk verificeret SLOS har man for nylig observeret
cytogenetiske forandringer svarende til kromosom 7q32-34, der dermed er et omride med muligt
kandidat gen for SLOS.

Den nedsatte reduktaseaktivitet medferer abnormt lavt cholesterol niveau og hgijt niveau af
precursoren 7-dehydrocholesterol i alle vav.

7-dehydrocholesterol er udgangsmateriale for dannelsen af vitamin D, og cholesterol er
udgangsmateriale for dannelse af steroidhormoner samt galdesalte. Desuden indgdr cholesterol som
et essentielt element i alle cellemembraner, herunder myelinskeder. Stofskiftedefekten kan sdledes
forklare en stor del af de kliniske symtomer.

Det er nu muligt p& John F. Kennedy Instituttet at male koncentrationen af cholesterol og 7-
dehydrocholesterol i blod og fostervand ved kombineret gaskromatografi / massespektrometri.
Henvisning kan ske ved klinisk eller genetisk mistanke om SLOS hos bern og voksne samt ufadte.
Analysen udfares forelgbigt gratis.

Diztbehandling med tilskud af cholesterol og galdesalte har i USA vist lovende resultater og
sddanne protokoiler vil, nir de er godkendt af Den Videnskabsetiske Komité, blive tilbudt danske
patienter sammen med den ngdvenge familierddgivning.

Pravebehandling:

Kvalitativ analyse: 50 ul blod i kapillarrar med EDTA eller heparin eller pd anden made
Kvantitativ analyse. 1 ml blod stabiliseret med EDTA, heparin eller pd anden made
Prznatal analyse- 1-2 mi fostervand

OBS: Alle prover beskyttes mod lys, og sendes samme dag.



4 SJEILDNE SYGDOMME (EEC SYNDROM, ACRODYSOSTOSIS, TREACHER
COLLINS SYNDROM og KLIPPEL-TRENAUNAY SYNDROM).

L Bjerglund Nielsen, E Arthur Andersen, N Illum, F Skovby
(borneafdelingerne Nykebing Falster og Rigshospitalet)

En matur dreng fedt med Ectrodactyli (hummerlignende hznder og
fodder), Ectodermal dysplasi (ter, skzllende hud, sparsomt an-
derledes har, etc) og Clefting (dobbelt sidigt lzbe-,kzbe-,ga-
ne-spalte) fik diagnosticeret EEC syndromet kort efter fodslen.
Et velkendt syndrom, som derfor ikke umiddelbart krazvede over-
flyttelse til Rigshospitalet (RH) til videre udredning. Forzl-
drene fik genetisk radgivning og afdelingen fik etableret afta-
ler om videre samarbejde med RH.

En lille pige fedt pd RH i uge 31 pga maternel prz-eklampsi.
Let asfyksi. Neonatalt saes fodrygs eodemer (46,XX), og efter
tilbageflytning til lokal sygehuset fandtes mistanke om dyspro-
portional vzkst med korte ekstremiteter og korte, brede hznder
samt hypoplasi af de yderste falanges, opadvendte nasebor, hy-
poplasi af nese og maxil og stort hoved med fremhvalvende
pande. I 4-3rs alderen stilledes diagnosen acrodysostosis pa
RH, og pigen felges af RH og lokal berneafdeling.

En matur dreng fedt med anti-mongoloide ¢jenspalter, hypoplasi

af ansigtsskelettet med udtalt vigende hage, mikrognathi og ga-
nespalte. Drengen havde ikke manglende aurikler, men eorerne var
groft modulerede, og han havde heller ikke colobom. Da syndrom-
diagnoser baseres pd eet eller flere symptomer, og den dominant
arvelige sygdom, Treacher Collins Syndrom, har meget vekslende

ekspressitivitet fandt vi at det matte dreje sig om navnte syn-

drom. Feplges pa RH af det craniofaciale team og lokal berneaf-
deling.

En matur pige med store hzmangiomer i ansigtet, dels flade og
dels kaverngse og uden intrakranielle hzmatomer. Senere tilkom
oget vekst af heojre ben samt hender og fedder. Selvom varikosi-
tet, det tredie kardinal symptom pa Klippel-Trenaunay syndrom,
ikke er tilstede endnu (forst i 5-4rs alderen) er KTS den sand-
synlige diagnose. Den lokale padiater koordinerer konsultation-
erne pad RH (hudafdelingen, center for smd handicap, afdelingen
for vakst og reproduktion og bgrne-ortopadkirurgisk afdeling)
samt Tandlageskolen og lokal berneafdeling.
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Selskabets 661, Videnskabelige mede 1. Marts 1996.
Medeemne: BORNEPATOLOG!

Medet er tilrettelagt og ledes af H. Carstensen & N. Grem
Fetal og perinatal patologi. Niels Grem, Patologisk Institut, Rigshospitalet.
Arsager til an2mi. Gitte Kemdrup, Patologisk Institut, Odense Universitetshospital.

Neuromuskulzre sygdomme. Karl Wulff og Henrik D. Schreder, Bemeafdelingen
og Patologisk Institut, Odense Universitetshospital.

Seitelberger's syndrom hos tvillingesestre. Niels [llum, Flemming Juul Hansen og
Henning Laursen, Berneatdelingen og Patologisk Institut, Rigshospitalet.

Ojen og orbitale tumorer. Jan Prause og Henrik Carstensen, Qjenafdelingen,
Qjenpatologisk Institut og Berneafdelingen, Rigshospitalet.

# Abstract ikke fremsendt.
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FOTAL OG PERINATAL PATOLOGI.

Niels Greem, Patologiafdeling PA, Rigshospitalets Laboratoriecenter.

Fetal og perinatal patologi beskaeftiger sig med diagnostik af reproduktionsskader, som farer til
abort, dedfedsel eller perinatal ded. Den vaesentligste arbejdsmetode er obduktion, som omfatter
detaljeret makroskopisk undersagelse, rentgenundersagelse, dissektion, og lysmikroskopisk orga-
nundersggelse og placentaunderspgelse. Afheengig af problemstillingen suppleres med fotografe-
ring, bakteriologisk eller virologisk undersagelse, kromosomundersegelse og dyrkning af celler
med henblik pa pavisning af metaboliske sygdomme. Fosterpatologi drives i snaevert samarbejde
med obstetrik, neonatologi og klinisk genetik. | de senere ar er kravene til obduktion af aborterede
fostre og neonatalt dede eget. Hovedarsagen er den hastige teknologiske udvikling indenfor prae-
natal diagnostik, obstetrik og neonatalogi.

Fosterobduktioner har fglgende hovedformal:

Bekreefte og uddybe den forudgaende kiiniske diagnose.

Pavise eventuelle komplikationer til diagnostik og behandling.

Danne grundlag for radgivning af foreeldre.

Danne grundlag for perinatal audit.

Medicinalstatistik, blandt andet Sundhedsstyrelsens misdannelsesregister og WHO's Intemati-
onal clearinghouse for birth defect monitoring.

Forskning i normal fosterudvikling.

Forskning i patogenetiske mekanismer for arvelige og erhvervede sygdomme hos fostre og
nyfadte.

Identifikation af omrader, hvor obstetrisk og perinatal omsorg ber intensiveres.

Undersegelser af gavnlige og skadelige virkninger af nye metoder til behandling og diagnostik
af fostre og nyfadte.

Tit illustration af disse undersggelsers nytte blev gennemgaet en raekke casus udvalgt fra en serie
af 693 fetale og perinatale obduktioner udfert i perioden 1989-1995..

Der blev fokuseret pa felgende emner:

Misdannelser

Infektioner

Placentapatologi

Sygdomme betinget af immaturitet
latrogene sygdomme

Genetiske sygdomme

Dansk Pzediatrisk Selskabs 661. mede d. 1.marts 1996



10.

Selskabets 662. Videnskabelige mede 10. Maj 1996.

Meodeemne: VARMODE i Odense

Transient Neonatal Diabetes, a Possible Pointer to the Genetic Basis of Diabetes.
C. Wallis, UK.

Persisting Hyperinsulinaemic Hypoglycaemia. H. Christensen, N.F. Jorgensen,
B.B. Jacobsen. Odense.

Endogenous Nitric Oxide Production in Neonatal Respiratory Distress. N. Aiton.
UK.

Management of Juvenile Thyrotoxicosis. B.B. Jacobsen, L. Lavard, H. Perrild.
Odense. Glostrup, Bispebjerg.

Selective Posterior Rhizotomia. K. Wulff, S. Midholm, K. Simesen, T. Schmidt.
L.T. Pedersen. Odense.

Neuron Specific Enolase in Neuroblastoma with Special Reference to Diagnosis,
Monitoring and Prognosis. Prelimenary Results of a Multicenter Study.
Bispebjerg. Odense, Rigshospitalet.

Congenital Heart Defects in Infants with other Congenital Malformations
Especially in the Gastrointestinal Tract. T. Jacobsen, G. Nielsen, H. Oxha).
Odense.

Are Prophylactic Antibiotics Still Indicated in Cystic Fibrosis. C. Wallis. UK.

A More Rational Intravenous Fluid Regime for Treatment of Diabetic
Ketoacidosis in Childhood. A. Sawczenko. UK.

Extremely preterm and low birth weight infants (ETFOL); a 2-Year National
Cohort Study. N.F. Jorgensen, J. Kamper. Odense.

Cord Blood IgE in Monozygotic and Dizygotic Twins. S. Husby, H.P. Jacobsen.
N.V. Holm. Odense.

Cow’s Milk Protein Allergy and Intolerance. A Prospective Study of the Clinical
Course and the Prognosis up to Ten Years of Age. A. Host. S. Halken. Odense,
Senderborg.

# Abstract ikke fremsendt.
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TRANSIENT AND PERMANENT NEONATAL‘PIABETES
(TND§+PNDH) Jullan PH Shleld R J Gardner, ‘James
R §, Robxnson ° o, Howell W M, 1 xaren

Temple, 'Wwadsworth E J K, 'Baum J D.'Institute of
Child Health, Bristol & ‘Wessex Regional Genetics
Laboratory, Salisbury.UK.

Aims.To ascertain the incidence and aetiology of
neonatal diabetes.

Method.Active surveillance throughout UK over 12
months,

Results Incidence 1;400,000 births,.Total cases for
analysis n=14 (11 TNDM,2 PNDM,1 died aged 3 days).3
prospective and 11 retrospective cases.>?70% cases
had severe intra-uterine growth failure (weight
below 0.4th percentile) .>50% carried at least one
type 1 @iabetes resistant DQB1 allele. Islet cell
antibodies, when measured (n=7) were absent in all
PNDM and TNDM cases at diagnosis. In the patient
that died, there was no evidence of insulitis nor
dbnormal islet cell morphology. Insulin production
in the neonatal period was negligible in all cases.
TNDM predisposes to type 2 diabetes in later life
(3 cases now have ICA ~ve NIDDM). 3 cases have been
found to have paternal uniparental isodisomy of
chromosome 6 whilst a further case has an
unbalanced duplication of 6g22-23 also carried by

father and paternal grandmother neither of whom bad
TNDM.

tonclumion. TNDM is very rare. It does not have an
auvtoimmune metiology and is usually assoclated with
severe IUGR.It predisposes to type 2,diabetes in
later life. It is due to over-expreqSLOn of an
imprinted gene in the region 6g22-23



REMISSION OF PERSISTENT HYPERINSULINAEMIC HYPOGLYCAEMIA IN
INFANCY WITHOUT SURGERY - A CASE

Neils Feilberg Jargensen, Henrik B. Thybo Christesen, Bent Brock Jacobsen, dept. of
Paediatrics, Odense University Hospital, DK

A rare cause of hyperinsulinaemic hypoglycaemia in the neonate is Persistent Hyperinsulinaemic
Hypoglycaemia in Infancy (PHHI), formerly known as Nesidioblastosis.

Case:

We present a child with the appearance at birth of diabetic foetopaty. The parents were healthy and
unrelated. The pregnancy was not complicated by gestational diabetes. Cesarian section was
performed at term due to intrauterine asphyxia with bradycardia.

The birth weight was 4900 g. indicating a longstanding high glucose utilisation. The first blod
glucose sample had a value of 0.6 mmol per liter, within one hour of life.

The patient tullfilled the criteria of PHHI:

1) There was severe hypoglycaemia with a glucose demand of up to 17 mg per kg bodyweight per
day.

2) simultaneously. the levels of serum proinsulin, C-peptide. and insulin were extremely high, and
3) ather actiologies were excluded.

In addition to glucose infusion. the child was treated with hydrocortisone in a dose of 20 mg per
day. and with uctreotide (2 somatostatin analogue) in a dose of 28 pg/kg/d, increasing to 40
up/kg/d. given subcutanceously. The side effects were minor. All medical treatment could gradually
be reduced and discountinued. Octreotide was discontinued at day 106.

During the vetreotide treatment, the serum C-Peptide. insulin and proinsulin concentrations
normalized rapidly. and hypoglycaemia was not recorded. After the octreotide treament, the values
remained in the normal range. even at day 487.

Before and during octreotide treatment, oral glucose stimulation tests were clearly abnormal. After
Octreotide treatment, the two tests showed a normal response.

Discussion

Treatment with hydrocortisone and octreotide was successful in controlling the blod glucose level
and normalizing the levels of serum c-peptide, proinsulin and insulin.

The results give biochemical evidence for a transient variant of PHHI. The patophysiology of
PHHL is not fully understood. It is suggested that the transient variant of PHHI could represent a
discase with immature pancreatic islet cells, with subsequent maturation.

This variant has not been recognized prior to the introduction of successful medical therapy.
Alternative treatment with early pancreatectomy. of course, exclude the possibility of a later
maturation of the pancreatic islets.

The initial tevels of C-Peptide. proinsulin and insulin were not lower than other patients with
uncontroliable PHHI requering surgery. The transient course could therefore not be predicted.

We recommend that newborns with PHHI should be treated initially with glucose infusion,

hvdrocortisone and octreotide. Only it medical treatment fails. subtotal pancreatectomy should be
performed.
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ENDOGENOUS PRODUCTION OF NITRICC OXIDE DOES NOT
RISE DURING THE FIRST 24 HOURS OF LIFE

NR Aiton, DM Ingram, AD Milner
Department of Paediatrics, UMDS, St. Thomas' Hospital London.

Introduction: There has been increasing interest in the role of nitric oxide in
cardiopulmonary adaptation at birth since inhaled nitric oxide has been used
successfully to treat persistent pulmonary hypertension of the newbom.

As part of normal cardiopulmonary adaptation the pulmonary vascular
resistance and pulmonary artery pressure falls and the pulmonary blood flow
rises following birth. In persistent pulmonary hypertension this process fails to
oceur. Treatment of this condition with inhaled nitric oxide has been shown to
reduce pulmonary artery pressure and reduce right 10 left shunting, thus
improving oxygenation.

