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Vi har tolv par kranialnerver som styr motorik och sensorik i ansikte, 6gon, 6ron, tunga, gom, farynx, larynx,

huvud och nacke. Genom att ha nagorlunda koll pa var kdrnorna finns kan man gissa sig till var ev skada finns.
Vid supratentoriell skada ses endast symtom fran N1 OLFACTORIUS, N2 OPTICUS och N7 FACIALIS. Multipla
kranialnervskador tyder pa skada pa hjarnstam eller skallbas.

CN1 Sensorisk | Kdnna doft Forlangning av telencephalon. Passerar Anosmi - forlorat
Olfactorius genom etmoidalbenets lamina cribrosa till luktsinne
bulbus olfactorius som ligger under
frontalloben.
CN2 Sensorisk | Syn. Ljus- och Loper ut genom canalis opticus som Synskarpan, Skotom
opticus ackommodationreflexen ligger medialt i os sphenoidale. Loper med (synfaltsbortfall),
a. ophtalmica. Passerar bakat till chiasma Papillédem,
opticum ovan hypofys. Fibrer fran Ogonnervsinfalmmat
temporala delen av ndthinnan passerar ion
okorsade medan nasala delen korsas. Efter
synaps i corpus geniculatum laterale
(laterala knakroppen) via synstralningen
(radiatio optica) till synbarken i
occipitalloben
CN3 Motorisk | Rectus superior, inferior, Oculomotorius har sin kdrna beldagen i Pares
Oculomot medius, obliquus inferior mesencephalon. Nerven utgar pa
orius ventralsidan genom tentorium cerebelli och
m Sphincter pupillae, I6per sedan tillsammans med n. trochlearis
m Levator palpebrae (N 1V), n. abducens (N VI) och den forsta
superioris — (6versta) grenen av n. trigeminus (N V) i
lyfter 6gonlocket. sinus cavernosus. Nerverna lamnar till sist
skallen via fissura orbitalis superior, i os
sphenoidale.
CN4 Motorisk | M. Obliquus superior Loper ut genom fissura orbitalis superior Diplopi vid
Trochlearis som ligger i os sphenoidale, ligger lateralt blickriktning nedat i
om canalis opticus. Karnan ligger belagd i adducerat lage
mesencephalon. ENDA KARNAN SOM GAR (Horner syndrom)
UT POSTERIORT.
CN5 Bada Uppdelning intrakraniellt | V1 - fissura orbitalis superior Kanselbortfall i
Trigeminus V1 - Ophthalmicus (bara) | V2 -foramen rotundum — gar ut ansikte, tunga och

sensoriskt pa pannan och
ovre 6gonlock och
nasryggen. Bidrar till
blinkreflex.

V2 - Maxillaris, innerverar
sensoriskt

over kdken och kinderna
V3 - Mandibularis -
sensoriskt

underkaken samt kadnsel i
tungan och

motoriskt till
kdakmuskulaturen.
Forgrening n. linguialis

genom foramen infraorbitale
V3 - foramen ovale — gar ut genom
foramen mentale

Karna i metenchepalon (PONS)

mun samt motorisk
paverkan i
kdakmuskulaturen —
svart att tugga
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som innerverar frimre %
sensoriskt (KANSEL) av
tungan.

CN6 Motorisk | M rectus lateralis Loper ut genom fissura orbitalis Diplopi ndar man
Abducens superior som ligger i os sphenoidale, ligger tittar at den skadade
lateralt om canalis opticus. Kdrna i PONS sidan (eller rakt
fram)
CN7 Bada Innervation av Borjar att I6pa in meatus acusticus internus | Stor bredd pa
Facialis ansiktsmuskulatur. till canalis facialis. Darefter dyker den ut patologiskt uttryck.
Smakférmedling pa genom foramen stylomastoideus och delar Lattast att lara sig
framre %5 av tungan. upp sig i motoriska grenar. Karnan ligger funktion och utga
Salvation. Tarfléde. belagd i PONS. darifran.
Innervation av m.
stapedius | canalis facialis avges dock tre grenar:
® N. petrosus major — tarkortlar
(glandula lacrimalis)
e N. stapedius — m. stapedius
e Chorda tympani — l6per sista
biten till tungan med n. lingualis
fran CN. V3, tar smak (framre %4)
samt sublingualis och
-mandibularis (spottkortlar). Loper
med n. Lingualis.
CN8 Sensorisk | Horsel och balans Loper tillsammans med facialis men I6per ut | Nedsatt horsel,
Vestibuloc VOR-reflexen till innerérat genom meatus acusticus tinnitus, vertigo
ochlearis internus. Karna i PONS dorsalt (yrsel)
CN9 Bada Svalgets sensorik Har sin karna i medulla oblongata, gar ut
Glosso- (tonsiller) samt enstaka genom foramen jugulare
pharyngeu muskler, dven
s baroreceptorer (autonom
komponent) pa sinus
caroticus. Posteriora
delen av smaken och
kanseln pa tungan (1/3).
CN10 Bada Bukvéaggen, backen och Karna i medulla oblongata och l6per ut Heshet pga
Vagus thorax, och genom foramen jugulare recurrenspares
baroreceptorerna. Valdigt
lang.
Parasympatisk nerv.
Muskulatur i svalget
CN11 Motorisk | M. trapezius och Uppstar i ryggmarg, |6per upp i foramen Pares och atrofi. Kan
Accesorius m. magnum och svanger sedan ut igen genom ex. e lyfta bada
sternocleidomastoideus, foramen jugulare. Kdrna langt ned i medulla | axlarna.
uppstar pa ryggmargsniva, | oblongata samt pa cervikal niva.
men l6per intrakraniellt.
CN12 Motorisk | Innerverar alla muskler Karna i medulla oblongata. Loper ut strax Kan ej sticka ut
Hypogloss under/i tungan lateralt om foramen magnum i canalis nervi | tungan ordentligt.
us hypoglossi
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e Multipel kranialnerv skada tyder pa skada i hjarnstammen eller i skallbasen dar manga
kdarnor ligger belagda.
e Samtidig skada pa CN Il CN IV, CN V,, CN V, och CN VI tyder pa skada i sinus cavernosus.