Nitric oxide has been shown to be present in the exhaled breath of
adults in a number of studies. We hypothesised that production of nitric oxide
in the lux.lgs of newbarn babies contributed to the changes occurring in the
normal infant at birth.

Subjects: 40 normal term infants were studied within 2 hours of birth and
daily until discharge from hospital.

Methods: NO production was measured by collecting mixed expired gas
“over 1 minute and simultaneously recording the expired volume, while
breathing 2 1/min nitric oxide free air. The concentration of nitric oxide in
the collected gas was measured using a chemiluminescence machine and the
concentration in the mixed expired gas calculared. Pulmonary artery pressure
was measured using the time to peak velocity/total ejection ime (TPV/TET)
ratio which has been shown 1o be inversely related to pulmonary artery
pressure,

Results: Mean values (SEM) shown in table, There was a significant increase
in nitric oxide levels between 24 and 48 hours (p=0.01).

TPV/TET(rato) Exhaled NO (ppb)
Birth 0.24 (0.006) 15.9 2.0)
24 hrs 0.32 (0.007) 16.0 (2.0)
48 hrs 0.35 (0.01) 20.3 (2.3)

Conclusion: The greatest changes in TPV/TET rato occurred within the first
24 hours whereas the exhaled NO levels did not begin rising until after this
time suggesting that the early changes may not be modulated by NO
3roduction. 52 :



MANAGEMENT AF JUVENIL THYREOTOXICOSE.
L.Lavard, B.Brock Jacobsen & H.Perrild (Bgrneafdelingen,
Glostrup Amtssygehus, Bgrneafdelingen, Odense Sygehus & Me-
dicinsk afdeling B, Bispebjerg Hospital).

Thyreotoxicose er en sjzlden lidelse i barnealderen
(0.8/100.000 bgrn/ar). Spgrgeskemaundersggelser viser stor
varians i diagnostisering og behandling. Dette foredrag er
baseret pa data fra en europzisk spgrgeskema unders¢ggelse fra
22 lande, i ETA/ESPE-regi samt en landsdakkende retrospektiv
unders¢ggelse af danske thyreotoxicosebgrn.

Blandt danske bgrn med thyreotoxicose havde 96% Graves'
sygdom, 2% toksisk adenom og 2% multinodular toxisk struma.

Forlgbet af Graves' sygdom viser et spektrum fra spontan
helbredelse uden behandling hos nogle patienter til udtalt
progression med thyreotoxisk storm og risiko for dgd hos andre.
Da vi til dato ikke rader over prognostiske faktorer om for-
lgbet hos den enkelte patient skal alle patienter behandles.

Graves sygdom er en selvlimiterende lidelse. Danske og
amerikanske data viser en remissionsrate pa 25% for hvert andet
ar. ’

Behandlingsmulighederne er: medicinsk antithyroid behand-
ling, subtotal thyreoidektomi og radioiod behandling. 96% af de
danske bgrn fik medicinsk anti-thyroid behandling, 33% blev
senere opererede og 4% yderligere radioiod behandlet pa grund
af manglende remission eller flere recidiver.

Ved medicinsk anti-thyroid behandling anvendes: propyl-
thiouracil, carbimazol eller tiamazol, enten i store doser med

-et komplet blok af thyreoideahormon syntesen til fglge, kombi-
neret med thyroxin-substitution, eller i doser afpasset efter
det kliniske og biokemiske respons. Kombinationsbehandlingen
giver bedre strumareduktion, muligvis nedsat produktion af TSH-
R antistoffer og nedsat recidivrate, men langt flere bivirk-
ninger. Specielt PTU-behandling er kompliceret af mange bi-
virkninger: hos >50% af patienterne med eksantemer, hamatologi-
ske og hepatiske reaktioner, atralgi og feber. Ved carbimazil-
behandling forekommer bivirkninger hos 33% og ved tiamazol hos
<3%. Kombinationsbehandlingen blev foretrukket blandt 75% af de
europziske lager. Behandlingsvarigheden blandt danske patienter
varierede fra f4 mdneder til 10 ar.

I Danmark foretages kirurgisk behandling ved Graves sygdom
sadvanligvis fgrst efter lang tids anti-thyroid behandling, og
meget sjzldent f¢gr 10 Ars alderen. Der er hyppige komplika-
tioner 1 form af hypothyreose (op til 75%), hypocalcaemi,
stemmebandspareser og recidiver. Centralisering af thyreoidea-
kirurgi pa bgrn er tvingende ngdvendig.

Radioiod behandling er blevet den foretrukne behandling til
2ldre bgrn i1 USA og nogle europaziske lande, specielt ved
thyreotoxis&e’recidiver. Ved anvendte radioioddoser pd 2-5 mCi
er der ikke fundet gget cancerforekomst eller infertilitet.
Blandt voksne kan der forekomme forvarring i en eksisterende
opthalmopathi, og der er fundet en gget forekomst af ventri-
kelcancer @get risiko for kongenitte misdannelser hos bgrn af
Tadioiod behandlede kvinder er ikke pavist. Hypo-thyreose
udvikles hos 60-80% af patienterne.

For danske forhold rekommanderes langtids antithyroid
behandling (>2 ar) kombineret med thyroxin-substitution indtil
remission opnés. 53



PRODUKTINFORMATION
ZOMACTON®SOMATROPIN)

Forkortel i henhold il det af Sundhedsstyrelsen godkendte pro-
duktresumd. Detle kan rekvireres vederlagsfrlt fra FERRING
Lzgemidier A/S.

Zomacton® (somatropin) Rekombinant humant vaksthormon 12
IE. Lyofitiseret injektionssubstans til subkutan injektion efter tilsat-
ning af natriumchloridinjektionsvaske 9 mg/mi konserveret med
benzylalkohol.

Indikationer: Langtidsbehandling af bgrn, som lider af h@mmst
vakst pa grund af utilstrakkelig sekretion af vaksthormoner.

Dosering: Doseringen er individuel. Normalt anbefales subkutan
administration af 0,5-0,7 1E/kg/uge, fordelt pa 6-7 s.c. Injektioner,
svarende til 0,07-0,10 IE/kg/dag (eller 2,1-3,0 IE/m?/dag). En total
ugentlig dosis pa 0,81 IE/kg (svarende til 24 |E/m?) ber ikke over-
skrides. Behandlingsvarigheden strakker sig over flere Ar,
afhangigt af den opnaede terapeutiske effekt.

Kontraindikationer: Bgr ikke anvendes til barn med lukkede epi-
fyser. Patienter med progressiv intrakraniel skade eller tumor bgr
ikke anvende Zomacton®, da det ikke kan udelukkes, at disse ak-
tiveres under behandlingen. Fer behandling med Zomacton® ini-
tieres, skal intrakranielle tumorer vare inaktive, og antitumor-
behandling afsluttet, Ved overfalsomhed over for benzylalkohol ber
Zomacton® ikke anvendes.

Forsigtighedsregler: Behandling med Zomacton® ber kun gives
under kontrol af kvalificerede leger. Patienter bgr observeres for
tegn pa glukoseintolerans, idet vaksthormon kan forirsage In-
sulinresistens. Serum- og uringlukose bor underseges regelmas-
sigt hos patienter med diabetes mellitus elier familizer disposition
herfor. Bern med diabetes bgr eventuelt sge insulindosis for at
opretholde glukose under behandiing med Zomacton®. Barn med
nedsat hypofysefunktion kan opleve faste-hypoglykami, hvilket
afhjelpes ved behandling med vaksthormon. Bern, der injiceres 3
gange ugentligt med svar faste-hypoglyk@mi pa dage uden be-
handling, anbefales daglig medicinering. Patienter med vaksthor-
monmange! sekundzrt til intrakraniel skade ber underseges
regefmassigt med henblik pa progression eller recidiv af den
tilgrundliggende sygdom. Behandling med Zomacton® seponeres,
hvis progression eller recidiv opstar. Ved behandlingens start samt
periodisk under behandlingsforlgbet anbefales det at foretage fun-
doskopt med henblik pd papiledem, iser i tilflde af tilbageven-
dende hovedpine, synsforstyrrelser, kvalme og/eller opkastning,
hvilket kan skyldes intrakraniel hypertension. Hypothyreoidisme

kan udvikles under behandling med vaksthormon. Inadakvat be-
handling af hypothyrecidisme kan hindre optimal virkning af
Zomacton®. Regelmassig undersggelse af thyreoideafunktionen
anbefales, og der behandles ved behov. Der er rapporteret hyppige
titfslde af forvridning af den store larknogle hos patienter med en-
dokrine sygdomme. Opmarksomhed bgr rettes mod patienter, der
hatter eller klager over smerter i hofte eller kna under behandlin-
gen med Zomacton®,

Interaktioner: Glykokortikoidbehandling kan h@mme effekten af
Zomacton®. Hos patienter med samtidlg ACTH-mangel er det ngd-
vendigt at justere glykokortikoiddosis omhyggeligt for at undga
hamning af vaekstudviklingen med Zomacten®. Hgje doser af an-
drogens, gstrogene eller anaboliske steroider kan aktivere knogle-
modningen og h&mme en forggelse af vaksten.

Graviditet og amning: Zomacton® bar ikke gives under graviditet
og amning. Der foreligger ikke tilstreekkeligt materiale fra studier
med mennesker eller dyr, der taler for brug af vaksthormoner und-
er graviditet. Det er ikke fastslaet, hvorvidt peptidhormoner ud-
skitles i modermalken.

Bivirkninger: Tab eller foragelse af fedtvav pa injektionsstedet. Injek-
tionssted ber derfor variere. | sjeldne tilfzlde udvikles omhed og
kigende udslet ved injektionsstedet. Antistofdannelse mod somatropin
eller E. coli er ikke observeret. Forbjgende hovedpine samt i be-
gyndelsen af behandlingen sje!dne tilfzlde af ubetydelig, for-
bigdende vaeskeansamling. Sjeldne tilizlde af benign intrakraniel
hypertension er rapporteret.. Symptomerne er hovedpine, kvaime
og/eller opkastning og synsforstyrrelser, der krever fundoskopi
med henblik pA papilodem. Symptomerne er oftest forbigiende,
men i alvorligere tilfzlde skal dosering reduceres, eller behandling
afbrydes.

Opbevaring: Zomacton® injektionssubstans er holdbar i 24 méned-
er ved 2-8°C. Efter oplesning i isotonisk natriumchloridoplasning
indehoidende konserveringsmiddel (benzylalkohoi) er heldbarhed-
en 14 dage ved 2-8°C. Injektionssubstans og brugsferdig injek-
tionsvaeske skal opbevares kotdt og markt.

Pakninger og priser pr. 7. januar 1997;
Zomacton® injektionssubstans 12 1E:

1 hatteglas + solvens (v.nr. 118869):
5 heetteglas + solvens {v.nr. 118877):

1680,20 kr.
832495 kr.

Udlevering: A

FERRING

LAGEMIDLER

FERRING Lzgemidler A/S
Vesterbrogade 149 - 1620 Kebenhavn V
TIf. 33 86 08 18 » Fax 33 86 08 33



SELECTIVE POSTERIOR RHIZOTOMY.

Karl Wﬁlff, Steen Midholm, Kurt Siemesen, Torben Schmidt,
Lisbeth Torp Pedersen. Odense University Hospital.

We participate in a Nordic Studygroup performing selective
posterior rhizotomy in children with spastic diplegia. Until now
a total of 19 children have been operated and in 18 of these the
motor function has improved.

Long term results will be presented in 3 children.



SERUM NEURON SPECIFIK ENOLASE (NSE), PROGNOSTISK BETYDNING OG
VZRDIEN AF SERIELLE ANALYSER VED MONITORERING AF BEHANDLING AF
BORN MED NEUROBLASTOM.

Lone G.M. Jorgensen!, Niels L.T. Carlsen’, Cathrine Rechnitzer’, Minna Yssing®. Klinisk
Biokemisk Afdeling, Gentofte Amtssygehus, Pediatrisk Afdeling H, Odense Universitets
Hospital, Pzdiatrisk Klinik 2, Rigshospitalet, Kebenhavn.

Neuroblastom er en malign embryonal tumor, der opstir fra det sympatiske nervesystem. Det
er en af de mest almindelige solide maligne tumorer hos bern (Brown et al., 1989).
Sygdommen fremtreeder klinisk heterogen og udger formentlig ikke én biologisk helhed
(Carlsen, 1991, Brodeur & Nakagawara, 1992). Prognosen defineres for tiden bedst ud fra
sygdomsstadie og alder p3 diagnosetidspunktet (Carlsen et al., 1992). Det ville vare onskeligt
at kunne identificere de prognostiske grupper mere preecist ud fra en biologisk risikovurdering
(Brodeur et al., 1992). Ydermere mitte sidanne kvantiterbare biologiske variable vare egnede
til monitorering af sygdommen under behandling og i follow up fasen.

Neuron specific enolase (NSE - EC 4.2.1.11 2phospho D-glycerat hydrase) er et af enolasens
isoenzymer, der er relativt begrenset til vav af neuroectodermal oprindelse (Cooper et al.,
1987). NSE pivises i differentierede neuroblaster og iszr i modne ganglieceller. NSE i blodet
(P-NSE) er signifikant korreleret til histologisk klassifikation af neuroblastom efter
differentieringsgrad. P-NSE og andre turnor markerer som f. eks. laktat dehydrogenase (P-
LDH) og P-ferritin er blevet vist at korrelere med tumor sterrelse (Zeltzer et al., 1986,
Berthold et al., 1991) samt at besidde prognostisk information (Carlsen et al., 1991).

Disse tumor markerer er derfor mulige biologiske faktorer, som kan anvendes til
prognoseberegning og monitorering af neuroblastom. Der er ikke nogen entydig vurdering af
deres mulige vaerdi, hvorfor vi initierede en protokolleret undersagelse.

" Formilet var at undersage korrelationen med sygdoms stadie, den additive veerdi af P-NSE
som prognostisk prediktor til alder og sygdomsstadie, vaerdien af serielle mélinger af P-NSE
som marker for tumor respons efter behandling og betydningen af P-NSE som en tidlig
indikator af relaps. Inklusionskriterier var diagnosticeret neuroblastom efter The Intemational
Criteria for the diagnosis (Brodeur et al., 1992), alder < 15 &r, stadieinddeling efter Revised
INSS og respons vurderet i henhold til INRC (Brodeur et al., 1992).

Blodprave til P-NSE blev udtaget umiddelbart fer behandlingsstart, hver méned under
behandling og under follow up. Disse praveresultater sammenholdtes med samtidigt opniede
kliniske data. End points var response to treatment og event-free survival.

Alle inklusionsanalyser af P-NSE var forhgjede. Under succesrig behandling faldt P-NSE i
lobet af ca. to behandlingsserier til meget lave vardier. Enkelte P-NSE milinger stabiliseredes
ikke p et lavt niveau, men oscillerede omkring gvre referencevardi. Ved senere gemmengang
af det kliniske forleb fandtes sygdomsrecidiv. Knap si god sygdomskorrelation fandtes for
mélinger af P-LDH. Vores serie var pd opgerelsestidspunktet for lille til at vurdere om additiv
effekt af P-NSE og P-LDH er til stede.

Vurderet ud fra de forelebige resultater ser analyse af P-NSE lovende ud. Der er imidlertid
mange fejlkilder ved indhentning af sddanne biologiske variable, hvorfor standardiseret
fremgangsmade er nedvendig for opndelse af realistiske vardier.

REFERENCES

Berthold F, Engethardt-Fahmer U, Schneider R, Schumacher R, Zieschang J. Age dependence and prognostic
impact of neuron specific enolase (NSE) in children with neuroblastoma. In vivo 1991; 5: 245-248.
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. CARDIAC MALFORMATIONS IN NEWBORN BABIES WITH
MALFORMATIONS OF THE GASTROINTESTINAL TRACT.
T. Jacobsen, G. Nielsen & H. Oxhgj (Odense University Hospital, De-

partment of Pediatrics, Odense, Denmark)

Objective: To evaluate a programme of echocardiographic screening of
newborn babies with malformations of the gastrointestinal tract.
Material and methods: Since september 1994 an echocardiographic
examination, performed by a consultant in pediatric cardiology, is done
in newborn babies with malformations of the gastrointestinal tract.
Babies with Hirschsprungs disease were excluded.

Results: Sixty-four infants were included. Twelve were not examined,
and 3 records have not yet been avaiable for review. Of the 49 babies
thus examined, 11 had a malformation of the heart: 7 ventricular septal
defect, 1 double outlet right ventricle, 1 hypoplastic left heart syndrome
with double outlet right ventricle, 1 transposition of the great arteries
with double outlet left ventricle and | hypoplastic aorta.

In 2 babies with diaphragmatic hernia, severe functional disturbancies
were detected. In most infants, as would be expected, patency of the
ductus arteriosus and/or the foramen ovale was detected.

Thus, at minimum 18% (11/61) of babies with a malformation of the
gastrointestinal tract has a structural cardiac defect.

Conclusion: Since a high proportion of babies with malformations of the
gastrointestinal tract have associated malformations of the heart, and
since this often will be clinically undetectable at the time of diagnosis of
(and operation for) the gastrointestinal malformation, a screening pro-

gramme is recommended.



PROPHYLACTIC ANTIBIOTIC THERAPY IN CYSTIC FIBROSIS
C Wallis { Great Ormond Strect Hospital for Children NHS Trust)

The proguosis/for children with cysvic fbrosis (CF) has improved significantly ower the past three
decades. A positive coatributing factor has been the ageressive usc of antibiotic therapy - not only to
treat infective episodes, but also to atiempt eradication of early infection and to dampen down colony
growth once ah organism is established. New iusights into the underying pathogenesis have
demonstrated that infection and inflammation can be present as early as 3 momhs:cvm in the
mmptomatic*nﬁm. Staphiylococcus aurcus appears to play & seminal role as theitrigger for the
releness cyck of infection and inflammation that typifies the downhill spiral of deteriorating hing
function intb::dxild with CF. Jt huas been argued that, If the colonisation of S, aurews was prevented,
the pulmonary damage could at least be delayed. Courses of flucloxacillin are effettive in treating
saspected S, a’:ureus iniecﬁonsmmfamsmybcasynqxommicandspunmor(hmtaﬂmmmoﬁcil
negative cw:n!in the presence of lung infection.

A UK study’ $ompared the effect of continuoas flucloxacillin administration and jmtermitnt anubioqc
nscmscmmqincwbomsmthCFomrmeﬁNMywsofhfc %m“mmdamxwduuomq
groups. 18 redeived continuous oral fincloxacillin(250mg/day) and 20 recived q*sodu: antibiotic
mmnwmwbmmmmmmmmmmwbﬁa%rmm«d&
ww:mlat&,hadmmﬁmuemoough,had)ugbaadmjsmnmmmhospndﬂmmd)cswond\w
mmmmmemmrdemmmmmm
pmph)lamcénumphyioooml w.mmmmmam@fmwmmm
hﬂwmophyiadichwp.
mmmwudmwwmymmwmwmmm
mhtmlﬂsdmfaadﬂm(mdpummdammw)ugammn;hlm?xudommm
mmttooon#mxmsth«apymsnmboruwbymermdudtmsmal i !
A US study cpmparing Keflex as the continuous prophylactic agent and placcbo dver a 5 year period |
shmcdnsxgmﬁcammducﬁonin&amngthhinlhe!(ﬁﬂcxywp(ﬁ%vs:i?%)’ Prophylactic |
mu‘bmclluap)appca:stomd\xcs aarwsxsokmmandxmmdnumlpmgmsdmngdnwﬂ
CP years. mdumhmﬁ)tbngumnmmmmﬁndmﬁudy

|
1y Wezverp.T, Green MR, Nichotson K et al (1994) Prognosis in cystic fibrosis treated with
continnous fucloxacillin from the neonatal period. Arch Dis Child 70; 84-89.

(2): Stutman! North American CF Conference, Dallas 1995.
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ABSTRACT : RSM JOINT MEETING 9-13.5.96

DIABETIC KETOACIDOSIS : IS THERE A MORE RATIONAL TREATMENT REGIN

Dr. A. Sawczenko Dr. T. Chambers
Southmead Hospital, Bristol, UK

Lebovitz (1) notes that little progress has been made 1n preventing overl cerebral
oedema in Diabetic Ketoacidosis (DKA) There has been a continuing recognition
that it is safe 1o reduce the volumes of fluids used Johnson for example has used
a regimen equivalent to 48-72 mi/kg/day in aduits (2) . Chnicians overestimale
dehydration, there are many inaccuracies in delivenng fluds (3) and many
regimens are complex (4) . DKA is characlerised by a renal dysfunction (S) with
enhanced secretion of renin and vasopressin and endogenous water production
(6) . We therefore use a regimen similar to those used to tieat dehydralion with
renal failure or hypernaitraemic dehydration of infancy.

Shock is treated with an immediate 20 ml/kg bolus of 0.9% saline or colloid over
the first hour, but if there is no circulatory compromise then only maintenance
fluids of 0.9% saline (100mi/k/day for ages 0.5-3 years, 90 mi/kg/day for ages 3-6
years, 70 ml/kg/day for ages 7-12 years and 50 mi/ka/day for children > 12 years)
are started. Potassium and insulin (0.05u/kg/hr) are given conventionally. Because
of the risk of continuing dehydration from the osmotic diuresis unne output is
measured and losses exceeding 1.5 mifkg/hour are replaced with 0.18% saline
and 4% dextrose. Once the blood glucose is below 14 mmolA the intravenous fluid
is changed to 0.18% salinc and 4% dextrose and the insulin infusion is halved.

We have used this regimen in cases of 12% dehydration and in infants as
young as 6 months Because there are vanations in the degree to which the
different body water compartments are dehydrated, and in view of the renal
dysfunction in DKA, we are unpersuaded that in the absence of significant
circulatory insufficiency there is an advantage to rapid fluid replacement We
think that such an approach using general pnnciples of fluid management in the
case of DKA is preferable to traditional regimens and would look forward to its
inclusion in any forthcoming randomised tnals of treatment (3)

1. Lebovitz HA. Drzbetic Ketoacidosis Lancet 1995:345:767-771.

2 Johnston C Flud rep'acement in diabetic ketcacidosis [letter, comment] BWJ
1982,305(6852):522

3. Grove LM, Nobe:-jamieson CM. Bames ND, Chaliener J. Assessment of dehydration, fluid
balance and inzulin requirements In diabetic ketoscidesis. Proceedings of British Psediatric
Associat-on Annua’ Veeting 1995 67:28

4 Edge JA, Dunger DR Variahons in the management of Diabetic Ketoacidosis in Children
Diabetc Medicine 1994:11 984-986.

5 Miltenyr M, Szabo A, Tulassay T, Korer A, Keneser E, Dobos M Reduced glomerular filtraton
and elevated udnary protein excretion in diabetic ke:oacdosie Acta Paedianca Scandinavica
1900.79(4) 444-7.

€ Hamis GD, Fiordaliz: |, Finberg L Safe managament of diabetic ketcacidosis J Paediatrics
T1998,113 65-70
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Extremely preterm and low birth weight infants
(ETFOL); a 2-year national cohort study.
Preliminary results.

N. Feilberg Jorgensen, J. Kamper on behalf of the ETFOL
committee and the collaborating departments (Berneafdeling H,
Odense Universitets Hospital).

All danish pediatric departments treating extremely
premature/low-birth-weight infants participate in an ongoing
cohort study. During the years 1994 og 1995 a total of 385
infants were enrolled in the cohort. Until now informations are
available on 373 of these. 178 infants were treated in Eastern
and 195 in Western Denmark, 282 infants were enrolled because
of a GA < 28 weeks and 91 infants because of a birth weight
less than 1000 g.

Most infants were treated according to a concept using early
nasal CPAP and minimal handling. All in all 337 infants (90%)
were treated with CPAP, 159 infants (43 %) received one or
more doses of surfactant, 156 infants (42 %) were treated with
ventilator. Half of the infants were treated with oxygen more
than one month but only three needed oxygen at term. Six
infants developed retinopathia of prematurity (ROP) stage I,
three stage II and five stage III or IV. The occurence of
periventricular-intraventricular haemorrhage will be reported.

The report is preliminary, conclusions cannot be drawn until
further analysis.
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CORD BLOOD IgE IN MONOZYGOTIC AND DIZYGOTIC TWINS

S. Husby, H.P. Jacobsen, K. Christensen, N.V. Holm & P. Hyltoft
Petersen (Berneafdelingen og Klinisk Kemisk Afdeling, Odense
Universitetshospital, og Det Danske Tvillingeregister, Odense

Universitet) .

Genetic and environmental factors have been implicated in the
etiology of atopy and of serum IgE levels. Twins studies may be
employed to obtain quantitative estimates of heritability and
numerous such studies have been conducted at the Danish Twin
Registry at Odense University. In order to eliminate post-natal
environmental influences we measured IgE in cord blood (CB-IgE)
from a cohort of unselected like-sexed twins. IgE determination
was performed with a sensitive radioimmunoassy with a detection
limit of 0.01 kU/1. CB-IgE was evaluated in 29 monozygotic (MZ)
and 28 dizygotic (DZ) twin pairs. The means and variances for
IgE values were comparable for MZ and DZ twins when sex was
controlled for. Placental anatomy (MZ twins with mono- and
dichorial placenta and DZ twins with one or two placentae) had
no significant influence on the IgE levels. In an analysis of
variance with subsampling the among-pair, within-pair and
analytical variance components were calculated. The analytical
variance was well below the biological variances. Biometrical
analysis showed that the best model by BAkaike Information
Criteria was a model including only additive genetic and non-
shared environmental factors. With this model the heritability
estimate was 0.79. These data suggest that the majority of the
variation in CB-IgE is accounted for by genetic factors, but a
substantial effect of a common environment cannot be excluded

with the present sample size.
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COW’S MILK PROTEIN ALLERGY AND INTOLERANCE. A
PROSPECTIVE STUDY OF THE CLINICAL COURSE AND THE
PROGNOSIS UP TO TEN YEARS OF AGE.

A. Host 1) S. Halken 2) A. Estmann 1), H.P. Jacobsen 1),

S. Mortensen 1), H. Mygil 1).

Depts. of Pediatrics Odense University Hospital 1), Senderborg Hospital
2), Denmark.

Of a prospective 1 year cohort of 1749 newborns 39 (2.2%) were
diagnosed as having cow’s milk protein allergy/intolerance
CMPA/CMPI based on strict elimination/milk challenge procedures in
a hospital setting. Of these 39 infants 21 had IgE-mediated CMPA
(positive skin prick test and/or RAST > class 2 to CMP), and 18 non
IgE-mediated CMPI. Continued clinical sensitivity was assessed by
rechallenging every 12 months until the age of 10 years. The following
investigations were performed: skin prick test and specific IgE against
a panel of inhalant allergens, CMP and egg protein at 3, 5 and 10 years
of age. Furthermore lung function measurements (Vitalograph) were
done at 10 years. The overall prognosis of CMPA/CMPI was good with
a total recovery of 22/39 (56%) at 1 year, 30/39 (77%) at 2 years,
34/39 (87%) at 3 years and 36/39 (92%) at 5 years and 10 years.
Adverse reactions to other foods developed in a total of 21/39 (54 %),
and 7/39 (18 %) were still intolerant to other foods at 10 years. Before
10 years 19/39 (48%) developed asthma or rhinoconjunctivitis, 16/39
(41%) asthma, 12/39 (31 %) rhinoconjunctivitis. A total of 13/25 (52%)
among children with cutaneous symptoms during the first year of life
still had cutaneous symptoms at 10 years, (10 atopic dermatitis and 5
urticaria 3 monosymptomatic urticaria). Children with CMPA (IgE-
mediated) had an increased risk of persisting CMPA 3/21 (14%),
development of persistent adverse reactions to other foods 7/21 (33 %),
and finally asthma (62 %) and rhinoconjunctivitis (52 %).

In conclusion early IgE-sensitization to CMP is associated with an
increased risk of persistent food allergy and development of asthma and
rhinoconjunctivitis before 10 years of age.



Bilag:

Selskabets 663. videnskabelige mede 6. September 1996

Den nationale fodselskohorte. Anne Marie Nyboe. Center for Epidemiologisk
Grundforskning.

Ordiner generalforsamling
Dagsorden:

. valg af dirigent

. Formandens beretning

. beretning fra udvalg og Nordisk Pzdiatrisk Federation
. afleggelse af det reviderede regnskab

. faststtelse af kontingent

. indkomne forslag fra bestyreise og medlemmer

. valg af bestyrelse blandt de ordinzre medlemmer

. valg af 2 revisorer

. valg af udvalgsmedlemmer og reprasentanter for selskabet
10. aktuelle uddannelsesproblemer

11. eventuelt

NelN-- BN I N R S

Beretninger fra 9 udvalg

Regnskab for DPS og Torben Iversens rejsefond

Forslag ti! lovandring af §5. stk. 4

Forslag til kommissorium for uddannelsesudvalget

Kursusaktivitet i forbindelse med den padiatriske speciallzgeuddannelse
Nyt fra Nordisk Pzdiatrisk Foderation
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FORMANDSBERETNING

DPS har nu 430 medlemmer. Siden sidste generalforsamling er 6 udmeldte og 30 indmeldte.
Ingen medlemmer er afgiet ved deden.

Efter generalforsamlingen konstituerede bestyrelsen sig siledes:
Niels Christian Christensen, formand
Ole Andersen, nastformand
Ole Pryds, videnskabelig sekretar
Henrik Carstensen, faglig sekreter
Sten Petersen, kasserer
Karsten Kaas Ibsen, DBO reprasentant

Bestyrelsen har holdt 9 bestyrelsesmeder, dertil | mede med uddannelsesudvalget og | mede
med de administrerende overlager for landets barmeafdelinger.

Der er holdt 4 meder i selskabet, alle som temameder mede emnerne fetalmedicin, gastro-
enterologi, sma handikapgrupper og pdiatrisk patologi. I alle tilfzldene har det varet
velarrangerede fredags-lerdagsmader. Arrangererne skal have tak for det store arbejde, der er
lagt i arrangementerne.

Desvarre synes der at vaere en tendens til at forsamme referatet til &rbogen. Det ber vaere en
selvfolge, at foredraget registreres og kan slas op, ogsa for foredragsholderens skyld.

Varmsdet var i &r arrangeret af berneafdelingen, Odense Universitetshospital, og var serligt
ved at veere et fellesmade med medlemmer af den padiatriske sektion i Royal Society of
Medicine fra England. Det resulterede i et meget vellykket og festligt mede med hajt fagligt
niveau.

Lands-landsdelsfunktioner. Sundhedsstyrelsen er i gang med den sidste aftalte revision af
lands-landsdelsvejledningen. Den sidste vejledning er fra 1993 og der var planlagt revision
efter 2 &r. Som naevnt i sidste arsberetning blev vores forslag til revision indsendt i januar
1995. I oktober modtog vi Sundhedsstyrelsens oplag. I forhold til de intentioner for revision,
der var lagt op til, var oplegget skuffende. Vores kommentar til forslaget korrigerede visse
fejl men vi beklagede ogsa, at den opdeling i ekspertomrader, der tidligere var brugt, ikke blev
opretholdt og at beskrivelsen af basisfunktionen bliver gjort meget overfladisk. Vi fik ikke
Sundhedsstyrelsens endelige vejledningsforslag til hering, den er nu udkommet,
Sundhedsstyrelsen har taget en del af vores indvendinger men ikke alle til efterretning.

Bernekirurgi. Vi er ikke blevet inddraget i det videre forleb.

Pzdiatrisk onkologi. Sundhedsstyrelsens forslag rummer stort set de planer, der tidligere er
vedtaget af onkologiudvalget i samarbejde med relevante kirurgiske specialer men i lands-
landsdelsfunktionen er omradet stadig under overvejelse.

Lands-landsdelsfunktionerne er et vesentligt samarbejdsomrade i vores fag og
Sundhedsstyrelsens retningslinier er derfor vigtige for os. Det er meget beklageligt, at arbejdet
har varet s uregelmassigt og givet sé store forsinkelser. Det er imidlertid nok s vigtigt, at vi
indbyrdes fortsat har en &ben diskussion af disse forhold og at samarbejdet mellem
afdelingerne bygger pa enighed og gensidighed. I en tid, hvor vi alle er udsat for skonomisk
stramning er det vasentligt, at vi ikke lader os fange af kortsigtede, lokale og akutte lasninger.
Vi fandt, at feellesmedet mellem bestyrelsen og de administrerende overleger fra afdelingerne
styrkede forstaelsen for samarbejdet og at sddanne meder hensigtsmaessigt kunne holdes en
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gang om Aret.

I forbindelse med lands-landsdelsfunktioneme er det naturligt at n@vne arbejdet omkring de
Smi Handikapgrupper. Medet i januar med Centre for Sm4 Handikapgrupper gav anledning
til en frugtbar diskussion. I den forbindelse har Sundhedsstyrelsen ogsa varet noget langsom.
Séledes er den overordnede styringsgruppe, der skulle planlegge arbejdet ud fra
arbejdsgruppemes redegerelser for de enkelte sygdomme, endnu ikke nedsat. Redegerelsene
fra arbejdsgruppeme omkring Apert’s syndrom, Neurofibromatose, Osteogenesis imperfecta,
Prader-Willi's syndrom, Marfan’s syndrom og blareectrophi er sendt til Sundhedsstyrelsen.
Vi finder fortsat, at disse tilstande ikke adskiller sig fra andre lands-landsdelsfunktioner.
Arbejdet med at udvikle behandlingsprotokoller og etablere samarbejdsordninger omkring
disse patienter kan dog vaere gode eksempler p4 gensidigt, aftalt samarbejde.

Ekspertuddannelserne. Sundhedsstyrelsen og specialistnzvnet dreftede i marts maned en
henvendelse fra 0os om behovet for tidsbegrensede stillinger pa 1. reservelazgeniveau til
ekspertuddannelser. Sundhedsstyrelsen fastholdt, at uddannelser efter speciallegeniveau skal
ske i tidsubegrensede stillinger som afdelingslege. Vi har igen bedt Sundhedsstyrelsen
revidere dette og da der ogsa er andre specialer, der har presset p, synes Sundhedsstyrelsen at
vaere pa vej til at sege en lesning p problemet. Vi tror, at situationen ikke er sé fastlast, som
deres svar gav udtryk for.

I drets lgb er der udarbejdet funktionsbeskrivelser for ekspertuddannelse i endokrinologi. Et
forslag om uddannelse i pulmonologi er fejlagtigt kommet med i Arbogen. Det er bestyrelsens
mening, at pulmonologi ikke ber vare et selvstzendigt ekspertomradde men vare sammen med
allergologi. Der er betydelig overlapning mellem omriderne og pulmonologi uden allergologi
vil vaere et for lille omrade. Uddannelsen i pulmonologi ma muligvis tilgodeses i et
uddannelsesforleb.

Arbejdet med at oprette ekspertuddannelsesstillinger er fortsat pa flere afdelinger og selvom
der er usikkerhed omkring disse stillinger, er det bestyrelsens holdning, at man skal arbejde pa
at sikre tidsbegrznsede stillinger til ekspertuddannelse og arbejde pé at fa oprettet stillinger
med specificeret uddannelsesmaessigt indhold.

Speciallzgeuddannelsen i padiatri. Antallet af padiatriske uddannelsesstillinger er nu 14.
Med 2-arige stillinger giver det 28 kursister ad gangen. Det giver praktiske problemer for
afdelingerne og store hold til undervisningen. Som det fremgar af uddannelsesudvalgets
beretning er en spredning af kurseme derfor nedvendig og bestyrelsen finder, at
uddannelsesudvalgets forslag giver god mulighed for langsigtet tilretteleggelse af
kursusforlab for de enkelte kursister og for afdelingermne.

Forslaget falder godt i tr&d med det forslag fra Sundhedsstyrelsen, der blev fremsat i efterret
vedrerende den teoretiske videreuddannelse, hvor kurserne spredes til ogsa at omfatte 1.
reservelegeanszttelsen. Vi stettede forslaget men fandt derimod, at kursusvirksomhed i
introduktionstiden ikke faldt inden for den centraliserede speciallegeuddannelse.

Mailbeskrivelserne for uddannelsen i padiatri er revideret. Der var kun beskedne ndringer
ud over de &ndringer, der er kommet af udvidelsen af uddannelsen til 60 maneder.
Pilotprojekter vedrerende inspektorordningen er i gang og en beskrivelse foreligger.
Padiatri forventes at kunne dekkes ved 4,4 inspektorer, der i alt leverer 53 dagsvaerker.
Forelgbigt ma vi afvente pilotprojektets forleb. Neonatologi-udvalget har ensket en serlig
neonatal inspektor, hvad vi ikke har fundet berettiget.

Bestyrelsen og uddannelsesudvalget fremsatter forslag til dels &ndring af
uddannelsesudvalgets kommissorium, dels af lovenes §5, stk. 4, som annonceret pa sidste
generalforsamling. Formalet med &ndringeme er, at strukturere kursuslederens funktion og
skille den fra formanden for uddannelsesudvalget.
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Til nytar kom der nye retningslinier for de forebyggende sundhedsordninger for bern og
unge.

Der er mindre &ndringer vedrerende vaccinationsprogram og de profylaktiske undersegelser,
men vasentligt for os er oprettelsen af stillinger som kommunale bern- unge leger - der
afleser skoleleegeme - og de @vrige @ndringer vedrerende bern i det kommunale regi.
Oprettelsen af stillinger som kommunale bern-unge lger skaber mulighed for en bedre
forebyggende og overvigende indsats over for bern og unge i kommunerne og for en
udbygning af stetten til bern og unge med s=rlige behov.

Efter vejledningen skal stillingerne besattes med enten almenmedicinere, socialmedicinere
eller bernelzger. Det er efter funktionsbeskrivelserne nedvendigt at lzgerne har en god
padiatrisk baggrund og vi har svaert ved at se, at det rent praktisk kan opnas pa anden vis end
ved en padiatrisk speciallegeuddannelse.

Uddannelseskravene er under udarbejdelse og vi m4 vaere forberedt pa en udvidelse af vores
uddannelseskapacitet og p4, at der indbygges mere socialpadiatri i uddannelsen.

Nye retningslinier for svangreprofylaksen er under udarbejdelse og Ole Pryds og jeg har
deltaget i det store arbejde, som skulle foreligge i sommerens lab.

Udvalgsarbejde. Ogsa i &r har bestyrelsen trukket pa udvalgenes arbejdskraft, som det
fremgar af udvalgene beretning. Den udbygning af udvalgsarbejde, der er sket gennem de
senere ir og som ogsa er udtryk for fagets subspecialisering, har varet meget vaesentlig og
bestyrelsen skal benytte lejligheden til at takke for det store arbejde, der gores i udvalgene.

Det har veret bestyrelsens indtryk, at der omkring akut pzediatri er flere initiativer i gang pa
afdelingerne. Dels fordi arbejdet vokser i kraft af flere akutte indlazggelser, dels fordi de
gkonomiske forhold kraever billigere losninger end indlaggelse. Bestyrelsen har derfor nedsat
en arbejdsgruppe til at belyse forhold omkring akutte indleggelser, ferst og fremmest at
organisatorisk art og give et oplag til, hvorledes vi finder, at akut behandling af bern ber
organiseres. Arbejdsgruppen bestdr af Kirsten Lee, Arne Hest, Seren Krabbe, Karen Vitting
Andersen og Anders Pzrregaard.

Vi har modtaget en forespergsel fra foreningen vedrerende DAMP om, hvorvidt en enkelt
diagnose (eet diagnosenummer) kunne dakke begrebet. Vi har svaret, at vi ensker at diskutere
med bl.a. bernepsykiaterne men at vi principielt finder at én diagnose vil vare
hensigtsmaessig.

Vi har modtaget kontakt til gruppen af sygeplejersker, som beskftiger sig med bem, KS7
med henblik pa eventuelt flleskursus eller medeaktivitet.

Vi har deltaget i styremade i NPF. Det har blandt andet drejet sig om Det Nordiske
barnelzgemeade i Trondheim, juni 1997,

Vedrerende det gvrige internationale arbejde henvises til repraesentanternes beretning.

Niels Christian Christensen,
formand.
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Beretning fra Cardiologi-udvalget - ikke fremsendt
Beretning fra Diagnose-udvalget - ikke fremsendt
Beretning fra Endokrinologi - udvalget - ikke fremsendt

Beretning fra Informationsudvalget - ikke fremsendt



Beretning den 26.07.1996

Beretning fra
Dansk Pzdiatrisk Selskabs Astma- og Allergologiudvalg 1995-1996

Udvalgsmedlemmer:

Lone Agertoft (FAYL) 1995
Hans Bisgaard (1991)

Jorn Henriksen (1992)

Arne Heost (1992)

Niels Henrik Valerius (1992)

Udvalget har afholdt 4 meder. Pa det forste mede, den 23.10.1995, konstituerede udvalget
sig med Arne Hest som formand.

P4 udvalgets opfordring har Dansk Padiatrisk Selskabs Bestyrelse rettet henvendelse til
Sundhedsstyrelsens videreuddannelsesudvalg om friholdelse af et antal 1. reservelzgestillinger
til subspeciale/ekspertomradeuddannelse inden for padiatrisk allergologi/lungesygdomme.
Afklaring foreligger endnu ikke. Udvalget finder det vigtigt, at der snarest oprettes
enkeltstillingsklassificerede 1. reservel@gestillinger til uddannelse inden for ekspertomradet.
Vi finder, at der er behov for mindst 1 padiatrisk allergnlog i hvert amt og i sterre amter og
pa universitetsafdelinger mindst 2. Herudover vil der ogsd vare behov for et antal
praktiserende pzdiatere med denne ekspertomradeuddannelse. Uddannelsesafdelingerne skal
kunne leve op til uddannelseskravene beskrevet i "Forslag til pediatrisk ekspertomrade/sub-

speciale inden for allergologi og astma”, godkendt af DPS’S bestyrelse 1995.

Endvidere har udvalget arbejdet for at opnd reprasentation pA UEMS-mederne i EU-regi for
om muligt at kunne sikre, at der i forbindelse med den europaiske harmonisering af
specialistuddannelsen inden for allergologi sikres to indgangsveje, dels fra padiatri og dels
fra intern medicin. Fra efteraret 1996 vil formanden have mulighed for at deltage i UEMS-

mederne.

Endvidere har udvalget dreftet et forslag fra Hans Bisgaard og Oluf Schietz om retningslinier
for uddannelse i subspecialet padiatrisk pulmonologi eller padiatrisk lungemedicin. Der var
enighed i udvalget om, at der er behov for en skemalagt uddannelse inden for omradet, men

samtidig var der flertal for den allerede af DPS’s bestyrelse tilkendegivne vurdering, at det
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2.
vil vere uhensigtsmassigt med to ekspertomrader inden for henholdsvis padiatriskallergologi-
/astma og padiatrisk pulmonologi. Sdledes er der enighed om, at subspecialet/eks-pertomradet
ber benevnes "padiatrisk allergologi/lungesygdomme. Inden for dette speciale
vurderes det, at uddannelsen inden for padiatrisk pulmonologi kunne kobles p4 uddannelsen
inden for det allerede beskrevne forslag til padiatrisk allergologi/astma, fx. ved at
sideuddannelsen skulle omfatte padiatrisk pulmonologi og herefter yderligere suppleres med

1 4rs padiatrisk pulmonologi.

I labet af aret er der pa baggrund af udvalgsarbejder i Astma- og Allergologiudvalgets regi
udsendt "Retningslinier for behandling af astma bronchiale hos bern" og "Retningslinier for
allergiudredning af bern hvem, hvornar og hvordan?”

I den forste arbejdsgruppe deltog Hans Bisgaard, Gunver Fuglsang, Jorn Henriksen, N. H.
Valerius og Seren Pedersen (formand).

I den anden arbejdsgruppe deltog Carsten Bindslev-Jensen, Susanne Halken, Helle Rotne, Ole

sterballe og Arne Host (formand).

Arne Host

70



BERETNING fra Udvalget for Ernaering og Gastroenterologi

Udvalget har i det forlebne &r haft felgende medlemmer: Karsten Hjelt (1995),
Steffen Husby (1993), Kim Fleischer Michaelsen (1991), Anders Paerregdrd
(1995) og Flemming Skovby (1993).

Udvalget har haft mede 1.9.95, 23.11.95, 1.3.96 i Kebenhavn og 7.5.96 i
Odense. Udvalget har taget initiativ til indsamling af data m.h.t. behandling af
bern med inflammatorisk tarmsygdom (Mb. Crohn og colitis ulcerosa). Udvalget
har anbefalet projekt til udarbejdelse af nye danske vakstkurver. Udvalget har
diskuteret behandling af obstipation. Det faerste subspecialist-uddannelsesforleb i
peediatrisk gastroenterologi er blevet godkendt (overgangsordning).

Fra udvalget deltager Kim Fleischer Michaelsen i Sundhedsstyrelsens kontakt-
gruppe vedr. erngering. Kim Fleischer Michaelsen og Steffen Husby deltager i
Sundhedsstyrelsens arbejdsgruppe til udarbejdelse af samlet dansk spaedbarnser-
nzeringsanbefaling. P& udvalgets/DPS’ vegne har Christian Melgaard deltaget i
Workshop on Quality of Standards for Residues in Baby Foods, Berlin, april
1996.

Steffen Husby
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Beretning fra udvalg for HEMATOLOGI og ONKOLOGI.

Udvalgets medlemmer er: Niels Carlsen, Henrik Schreder, Kjeld

Schmiegelow, Henrik Hasle, Ole Henrik Nielsen og Steen Rosthej.

I det forlebne &r har der varet afholdt meder 1.9.95 og 1.12.95
pd Rigshospitalet, 4.3.96 i Odense, og 14.6.96 pA Rigshospitalet.
Mgderne har varet abne for interesserede. '

I efterdrets leb blev der udarbejdet follow-up skemaer for de
fleste maligne sygdomme. Der er sdledes nu fzlles programmer for
opfelgning af bern, der afslutter behandling for malign sygdom pd de
fire behandlingsafdelinger.

I arets lgb er folgende godkendte protokoller ivarksat pad de
berneonkologiske afdelinger: en nordisk undersggelse af Minimal
Residual Sygdom hos bern med ALL, en international behandlingspro-
tokol for Malign Mesenkymal Tumor, og en fzlles-nordisk Non-Hodgkin
Lymfom protokol. En rakke andre protokoller er under behandling
m.h.p. godkendelse.

Der arbejdes fortsat pd at fd etableret et f®lles dansk
Bernecancerregister.

De formelle relationer mellem udvalget, de specialeansvarlige
overlzger pd de berneonkologiske afdelinger, og gvrige interesserede

har varet genstand for fortsat diskussion.

Steen Rosthej
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Beretning fra Dansk Paediatrisk Selskabs Infektionsudvalg

Der har i det forgangne ar veeret afholdt fire mader (2.11.95,
30.1.96, 26.3.96 og 30.5.96).

Der er udarbejdet “Retningslinier for behandling af mature tidligere
raske barn (>4 uger) der mistaenkes for purulent meningitis”. De
udarbejdede retningslinier vil blive sendt til bestyrelsen, hvorefter
de vil kunne rekvireres fra infektionsudvalgets formand.

Udvalget har endvidere udarbejdet forslag til retningslinier for
“Uddannelseskrav til ekspertfunktionen i infektionspasdiatri”.
Forsiaget er sendt til Dansk Peediatrisk Selskabs bestyrelse.
Udvalget bestar af: Niels Henrik Valerius, Troels Herlin, Birgitte
Friis, Bent Windelborg Nielsen og Carsten Heilmann (formand).

Carsten Heilmann
5.8.96
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Beretning fra Neonatologiudvalget:

Udvalget bestar af Birgitte Djernes, Jens Hertel, Birgit Peitersen, Finn Ebbesen, Ole Pryds og
Gorm Greisen. Vi har holdt 4 meder: 010995, 061095, 050196, 110596.

Ekspertuddannelse Vi anbefalede mindst 2 4rs 1. reservelzegeansettelse med > 90% af
dagarbejdstiden i neonatologisk tjeneste. Hvis der pa afdelingen er for f2 born med
hjertesygdom eller kirurgiske sygdomme ma der suppleres andetsteds. Vi anbefalede ogsé
krav om selvstendig forskning.

Den landsdzkkende registrering af de mindste bern (ETFOL) blev afsluttet: lalt 373 bern er
indgdet pa 24r. 66% overlevelse. Barnene folges lebende til 2 (5) 4r.

Sygeplejenormering pd neonatalafsnit Vi s4 p4 danske forhold og sammenlignede med
norske anbefalinger. Selvom der landet over er betydelige forskelle, ligger gennemsnittet

pant. Det sterste problem knytter sig til en lav udnyttelse pa hurtigt personaleflow pa nogle
afdelinger.

En undersogelse af unge mand, hvis medre havde fiet Fenemal i svangerskabet viste, at de
klarede intelligenstests dérligere. Undersegelsen kan ikke siges at vare perfekt men
understreger, at ogs4 Fenemal skal gives med veldefineret indiktion. Vi mener ikke, der er
grund til at foretrazkke anden behandling af kramper, abstinenser eller sedering under
respiratorbehandling hos nyfedte.

Udvalget vil foresl4 etablering af en klinisk database til landsdekkende registrering af alle
nyfedte bemn indlagt pA neonatalafsnit. Det til enhver tid siddende udvalg skal fungere som
"bestyrelse", herunder valge national koordinator.

Gorm Greisen,
formand

74



Neuropeediatriudvalget

Udvaiget har 5 mediemmer: Flemming Juul Hansen, John @stergaard, Seren Anker
Pedersen, Karl Wulff og Karen Taudorf (formand).

Der er siden sidste generalforsamling afholdt 3 maeder.

Peter Uldall og Bente Beck har deltaget i samtlige meder som assoclerede
mediemmer.

Udvalget har udarbejdet neuropaediatrisk diagnoseliste iht. ICD-10 klassifikationen.
Listen er udsendt til landets barneafdelinger og diagnoseudvalget.

Foreningen for MBD/DAMP har rettet henvendeise til henholdsvis Dansk Pasdiatrisk
Selskab og Dansk Psykiatrisk Selskab med anske om at f4 DAMP anerkendt som
en diagnose med et ICD-10-nr. Neuropaediatriudvalget foreslar, at man fra
peaediatrisk side anvender F838 til barn med DAMP, idet dette omhandier blandede
udviklingsforstyrrelser af specifikke faerdigheder.

Udvalget deltog i planlaegning af Dansk Peediatrisk Selskabs made om Sma og
mindre kendte handicapgrupper | december 1995.

Udvalget har planlagt et efteruddannelseskursus | neuropaediatri 20.-24. januar
1997 med hovedoverskriften klinik, genetik og immunologi i neuropasdiatrien.
Programmet og Invitation til kurset bfiver udsendt i efterdret 1996.

Flere udvalgsmedlemmer deltager | initiativer omkring Hjernedret 97, henholdsvis
vedr. barn med udviklingsproblemer, epilepsi hos barn og hjernens udvikling.

Neuropeediatriudvalget har godkendt stillingsbeskrnivelse til ekspertuddannelse i
neuropzediatri, og den farste stilling er besat p& barneafdelingen i Glostrup.

Der er udarbejdet anbefalinger til Sundhedsstyrelsen vedr. tussisvaccination samt
aandringsforslag til lasgemiddelkataloget vedr. anvendelse af Valproat ved
feberkramper.

Udvalget arbejder fortsat med referenceprogrammer indenfor de vigtigste
neuropasdiatriske sygdomme.

Karen Taudorf
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1995-1996 beretning fra

DPSs udvalg for screening og klinisk genetik

Udvalget har holdt to mader, og Jern Miiller har deltaget i begge. Hovedemnet til
droftelse har varet et forslag om neonatal screening for 21-hydroxylase mangel. Under
Jom Miillers ledelse vil der i samarbejde med Statens Seruminstitut blive iverksat en
retrospektiv undersggelse af 2000 PKU-kort med henblik pa falsk positive og af PKU-
kort fra kendte patienter med henblik pa falsk negative proveresultater. Derefter vil der
blive taget stilling til en prospektiv screeningsundersagelse.

Sundhedsministeren har i juli 1996 underskrevet cirkuleret om speciallegeuddannelse
i klinisk genetik. Det er uklart hvilken indflydelse en sddan formaliseret uddannelse far
for antallet af stillinger pa de klinisk-genetiske afdelinger.

8.7.1996/Flemming Skovby
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Arsberetning for Uddannelsesudvalget 1995/96

Udvalget konstituerede sig med Kaare Lundstrem som formand pa det farste mode. I
det forlebne ar har der varet afholdt i alt seks udvalgsmeder samt yderligere fire
meder med DPS’ bestyrelse, delkursusledere samt uddannelsesansvarlige overlzger.
Arbejdet i udvalget har varet koncentreret om tre omriader: Omstrukturering af den
padiatriske uddannelse, besattelse af undervisningsstillinger samt behandling af
diverse forespgrgsler mm.

Omstrukturering af den padiatriske uddannelse

Med implementeringen  af  speciallzgebekendtgorelsen  fra 1994  har
uddannelsesforlgbet for en vordende speciallege 1 padiatri @ndret sig markant.
Uddannelsesudvalget har derfor i 4r anset en omstrukturering af uddannelsen for at
vere den vigtigste opgave. Dette er en langvarig proces som kun netop er indledt, men
udvalget har pid flere meder diskuteret mulighederne. Det anses for vigtigt at
uddannelsen formaliseres i alle faser, d.v.s at der skal foreligge planer og
mélbeskrivelser for sivel fase 1, 2 og 3 som for kurser for specialleger og
expertuddannelse. Vedrorende fase 1 har udvalget ingen konkrete planer endnu, men
forslagene har bl. a. vaeret decentrale, regionale en-dageskurser i basale padiatriske
emner samt videnskabsteori og legeetik. Vedrarende kursusplanen for fase 2 og 3 har
udvalget fundet det hensigtsmassigt af hensyn til sivel uddannelsessogende leger som
uddannelsesgivende afdelinger at sprede kurserne over fire ar. Endvidere @ndres
kurserne til at bestd af seks obligatoriske padiatriske kurser, hvoraf to,
allergologi/pulmonologi og infektionsmedicin/immunologi, er nye, samt fire valgfri
kurser, som skal valges blandt fire pzdiatriske, to tvearfaglige arrangeret af
Sundhedsstyrelsen og to nye tvarfaglige kurser (klinisk genetik og farmakologi) som
arrangeres af de respektive fags selskaber. De to sidstnazvnte kurser er endnu ikke
fastlagte. Der henvises i evrigt til hovedkursuslederens beretning. Vedrerende
expertuddannelse foreligger der nu beskrivelser for subspecialistuddannelse for mange
omrader, men der er fortsat problemer med anszttelserne flere steder grundet
Sundhedsstyrelsens manglende forstdelse for at 1. reservelegestillinger skal
enkeltstillingsklassificeres til dette formal. Endelig forestiller uddannelsesudvaiget sig
at der kan udvikles et sytem til sikring af speciallegers deltagelse i kurser og

videnskabelige meder. Et sadant system eksisterer i England hvor deltagelse i kurser
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og mader giver et antal points (CME). Specialleger skal indenfor en given tidsramme
skal indsamle et fastsat antal point for at oppebare sin specialistanerkendelse. Et
sidant tiltag enskes diskuteret pa generalforsamlingen, ligesom udvalgt gerne ser at
debatten om specialisteksamen genoptages.

Undervisningsstillinger

Der var i &r 14 undervisningsstillinger til besettelse, og alle blev opslaet som
blokstillinger med to ars efterfelgende 1. reservelzgetid. Dette gav nogle steder
problemer med hensyn til enkeltstillingsklassifikationen, men efler justeringer og
dispensationer lykkedes det at f& sammensat stillinger til generel tiifredshed.
Vedrerende proceduren omkring stillingsopsiag og wvurdering af ansegere valgte
udvalget at fastsztte klare retningslinier som prioriterer sivel videnskabelig som klinisk
uddannelse. Disse retningslinier fremgar af opslaget.

Der var i alt 42 ansggere, alle var kvalificerede. Fire blev vurderede som sarligt
kvalificerede og alle disse fik undervisningsstilling. Det var positivt at flere B-
afdelinger som skal varetage fase 3 uddannelsen deltog aktivt i stillingsbesttelserne.
Diverse

Udvalget har behandlet indkomne foresporgsler fra sdvel DPS-medlemmer som andre
videnskabelige  selskaber og  Sundhedsstyrelsen,  vurderet  forslag til
expertuddannelsesstillinger og generelle retningslinier for sidanne, mélbeskrivelsen for
den p=zdiatriske speciallzgeuddannelse er i samarbejde med bestyrelsen blevet
revideret og der er udarbejdet @ndringsforslag til kommisorium for udvalget og til § 5
stk. 4 1 DPS’ vedtxgter.

Generelt har det for uddannelsesudvalget veret et spazndende ar og der er padbegyndt
et arbejde som de fleste af udvalgets medlemmer om muligt geme vil viderefere. Det
skal i den forbindelse navnes, at det er min opfattelse at kontinuitet i udvalgsarbejdet

er af stor betydning for effektiviteten.

Kaare E. Lundstrem
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Overleege, dr.med. John R. Ostergaard, Peediatrisk afd. A
Arhus Kommunehospital, 8000 Arhus C., Telf.: 89494706

Arhus 6.august 1996

KURSUSAKTIVITETEN | FORBINDELSE MED

DEN PADIATRISKE SPECIALLAGEUDDANNELSE:

Fra 1. september 1994 er undervisningsstillingen som bekendt gjort 2 arig. Samtidig
blev antallet af kursister eget tii 10 pr. ar, og fra den 1.september 1996 til 14 pr.
ar. Dette indebaerer, at der fremover vil vaere 28 lager ansat i
undervisningsstillinger. Hertil kommer et antal individuelle dispensanter. En
fortsaettelse af en kursus- afviklingsmodel med afholdelse af de paediatriske kurser
hvert 2. &r og med en afvikling af kursusforlebet pa 2 ar giver problemer pa flere
fronter:

- Holdsterrelse pa mindst 30.

- Fire-seks kursister borte af gangen fra den enkeite afdeling, hvilket medferer store
problemer for arbejdstilrettelsaggelsen pa de afdelinger, der har undervisnings-
stillingerne.

- Nar 4-6 laeger fra samme afdeling er borte samtidig pa kurser skal arbejdet
{ herunder vagterne } dakkes af de resterende laeger pa afdelingen. Dette medferer
at kursisterne, i de perioder, hvor de ikke er pa kursus, ofte har ekstravagter,
hvilke dels er belastende, men ogsa vanskeligger, at kursisterne faler kontinuitet
i deres arbejde.

Disse og andre forhold har bevirket, at hovedkursuslederen og uddannelsesudvalget
i Dansk Paediatrisk Selskab, sammen med bestyrelsen, har fundet det nedvendigt
at eendre kursusforlabet. Vi har i denne forbindelse fremsendt forslag, som er i trdd
med de overvejeiser Sundhedsstyrelsen har haft i forbindelse med rapporten:
"Rammer for den teoretiske videreuddannelse af leeger”, som blandt andet laegger
op til lengere- varende kursusafvikling.

Vi forestiller os, at den fremtidige peediatriske kursusafvikling andres pé folgende
punkter:

A) Leengerevarende kursusafvikling { 3-4 &r )
B} Opdeling af kurserne i

Obligatoriske kurser, som afvikles hvert &r { holdsterrelse: 14 )
og som placeres i labet af undervisningsstillingens 2 ar.

Valgfri kurser, som afvikles hvert andet &r, som placeres i kursisternes
R1-tid { holdsterrelse: 20-25 ).



Side 2

Der planlaagges med felgende 6 obligatoriske kurser:

Neonatologi, Neuropaediatri, Bernepsykiatri/Udviklingspsykologi/Socialpaediatri,
Infektions- og Immunologiske sygdomme, Allergologi og Pulmonologi, Endokrinologi
Vaekst og Udvikling.

Herudover skal kursisterne deltage i 4 kurser, hvoraf mindst de 2 skal vaslges blandt
folgende peediatriske kurser:

Heematologi/Onkologi, Hjertesygdomme, Nefro-urologi, Gastroenterologi/Ernzering.
De resterende kurser kan vaelges blandt Sundhedsstyreisens tvaerfaglige kurser og
kurser afholdt af andre specialer:

Immunologi, Klinisk Mikrobiologi, Klinisk Genetik, Klinisk Farmakologi.

Endelig vil der fortsat vaere mulighed for deltagelse i SOSA-kurset.

Det er planen, at denne &ndring i kursusaktiviteten starter med kursusholdet 1996-
1998, men vi har endnu ikke fiet en endelig tilbagemelding fra Sundhedsstyreisen.

John @Ostergaard
Hovedkursusleder
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Beretning fra UNGDOMSMEDICIN-udvalget.

Udvalget har 6 medlemmer: Ole Andersen, Jern Miller, Inger Leer
Pedersen, Birgitte Marner, Bente Hansen (reprasenterer skolela-
geforeningen) og Mariane Rix (formand).

I det forlebne ar har udvalget afholdt 4 meder: 23.10 og 1.12
1995 og 29.3 og 10.6 1996.

Inger Leer Pedersen og Mariane Rix har deltaget i en nordisk
mini-konference 15.-17.september 1995 i Halmstad arrangeret af
den svenske Barnldkarforenings arbejdsgruppe for ungdomsme-
dicin. Der var inviteret 2 reprazsentanter fra alle nordiske
lande.

Udvalget arrangerede et efteruddannelseskursus i Ungdomsmedicin
pa Byggecentrum, Hindsgavl 14.-16.januar. Der var stor inter-
esse for kurset, som blev overtegnet. Kurset blev vellykket,

bekreftet ved resultatet af kursusevalueringen.

Mariane Rix
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August 1996.

Beretning fra kontaktudvalget til Sundhedsstyrelsen vedr. anszttelse af overlaeger i pzdiatri.

Der er i 1995-96 foretaget vurdering i forbindelse med anszttelse af sideordnede overlzger i
Hjerring, Odense og Arhus og vagtbzrende overlzger/overenskomstansatte overlzger med vagt i
Esbjerg, Hillerad, Kolding, Nykebing F., Odense og Arhus. Ingen ansattelser har givet anledning

til kommentarer.

Minna Yssing opherer som suppleant med udgangen af denne periode. TK og JK takker for
veludfert arbejde.

Jens Kamper Timo Klinge Minna Yssing
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Beretning fra Specialistnzevnets tilforordnede i pediatri - ikke fremsendt

Rapport fra CESP - ikke fremsendt



REFERAT
Ordinzre generalforsamling i
Dansk Padiatrisk Selskab, 6. september 1996

1. Valg af dirigent
Henrik Hertz blev valgt til dirigent.

2. Formandens beretning

Formanden henviste til den udsendte beretning. DPS har nu 430 medlemmer. Ingen
medlemmer var afget ved deden.

Sundhedsstyrelsens revision af 1993 vejledningen for Specialeplanlagning og lands-
landsdelsfunktioner i sygehusvasenet var nu endeligt udkommet i juni méned da. For pzdi-
atriens vedkommende var aktuelle udgave sparsomt revideret i forhold til DPS' forslag.
Specielt var beskrivelsen af basisfunktionen forkortet, men dog ydet mere plads end i primaere
opleg.

I en styringsgruppe for Sma Handicapgrupper var der givet plads til 3 repreesentanter fra DPS.
De udpegede blev Niels Chr. Christensen DPS' bestyrelse, Karen Taudorf DPS' neurologiud-
valg og een repraesentant fra Kgbenhavn eller Arhus.

Der forela nu 9 godkendte retingslinier for pzdiatriske ekspertuddannelser. I DPS' Arbog
1994-95 var fejlagtigt medtaget uddannelse i Lungesygdomme. Det var opfattelsen, at denne
kunne indbygges i den godkendte uddannelse i Allergologi. Sundhedsstyrelsen fastholdt efter
henvendelse fra DPS, at afdelingslegestillinger skulle anvendes til ekspertuddannelse modsat
DPS, der finder at den ber finde sted i tidsbegreensede 1. reservelegestillinger.

Fra 1. september da. er der nu 14 to-arige undervisningsstillinger (fase 2) i padiatri og alle i et
blokforlab forbundet med efterfalgende to-arig 1. reservelzgestilling (fase 3). For at mindske

fravaeret fra uddannelsesafdelingerne var de ledsagende teoretiske kurser fordelt pa fase 2 og
3.

Sundhedsstyrelsen havde bedt DPS om at revidere Malbeskrivelseme for
speciallegeuddannelsen i padiatri. En razkke konkrete 2ndringer var foresldet og naste opleg
afventes.

Bestyrelsen havde taget initiativ til nedszttelse af en arbejdsgruppe i Akut padiatri i lyset af et
stigende antal akutte indlzggelser, organisation af observationspladser og skonomiske hen-
syn.

En henvendelse om diagnosenummer fra Foreningen vedr. DAMP ferte til valget F839 efter
WHO's ICD-10 klassifikation.

Mere pakravet er maske spargsmalet om hvilke ber der skal have diagnosen DAMP.

I Nordisk Padatrisk Forening havde man haft mede i Trondheim om Det Nordiske
Bomelzgemade sammesteds juni 1997. Man havde bestemt sig at yde tilskud til deltagelse for
yngre og zldre pediatere.

Endelig var der tak til bl.a. kollegaer i DPS' udvalg i det forlabende &r, der ogsé var det sidste
som formand.
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Diskussion af formandens beretning

Karsten Hjelt spurgte til anerkendelse af vedtagne ekspertuddannelser i Sundhedsstyrelsens
specialistnzvn, idet en opbladning i forhold hertil kunne forudses. Han opfordrede derfor til at
vare persisterende i henvendelser til Sundhedsstyrelsen om dette spargsmal.

Ole Andersen takkede formanden Niels Chr. Christiansen for hans store indsats gennem 3 Ar,
idet han afgik efter de maksimale 6 &rs funktionstid i bestyrelsen, heraf 3 &r som formand.

3. Beretning fra udvalg og Nordisk Pzdiatrisk Forening

Hovedparten af DPS' udvalg havde afleveret skrifilig beretning der var udsendt.

Kaare Lundstrem redegjorde for omstruktureringen af de 14 uridervisningsstillinger, der nu
var blevet blokstillinger over 4 &r, idet 1. reservelegestillingen over 2 ar var indbygget. Dette
beted en fordelingen af 6 obligatoriske kurser i fase 2 og 4 valgfrie i labet af fase 3, idet der
blev henvist til John @stergards beretning,

Til de 14 undervisningsstillinger pr. 1.9. d4. var der 42 ansegere, heraf 28 kvinder. Man havde
taget hensyn til alle 3 kategorier af kriterier (videnskabelig aktivitet, sideuddannelse, og
klinisk padiatrisk uddannelse) for at karakterisere ansegerne som sarligt
kvalificerede/kvalificerede/ikke-kvalificerede. Alle betegnet som szrligt kvalificerede fik
stilling.

Anita Hansen pegede pa eventuelle vanskeligheder med skiftende retningslinier for
kvalifikation. Der blev henvist til beskrivelse af disse i stillingsopslaget og i Yngre Pzdiateres
Nyhedsbrev.

Karsten Hjelt kommenterede forslaget om Contineous Medical Education og spargsmilet om
det skulle vaere obligatorisk. Aktuelt kunne det vare vanskeligt at fa penge til dekning af
efteruddannelse, hvilket medferte en drejning mod deltagelse i medicinalfirmaers kurser.

4. Aflzeggelse af det reviderede regnskab

Regnskab og budget blev fremlagt af kasserer Sten Petersen. Der var et underskud pd ca.
7.000 kr., idet 50.000 kr. var blevet overfart til Torben lversens Fond. Desuden blev
regnskabet for Torben Iversens Fond fremlagt. Ingen szrlige kommentarer blev knyttet til
regnskabet, der var godkendt af revisorerne.

5. Fastsaettelse af kontingent
Det blev vedtaget at fortsette med uzndret kontingent, 600 kr. pr. ar.
6. Indkomne forslag fra bestyrelse og medlemmer

Et forslag fra bestyrelsen til kommisorium for Uddannelsesudvalget

under DPS blev godkendt, idet kursusleder skulle andres til hovedkursusleder og at "tre og
hejest fem medlemmer ved valget skal (istedet for ma) vare ansat i tidsubegrenset stilling”.
Forslag til lovaendring §5, stk. 4 blev ogsa godkendt. De to forslag skal genfremszttes til
endelig vedtagelse ved naste &rs generalforsamling.

Et forslag fra DPS' bestyrelse til et Kommisorium for Social Pediatrisk Udvalg var udsendt til
diskussion.

Tony Olesen foreslog bl.a., at man skulle anvende ordet socialpediatri istedet for
socialmedicin. Forslaget fik opbakning til at medvirke til udformning af uddannelse af barne-
unge leger. 86



7. Valg af bestyrelse blandt de ordinzere medlemmer

Niels Chr. Christensen formand, Ole Pryds videnskabelig sekretaer og Henrik Carstensen repr.
for Yngre Padiatere udtradte. Istedet blev Karen Taudorf, Jes Reinholdt videnskabelig sekre-
teer og Thomas Hertel repr. for Yngre Padiatere indvalgt. Ole Andersen, Sten Petersen og
Karsten Kaas Ibsen blev genvalgt til bestyrelsen.

Jens Kamper fandt det onskeligt, at opstillede kandidater til bestyrelsen blev meddelt i
indkaldelsen til generalforsamling.

8. Valg af 2 revisorer
Finn Ursin Knudsen og Jens Hertel blev genvalgt.
9. Valg af udvalgsmedlemmer og reprasentanter for selskabet

Sammensztningen af udvalg fremgar af vedlagte liste.

Det blev bemrket, at alle Neurologiudvalgtets medlemmer udtridte samtidig i 1999, og at
udskiftninger for méaske skulle overvejes.

Informationsudvalget blev vedtaget nedlagt p4 grund af manglende opgaver. Information til
pressen og andre medier kunne istedet varetages af evrige udvalg i relevante spergsmal.

10. Aktuelle uddannelsesproblemer

Karsten Hjelt kommenterede Inspektorordningen, der ville blive finansieret perifert ved betalt
fraveer fra sygehuset til opgaven. | padiatri skulle der vare 4 inspektorer, der hver skulle have
2 uger fri arligt. Hovedkursusleder John Ostergérd - og Kirsten Lee, der skulle have
kommenteret Contineous Medical Education. var ikke tilstede.

Det blev bemzrket, at European Union-direktiver kunne bevirke at padiatriske arbejdsom-
rader blev overtaget af voksenmedicinere, hvorfor opmarksomhed, interesse og en aktiv
holdning heroverfor skulle mobiliseres.

1. Eventuelt

Bente Hansen opfordrede til at Socialpzdiatrisk udvalg hurtigt tridte i kraft.

Gorm Greisen papegede, at ogsa EU-direktiver indenfor forskning burde folges.

Sten Petersen kundgjorde, at DPS nu havde faet sin home page pé Internet og demonstrerede

hvilken vej, der skulle folges for abenbaringen:
http://www.geocities.com/HotSprings/2395/INDEX. HTML

Den ligger pa en server i L.A. og fungerer bedst med Netscape, som webbrowser.

Henrik Carstensen
22. september 1996
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DANSK PADIATRISK SELSKAB

Regnskab for perioden 16.06.95 - 15.06.96

Indtagter

Kontingenter

Renter og aktieudbytte

Sponsorering af 4rbog

Sponsorering af efteruddannelsesmader
lait

Udgifter

Administration
Ordinaere mader
Bestyrelsesmader
Udvalgsmeder
Nordiske mader
Andre mader
Foreninger

Arbog

Gaver

Overfart til Torben Iversens Rejsefond
lait

Efteruddannelseskursus
Efteruddannelse - perinatologi
Efteruddannelse - gastroenterologi
Efteruddannelse - patologi

lalt

Resultat

Formuebevagelse

Formue 15.06.95

Resultat 95/96

Andring i kursvaerdi af aktier
Formue 15.06.96

Formueplacering
GiroBank 540-3308
Den Danske Bank 3428 019571

Aktier (kursvaerdi 31.12.95)
Formue 15.06.96

Gentofte den 22. juni 1996

Sten Petersen
kasserer

kr

kr
kr

kr
kr
kr
kr
kr
kr
kr
kr
kr
kr

kr
kr
kr
kr

kr
kr
kr

kr
kr

88

219.600,00
11.189,77
10.000,00
35.500,00

-42.243,10
-7.924,80
-5.679.85
-61.055,09
-7.110,00
-20.449.84
-894,01
-26.931,25
-340,00

-50.000,00

-14.227,02
-22.415,55
-16.572,00

-8.247,00

236.634,91
-7.799.74
1.631,00

14.937,26
205.953,91
9.575,00

kr

kr

kr

kr

kr

276.289,77

-222.627,94

-61.461,57

-7.799,74

230.466,17

230.466,17



PROFESSOR TORBEN IVERSENS REJSEFOND

Egenkapital pr. 31.12.94

Renteindtaegter 1995 18.681,89
Administrationsudgifter 1995 -2.357,28
Uddelinger 1995 -27.080,41
Andring i kursvaerdi af obligationer 20.288,59
fndring | saldo pA kapitalkonto -233,59
Konsolidering af kapital 50.000,00

Egenkapital pr. 31.12.95

Uddelt 1996 20.000,00
Legater 1996

Lene Lavard 5.000
Kaare Lundstram 5.000
Steen Hedel 5.000
Dorthe Jeppesen 5.000
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Dansk Psdiatrisk Selskab

Nye medlemmer 1995-96

Vibeke Rosenfeldt Nielsen Birgitte Boysen Kjar
Anne Lisbeth Hoffmann Anne Christina Bjern
Susanne Vinkel Hansen Inger Bendtson
Lisbeth Agersnap Serensen Susanne Bergholt Buhl
Anne Jung Sven Mortensen
Jesper Brandt Andersen Mette Scheel-Hincke
Mariann Florin Skafte Ida Gjessing

Annette Hagerup May-Britt Rasmussen
Klaus Gottlob Miiller Jakob Holm

Gitte Matthiesen Miroslaw Jens Glazowski
Birgit Leth Jensen Henrik Steen Madsen
Sven Kreiborg Else Marie Olsen

Uffe Meldgérd Andersen Anne Helene Andersen
Hugo Thestrup Lone Fiil Christensen
Seija Pearson Pél Ledaal

Udmeldte 1995-96

Birgitte Marie Hansen Jorgen Prag
Merete Sass Serensen Anna Merete Serensen
Lars Kjeldsen Lisbeth Tranebjerg

Afgaet ved deden 1995-96
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BESTYRELSEN FOR DANSK PADIATRISK SELSKAB 6.9. 1996

Formand:

Overlege Ole Andersen
Berneafdelingen
Centraisygehuset i Hillerad
3400 Hillerad

TIf. 48 29 43 04

Fax: 4829 43 19

Neestformand:

Overlaege Karen Taudorf
Berneafdelingen

Viborg Sygehus
Heibergs Allé 4
Postboks 130

8800 Viborg

TIf. 89272727

Fax: 89 27 34 80

Kasserer:

Overlazge Sten Petersen
Neonatalafdeling GN
Rigshospitalet
Blegdamsvej 9

2100 Kebenhavn O
TIf. 35 455026

Fax: 35 45 50 25

Videnskabelig sekretaer:

1. reservelzge Jes Reinholdt
Neonatalafdeling GN
Rigshospitalet

Blegdamsvej 9

2100 Kegbenhavn Q.

TIf. 3545 50 24

Fax: 35455025

Faglig sekretzer:

Thomas Hertel
Bomeafdeling L
KASGlostrup
Ndr. Ringvej
2600 Glostrup
TIf. 43 96 43 33
FAX: 43 96 20 02

DBO’s reprasentant:

Overlege Karsten Kaas Ibsen
Bomeafdeling L

KAS Glostrup

Ndr. Ringvej

2600 Glostrup

TIf. 43 96 43 33

FAX: 43 96 20 02

Leerketoften 24
3500 Varlgse

449801 16

Nerresgvej 13
8800 Viborg

86 67 23 26

Ved Kaeret 23
2820 Gentofte

31656225

Koppen 17
2990 Niva

49 1425 66

Kurvej 22
2880 Bagsveerd

44492226

Furesevej 89
2830Virum

42852272



Astma- og allergologiudvalg

Velges for 3 ir - genvalg x 1

Dansk Padiatrisk Selskabs stiende udvalg m.m. efter generalforsamlingen 6.9.956

Hans Bisgard (1991)

Jorn Henriksen (1992)

Arne Hest (1992)

Niels Henrik Valerius (1992)
Lone Agertoft FAY (1995)

Cardiologindvalg

Vzlges for 3 ar - genvalg x 1

Joe e Jacobsen (1994
Gunner Nielsen (1994)
Karsten Hjelt (1994)

Arme Hest (1994)

Gerd Stafanger "™ (1994)

Diagnoseudvalg

Valges for 3 ar - genvalg x 1

Karsten Hjelt (1993)
Anna Berg (1995)
Margrethe Friberg """ (1995)

Endokrinologiudvalg

Vaelges for 3 ir - genvalg x 1

Niels Erik Skakkebaek (1994)
Bendt Brock Jacobsen (1994)
Henrik Mortensen (1994)

Mariane Rix (1994)

Niels Christian Christensen (1994)
Katharine Main FA¥" (1995)

Ernzrings og gastroenterologiudvalg

Vzlges for 3 ir - genvalg x 1

Kim Fleischer Michaelsen (1991)
Flemming Skovby (1993)

Steffen Husby (1993)

Karsten Hjelt (1995)

Anders Pzrregaard A" (1995)

Hzematologi og onkologiudvalg

Vzlges for 3 ar - genvalg x 1

Ole H. Nielsen (1991)
tee ]
Kjeld Schmiegelow FAY" (1994)
Niels Carlsen (1995)
Henrik Schroder (1995)
Henrik Hasle *AY" (1995)

Infektionsmedicinsk udvalg

Valges for 3 ir - genvalg x 1

Carsten Heilmann A" (1994)

Birgitte Friis (1994)

Troels Herlin (1994)

Niels Henrik Valerius (1994)

Bent Windelsborg Nielsen FA"* (1995)

Informationsudvalg

Valges for 3 &r - genvalg x 1

Ole Andersen (1987)

Kjeld H. Johansen (1993)

Karen Andersen Tilma FY (1994)
Anita Hansep A" (1994)

Palle Prahl (1994)




Neonatologiudvalg

Birgit Peitersen (1992)

Jens Hertel (1993)
Vzlges for 3 ar - genvalg x 1 Birgitte Djemes (1993)

Sten Petersen (1996)

Jens Schaarup ™" (1996)
Nefrologi og urologiudvalg Ni 1994

Vzlges for 3 ar - genvalg x 1

Erling Nathan (1994)
Ole H. Nielsen (1994)
Anita Hansen "'t (1994)

Neurologiudvalg

Vzlges for 3 Ar - genvalg x 1

Flemming Juul-Hansen Yt (1993)
Seren Anker Pedersen (1993)
Karen Taudorf (1993)

Karl Wulff (1993)

John Ostergaard (1993)

Screenings og klinisk genetikudvalg

Vaelges for 3 ir - genvalg x 1

Karen Brendum Nielsen (1992)
Flemming Skovby (1992)

Finn Ebbesen (1993)

Inga Hjuler "A"" (1995)

Jorn Miiller (1996)

Bent Nergaard Petersen (bisidder)

Uddannelsesudvalg

Vaelges for 1 ar - genvalg x 5

John @stergaard (1992) - kursusleder
Mogens Fjord Christensen (1994)
Troels Herlin (1994)

Kaare E, Lundstrem """ (1994)
Susanne Biilow """ (1995)

Susanne Munck """ (1995)

Kirsten Lee (1996)

Gorm Greisen (1996)

Thorkild Jacobsen FAY (1996)

Ungdomsmedicinsk udvalg

Vzlges for 3 ar - genvalg x 1

Marijane Rix (1

Ole Andersen (1993)

Jomn Miiller A"t (1993)

Inger Leer (1995)

Birgitte Mamer (1995)

Bente Hansen - Skolelegeforeningen

Specialistnzvnets tilforordnede i Niels Clausen (1991)
pzdiatri Karsten Hjelt (1991)
Valges for 4 ar - genvalg x 1 Sten Petersen (1991)
Seren Krabbe (1994)
Kontaktpersoner Jens Kamper (1990)
for Sundhedsstyrelsen Timo Klinge (1990) - suppleant

ved anszttelse af overlager i pediatri
Vealges for 4 ir - genvalg x 1

Jens Hertel (1996) - suppleant
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Nordisk Pxdiatrisk Forenings
representantskab

Finn Ebbesen (1993)
Birgitte Friis (1993)
Birgitte Mamer (1993)
Karsten Kaas Ibsen (1993)
Ole Pryds (1996)

Medlemmer af
Nordisk Padiatrisk Forenings
Styrelse

Ole Andersen (1993)
Else Andersen (1994)

Repreesentanter i
Dansk Medicinsk Selskab
Vzlges for 3 ar - genvalg x 1

Henrik B. Mortensen (1991)
Ebbe Thisted ™" (1992)
Niels H. Valerius (1993)
Karsten Kaas Ibsen (1994)

Reprasentant i UEMS/CESP

Kirsten Lee (1995)

Reprasentanter i

Freddy Karup Pedersen (1980)

Sundhedsstyrelsens Carsten Heilmann (1995)
vaccinationsudvalg
Repraesentanter i Seren Krabbe (1992)

Foreningen for Familieplanlagning

Karen Vitting Andersen (1994)

Ammekomiteen

Finn Jonsbo (1994)

Revisorer

Arstal i parentes angiver 1. valg

Finn Ursin Knudsen (1990)
Jens Hertel (1992)
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Kommissorium for de stiende udvalg under Dansk Pzdiatrisk Selskab
ASTMA og ALLERGOLOGIudvalg
Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfer vedtzgternes §8.
Udvalget skal beskzftige sig med allergiske lidelser, samt astma og andre kroniske lungesygdomme. I
relation til disse sygdomme skal udvalget

- folge udvikling og forskning inden for principper for profylakse, diagnostik og behandling.

- tage initiativer til udarbejdelse af felles nationale retningslinier for profylakse, diagnostisk
og behandling.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler om disse sygdomme.

vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spargsmaél.

Udvalget har 5 medlemmer, hvoraf ét medlem skal vare ansat pa afdeling med
landsdelsspecialfunktion for kroniske lungesygdomme.

Udvalget kan nedsatte arbejdsopgaver, der supplerer sig med ad hoc medlemmer, til lesning af
szrlige opgaver.

Udvalget holder made mindst én gang arligt og aflzgger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

CARDIOLOGIudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfer vedtzegterne §8.
Udvalget skal inden for bemecardiologi

- folge udviklingen i organisering, behandlingsprincipper og behandlingsresultater nationalt og
internationalt.

- tage initiativer, der kan fremme udviklingen og uddannelsen inden for omradet.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelser af foresporgsler.

- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige sporgsmal.
Udvalget har 5 medlemmer.

Udvalget holder mede mindst een gang 4rligt og afleegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

DIAGNOSEudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfor vedtegternes §8.
Udvalget skal

- udarbejde og revidere den pzdiatriske diagnoseliste, siledes at der sikres ensartet
diagnoseregistrering. Diagnoselisten skal udarbejdes under hensyn til videst mulig
overensstemmelse med internationale diagnoselister og efter anvisninger fra de nationale og

interationale sundhedsmyndigheder.
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Udvalget har 3 medlemmer.

Udvalget aflegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

ENDOKRINOLOGIudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfor vedtegtemes §8.
Udvalget

- skal folge udviklingen nationalt og internationalt vedrerende behandling, diagnostik og
forskning inden for endokrinologi.

- tage initiativer, der kan fremme udviklingen inden for det endokrinologiske omréde i
Danmark.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelser og forespergsler inden for omradet.
- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spargsmal.

Udvalget har 5 medlemmer.

Udvalget holder mede mindst én gang arligt og aflegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

Udvalg for ERNARING og GASTROENTEROLOGI

Udvalget er et stiende udvalg under DPS, jevnfor vedtegtemes §8.
Udvalget skal inden for pzdiatrisk gastroenterologi og emaring

- folge udviklingen nationalt og internationait.

- vurdere geldende retningslinier og fremkomme med forslag til nye rekommandationer.
- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler.

- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spargsmal.
Udvalget har 5 medlemmer.

Udvalget holder mede mindst én gang érligt og aflegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

HAMATOLOGI og ONKOLOGITudvalg

Udvalget er et stiende udvalg under DPS, jevnfer vedtzgternes §8.
Udvalget skal inden for omriderne, som vedrerer hazmatologiske og onkologiske lidelser hos bern

- folge udviklingen nationalt og internationalt vedrerende behandling, diagnostik og forskning.
- arbejde for samordning af behandling og forskning nationalt.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler.
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- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spergsmal.

Udvalget har S medlemmer. Alle afdelinger, der har lands-/landsdelsfunktion i h@matologi og
onkologi, skal vere reprasenteret i udvalget med mindst én lege.

Udvalget kan nedsatte arbejdsgrupper, der kan supplere sig med ad hoc medlemmer, til lesning af
specielle opgaver.

Udvalget holder made mindst én gang arligt og aflegger skrifilig beretning til generalforsamlingen.

INFEKTIONSudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfor vedizgternes §8.
Udvalget skal inden for infektionssygdomme

- folge udviklingen inden for forebyggelse, organisering, behandlingsprincipper,
behandlingsresultater nationalt og internationalt.

- tage initiativer, der kan fremme udviklingen inden for omradet, herunder vedrerende
uddannelsesmassige og organisatoriske forhold.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler vedrerende omradet.

- vejlede bestyrelse og uddannelsesudvalg vedrerende uddannelsesmassige forhold.
Lidvalget har 5 medlemmer. Udvalget holder mindst 1 arligt mede og aflegger skrifilig beretning til
generalforsamlingen.

INFORMATIONSudvalg

Udvalget er et stiende udvalg under DPS, jevnfor vedtegternes §8.
Udvalget

- Skal formidle padiatrisk viden og synspunkter.
- kan pa eget initiativ henvende sig til offentligheden. deltage i aktuel debat og bistd med

information til medier. organisationer og enkeltpersoner.

Udvalget har 5 mediemmer, hvoraf mindst ét ogsé er medlem af DPS’s bestyrelse.

Udvalget holder mede mindst én gang érligt og aflzegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

NEFRO- og UROLOGIudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfor vedtzgternes §8.
Udvalget

- falge udviklingen nationalt og internationalt vedrerende behandling/diagnostik og forskning
inden for omradet.

- tage initiativer, der kan fremme den nefrologiske, urologiske behandling af bemn i landet.
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- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler inden for omrédet.
- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmaessige spergsmal.

Udvalget har 5 medlemmer.
Udvalget holder mede mindst én gang arligt og afleegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

NEONATOLOGIudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfor vedtegternes §8.
Udvalget skal inden for neonatologi og perinatologi

- folge udviklingen i organisering, behandlingsprincipper og behandlingsresultater nationalt og
internationalt.

- tage initiativer, der kan fremme udviklingen.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af sporgsmal.

vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrarende uddannelsesmassige spargsmal.

Udvalget har 5 medlemmer.

Udvalget kan nedsztte arbejdsgrupper, der supplerer sig med ad hoc medlemmer, til lesning af
szrlige opgaver.

Udvalget holder mede mindst én gang arligt og aflaegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

NEUROPADIATRIudvalg

Udvalget er et stdende udvalg under DPS, jevnfer vedtegternes §8.
Udvalget skal inden for berneneurologi

- folge udviklingen vedrerende undersegelser og behandlingsprincipper nationalt og
internationalt.

- tage initiativer, der kan fremme den berneneurologiske funktion.
- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af spergsmal.
- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmessige spergsmal.

Udvalget har 5 medlemmer.
Udvalget holder mede mindst én gang arligt og afleegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

Udvalg for SCREENING og KLINISK GENETIK

Udvalget er et stiende udvalg under DPS, jevnfer vedtagternes §8.
Udvalget skal

- overvége igangvaerende screening. o8



- radgive vedrerende igangsattelse af yderligere screening pranatalt, neonatalt eller senere i
bamealderen.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler.
- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spergsmal.

Udvalget har 5 medlemmer. Mindst ét medlem skal vare ansat pa et klinisk genetisk afsnit under en
bareafdeling.

Til udvalget kan benyttes sarligt sagkyndige som associerede medlemmer.
Udvalget holder mede mindst én gang arligt og aflagger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

UDDANNELSESudvalg
Udvalget er et staende udvalg under DPS javnfor selskabets vedtagter §5, stk. 4.
Udvalget skal lede videre- og efteruddannelsen i padiatri, herunder

- holde sig generelt orienteret sivel nationalt som internationalt om forhold indenfor legers
uddannelse og radgive bestyrelsen og selskabet inden for alle uddannelsesspargsmal.

- tilrettelegge den pzdiatriske specialistuddannelse i samarbejde med specialistnavnets
tilforordnede i padiatri. Udvalget koordinerer specialleegeuddannelsen i padiatri med
efieruddannelsen og expertuddannelsen.

- labende vurdere og holde selskabet orienteret om behovet for og antallet af
uddannelsesstillinger, tilrettelezgge kurser og godkende kurser, der indgar i den
padiatriske speciallzgeuddannelse.

- deltage i udarbejdelse af uddannelseskrav indenfor ekspertomrader.
- vurdere og godkende stillingsbeskrivelser for ekspertuddannelses-stillinger.

- arrangere efteruddannelseskurser sammen med andre af selskabets medlemmer og evt.
sammen med andre selskabers uddannelsesudvalg.

Udvalget bestér af hovedkursuslederen og yderligere otte medlemmer, hvoraf mindst 3 og hejst 5 ved
valget mé vere ansatte i en tidsubegranset stilling. Det tilstreebes, at der i udvalget indgar leger under
uddannelse reprasenterende alle trin i uddannelsessystemet. Medlemmerne velges p4 den arlige
ordinzre generalforsamling i DPS for et &r, hovedkursuslederen dog for tre ar, med mulighed for
forlengelse op ti] seks ars sammenhaengende funktionsperiode. Udvalget konstituerer sig med
formand blandt medlemmeme; hovededkursuslederen kan ikke vaere formand.

Udvalget holder made mindst fire gange arligt og afleegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.

Udvalg for UNGDOMSMEDICIN

Udvalget er et stiende udvalg under DPS, jevnfer vedtzgternes §8.
Udvalget skal inden for ungdomsmedicin

- folge udviklingen nationalt og internationalt.
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- tage initiativ til udarbejdelse af faelles nationale retningslinier for visitation, diagnostik og
behandling af unge i alderen 15-20 &r.

- arbejde for oprettelse af ungdomsmedicinske enheder i tilslutning til pediatriske afdelinger
nationalt.

- vejlede bestyrelsen ved besvarelse af forespergsler.
- vejlede bestyrelsen og uddannelsesudvalget vedrerende uddannelsesmassige spergsmal.
Udvalget har 5 medlemmer.

Udvalget holder mede mindst én gang &rligt og aflegger skriftlig beretning til generalforsamlingen.
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VEDTAGTER
for
Dansk Padiatrisk Selskab
stiftet d. 13. oktober 1908

(lovendring af 09.03.1960, 12.11.1970, 14.10.1970, 07.09.1984, 06.09.1991, 04.09.1992,
03.09.1993, 02.09.94 og 01.09.95)

§1

Selskabets formal er at fremme videnskabelig og praktisk udvikling inden for pzdiatrien i Danmark.
Selskabet er tilsluttet Dansk Medicinsk Selskab.

§2
Som ordinzre medlemmer kan optages danske lzger. Som ekstraordinzre medlemmer kan optages
udenlandske lzger og andre personer, som har vist pediatrien i Danmark srlig interesse. Optagelse

af medlemmer sker ved skriftlig henvendelse til bestyrelsen. Nagtelse af optagelse kan indbringes for
generalforsamlingen. Selskabet kan udnzvne zresmedlemmer.

§3

Generalforsamlingen er selskabets averste myndighed. Generalforsamlingen indkaldes af bestyrelsen
med mindst 14 dages varsel ledsaget af eventuelle forslag fra bestyrelsen og medlemmerne.
Beslutninger treffes ved almindeligt flertal. Stemmeret har kun ordinzre medlemmer. Afstemning
kan pa forlangende veere skriftlig.
Ordinzr generalforsamling finder sted ved ferste mede i efteraret og har folgende dagsorden:

t. Valg af dirigent.

2. Formandens beretning, herunder meddelelse om optagelse af nye medlemmer.

3. Beretning fra udvalg.

4. Aflzggelse af det reviderede regnskab.

5. Fastleggelse af kontingent.

6. Forslag fra bestyrelsen og medlemmeme.

7. Valg af bestyrelse blandt de ordinzre medlemmer.

8. Valg af 2 revisorer.

9. Valg af udvalgsmedlemmer og reprasentanter for selskabet.

10. Eventuelt.

Ekstraordinzr generalforsamling kan indkaldes af bestyrelsen og skal endvidere afholdes inden for 2
maneder, hvis 25 medlemmer fremsatter skriftligt motiveret krav herom.
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§4

Selskabet ledes af en bestyrelse, der bestir af 6 personer, som valges for 1 &r ad gangen ved
almindeligt flertal pA den ordinzre generalforsamling. Genvalg kan finde sted. En sammenhzngende
funktionsperiode mi ikke overstige 6 ar. Til bestyrelsen vzlges et medlem fra Danske Bemelagers
Organisation og et medlem fra Yngre Pzdiatere efter indstilling fra disse foreninger.

Bestyrelsen konstituerer sig med en formand og en nzstformand, som skal vare specialleger i
pediatri, samt en faglig og en videnskabelig sekreteer og en kasserer. 1 tilfzlde af stemmelighed er
formandens stemme afgorende. Forrandsposten kan kun beklzdes af samme person i 3 &r i traek.
Kassereren tegner selskabet i gkonomiske anliggender.

I tilfzlde af vakance supplerer bestyrelsen sig selv indtil forstkommende generalforsamling. Der fores
protokol over bestyrelsens forhandlinger.

§5
Generalforsamlingen valger:

1. Repraesentanter til Dansk Medicinsk Selskabs reprasentantskab. Representanterne, der skal
vare lzger, har en funktionstid pa 3 &r. Umiddelbart genvalg kan finde sted een gang.

2. Den serlige kontaktperson samt 2 suppleanter for denne, som af Sundhedsstyrelsen vil fi
forelagt de respektive anszttelsesmyndigheders indstilling til overlzger i pediatri.
Kontaktpersonen og suppleantemne skal have speciallzgeanerkendelse i pzdiatri og vare
padiatriske overlzger.

Kontaktpersonens og suppleanternes funktionstid er 4 &r og umiddelbart genvalg kan finde
sted een gang.

3. De i lov om udevelse af legegerning i §4, stk. 2 omhandlende 2 speciallzger i padiatri
tillige med 2 suppleanter, som indstilles til Sundhedsstyrelsen som Specialistnzvnets
tilforordnede i padiatri. De tilforordnede indstilles for 4 4r. Umiddelbart genvalg kan finde
sted een gang.

4, En kursusleder og yderligere 8 medlemmer til et uddannelsesudvalg, som leder videre- og
efteruddannelsen i padiatri. Mindst 3 og hejst 5 medlemmer mé ved valget vare i
slutstilling. Valgene gzlder for 1 &r. En sammenhangende funktionsperiode ma kun for
kursuslederen overstige 6 ar. Ved vakance supplerer uddannelsesudvalget sig selv indtil
forstkommende generalforsamling.

Sa. En person uden for DPS’s bestyrelse til Nordisk Pzdiatrisk Faderations styrelse.
Styrelsesmedlemmet funktionstid er 3 &r og genvalg kan finde sted 2 gange.

5b. En reprasentant for hver pibegyndt 100 medlemmer i DPS til Nordisk Pzdiatrisk
Foderations reprasentantskab. Funktionstiden er 3 &r med ret til genvalg 2 gange.

Ingen m beklzde poster i henhold til stk. 2,3 eller 4 samtidigt.
§6

Medlemsbidraget fastszttes p& generalforsamlingen. Medlemmer over 70 &r og £resmedlemmer er
kontingentfrie. Ekstraordinzre medlemmer betaler et kontingent fastsat af bestyrelsen til deekning af
udgifterne ved produktion og udsendelse af selskabets meddelelser. Selskabets regnskab feres af
kassereren. Regnskabet revideres af 2 revisorer valgt pa generalforsamlingen.
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§7

Forslag om lovandringer og bestemmelser om selskabets oplesning skal tages p& dagsordenen og
diskuteres pA et made mindst 4 uger for den endelige beslutning kan treffes pa en generalforsamling.
Vedtagelse kraver, at 2/3 af de fremmedte medlemmer stemmer derfor.

§8

8.1 Stdende udvalg: Generalforsamlingen nedsetter stiende udvalg og fastlagger kommissorier,
udvalgenes sammensztning og antal medlemmer.
Udvalgenes medlemmer valges af generalforsamlingen. Supp]ering kan ske ved vakance
efler indstilling fra bestyrelsen. Udvalgene konstituerer sig med en formand og aflegger
skriftlig beretning over for generalforsamlingen.

82 Ad hoc udvalg: Bestyrelsen kan nedsztte ad hoc udvalg med begranset funktionstid.

83 Udvalgene vejleder bestyrelsen ved besvarelse af forespargsler fra offentlige myndigheder.
Udtalelser fra udvalgene til offentligheden og offentlige myndigheder skal godkendes af
bestyrelsen.

84 1 stAende udvalg nedsat af DPS, hvor der ikke i vedtzgterne er fastsat en begreenset
funktionstid, gzlder det, at udvalgsmedlemmer valges for 3 &r med mulighed for genvalg
een gang. Mindst ¢t af udvalgsmedlemmerne skal tilhere FAYL.

Udvalgene skal sikre, at der opstilles nye kandidater og kun hvor dette ikke kan lade sig gore
fagligt eller administrativt forsvarligt, kan et udvalgsmedlems funktionstid forlznges med
yderligere perioder af 3 ar.

§9

9.1 Videnskabelige selskaber og sammenslutninger med szrlig relation til pa:dlatn kan
associeres DPS.

Videnskabelige selskaber og padiatrisk orienteret interessegrupper kan sammen med DPS have en
interesse i, at svar til Sundhedsstyrelsen og offentlige titkendegivelser, for at have tilstrekkelig
gennemslagskraft, er si klare som muligt og eventuelle forskelle i synspunkter derfor er afklaret i
forvejen.

Mellem sAdanne grupper kan der da knyttes en kontakt dels formelt gennem afiale dels personmassigt
gennem personsammenfald i gruppen og det pAgeldende fagudvalg i DPS. Kontaktens karakter
(association) m4 aftales mellem den enkelte interessegruppe eller videnskabelige selskab og
bestyrelsen.
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DANSK PADIATRISK SELSKAB
VEDTAGTER for PROFESSOR TORBEN IVERSEN's REJSEFOND FOR YNGRE

BORNELAGER
1. Fondens navn er " Professor Torben Iversens rejsefond for yngre bernelzger”.
2. Fondens formal er at yde stette til unge bernelzgers rejser med henblik pd videreuddannelse
og videnskabelig forskning. =
3. Fondens midler, der ved oprettelsen af denne vedtzgt, andrager kr. 200.000 og foreligger i

form af kontante midler, hidrerer som arv fra afdede professro Torben Iversen.

4. Fonden ledes af den til enhver tid siddende bestyrelse i Dansk Pzdiatrisk Selskab, som
vzlges i henhold til gzldende vedizgt.
Bestyrelsen er konstitueret bl.a. med formand, nastformand og kasserer.
Der fores referat over bestyrelsesmoderne.
Fonden tegnes af kassereren.

5. Fondens kapital placeres i vardipapirer m.v. i overensstemmelse med de af
Justitsministeriets fastsatte regler herom.

6. Fondens regnskabsér er kalenderaret.
Senest 3 maneder efter regnskabsdrets afslutning skal bestyrelsen have udarbejdet regnskab
over fondens indtegter og udgifter, herunder en status.
Regnskabet indsendes senest 6 méneder efter regnskabsdrets afslutning til Fondsregisteret.

7. Arets indtzgter med tillzg af eventuel overforsel fra sidste regnskabsir og efter fradrag af
administrationsomkostninger og eventuelt konsolideringsbeleb til den bundne kapital
uddeles af bestyrelsen i overensstemmelse med punkt 2.

8. For det tilfzlde at fondens formél ikke lengere kan tilgodeses eller indtzgterne ikke er
tilstreekkelige til at opfylde formalet, kan bestyrelsen efter tiladelse fra fondsmyndigheden og
Justistministeriet anvende den bundne kapital til formalet eller sege fonden sammenlagt med
anden fond med et tilsvarende formal.

Bestyrelsen vil i henhold til professor Torben Iversen’s onske foretage uddeling af portioner pd 5. -
10.000 kr. forste gang februar 1991. Lignende procedure vil blive anvendt | gang &rligt indtil videre.

Bestyrelsen har lagt folgende kriterier til grund for uddeling, hvis antallet af ansegere gar det
nadvendigt at prioritere:

1. Foredraget antaget.
2. Foredrag eller poster tilmeldt.
3. Ansat i Danmark (hertil regnes dog ogsa personer med midlertidig forsker- eller

studieophold i udlandet).
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Enkeltstillingsklassificerede stillinger ved paediatriske afdelinger (drsvaer|

Afdelinger Reservelzger 1. Res.
Al.med. Suppl. Intro.  Underv.

Region est

RH bgmeafd. GGK 1,0 4,5 2,0

RH neonatal afd. GN 1,5

Sundby 3,0 1,0

Hvidovre 2,0 1,0 1,0 4,0 2,0

Gentofte 1,0 1,0 3,0 3,0 2,0

Glostrup 3,0 1,0 3,0 4,0 3,0

Hillered 2,0 3,0 2,0

Roskilde 20 2,0 40 2,0

Holbzk 1,0 2,0 2,0

Nzstved 3,0 3,0 1,0

Nykeabing F. 1.0 2,0

Region syd

Odense 3,0 1,0 5,0 2,0

Senderborg 20 3,0 1,0

Esbjerg 2.0 1,0 2,0 1,0

Kolding 2,0 3,0 1.0

Region nord

Herning 2,0 3,0 20

Skejby 1,0 3,0 4,0

Viborg 3.0 4.0 3.0

Alborg 2,0 2,0 4,0 2,0

Hjorring 2.0 1,0 1,0'

Randers 2,0 1,0

Forklaring af forkortelser: Almed Uddannelsesstillinger til almen medicin, Suppl. Supplerende
uddannelse til andre specialer, feks bgmepsykiatri og dermatologi, /nfro. Introduktionsstillinger i
padiatri, Underv. Undervisningsstillinger i1 padiatri, /. Res. 1. Reservelzgestillinger til
speciallzgeuddannelse i padiatri.

! Taller kun i seerlig godkendt stilling

Afdelinger m. Enkeltstillingsklassifikation til supplerende uddannelse i padiatri(arsvaerk):
Hillered med. afd. B(1,0).
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