CN 1 - OLFACTORIUS

Olfactorius ar luktnerven, dvs en sensorisk nerv. Patologi som

forekommer kopplat till olfactorius kallas fér anosmi, vilket med b (e
andra ord innebdr ett forlorat luktsinne. offactorius offactorius Sortex
Cortex

Temporar anosmi beror oftast pa lokala férandringar i —— Phliomte Thalamus (MO)
slemhinnan, tex, forkylning. Eftersom nervtradarna ar valdigt Luktepitel ollactorhum
kdnsliga och tunna, samt ej sitter sa skyddat i nasslemhinnan sa pu———
kan skador ofta uppkomma till féljd av trauma sa som: .

- Sjukdomar entorhinalis . '

- Virusinfektioner
- Langvarigt bruk av nasdroppar

- Tumor i hjarnan (olfaktoriusmeningeom), vilket ar

ovanligt men dar anosmi kan vara ett tidigt

——Bulbus olfactorius
—Tractus olfactorius

symtom

Lamina cribrosa

- Parkinson - ofta bland de férsta symtomen o | ;
(os ethmoidale)

Fila ofactoria,
n. olf: ius

\ (CN1)
Luktslemhinna;

Regio olfactoria

Man testar detta genom att patienten for dofta pa
vélbekanta saker som kaffe, parfym och tobak. Darefter far
man lukta pa ammoniak som ar retande via trigeminus
(smartsensation) — inte en doft per se.

Luktsinnet ar INTE kopplat till thalamus som de andra sensoriska sinnena.

CN 2 - OPTICUS

VId undersdkning av synen tittar man pa dessa faktorer och kan da stota pa vissa patologiska tillstand:
e Synfilt
o Donder — ett objekt visas i de fyra kvadranternas ytterkant for att identifiera luckor i
synfaltet
Skotom — mork flack i synfaltet
Perimetri - undersékningsmetod dar P tittar in i en glob och skall trycka pa en knapp nar
denne ser en liten lampa lysa. Identifiera sma defekter.
e Synskdrpa — synkarta (bokstaver pa 4-5 m avstand)
e Ogonbottenspegling - leta efter papill6dem
o Papillen blir “rosigare” pga vidgade vener, vid forhojt intrakraniellt tryck. Kan dven se 6dem
och blédningar. Patienten kan uppleva obscurationer (scotom)— skymningsfenomen som
kommer titt som tatt.
e Fargseende — Ishihara test. Kan ge indikation pa synnervsinflammation.
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Site of lesion Visual field defects
L L R

C A\

Medial portion of the

optic chiasma

YL RN N _
\ N -—
— \ 3 o
Upper bundle of the \
eft optic radiation ' ' \ \
s s AN N y
’ ’ \\" s
) N 6 &
Left occipital pole » » \\ — F = .

OBS 1! Alla skador som sker innan chiasma kommer endast att paverka ena 6gat, medan skador som
uppkommer vid eller efter chiasma kommer paverka bada 6gonen

OBS 2! Alla skador EFTER chiasma kommer orsaka synbortfall i det kontralaterala synfiltet pa bada 6gonen
(skada hoger — synbortfall i vanster synfalt pa bada 6gonen). Storleken pa synbortfallet kan variera, men ar
alltid lika pa bada 6gon — kallas for homonymt.

Skadelokal Synnedsattning Potentiella orsaker Resulterande synfalt
Framfor chiasma Monokuldr synnedséattning e Optikusneurit Vinster Hoger
(ena 6gat paverkat) e Retinaltrombos

oga oga
e Temporalisarterit O . ’

Hos dldre ror det sig oftast om Amaurosis
fugax — trombos eller emboli fran
carotis, som fastnat i a. ophtalmica
(forsta grenen fran ICA). Sitter oftast bara
nagra enstaka minuter.

Hos yngre ar det vanligare med
optikusneurit, som lett till synnersvatrofi.
Detta kan observeras pa MR. Forlust av
synnervsfibrer gar att observera i retina
pa OCT.

Vid enbart ensidig paverkan av hela
nedre delen av synfaltet — misstank
framre ischemisk optikusneuropati
(AION)
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)

Chiasmakompression

Bitemporal hemianopsi
(tunnelseende)

e Hypofysadenom - till féljd av
deras vaxt ar det forst det ovre
synfaltet som forsvinner (pga
kompression av de nedre
fibrerna)

e Kraniofaryngeom - tvartom mot
hypofysadenom, orsakar forst
bortfall av nedre synfiltet

e Meningeom

Overkorsningen i chiasma méjliggor for
oss att se varlden i 3D

Skada bakom chiasma Homonym hemianopsi - e Stroke O D .
(vanligen innan corpus | uppstar pa den o TIA
geniculatum laterale) kontralaterala sidan. e Blodning o
Samma synfalt pa bada
o6gonen — ser inte “en
sida”
Skada i temporalloben | Homonym évre ® Stroke
kvadrantanopsi (pie in sky) e TIA
e Blodning - P
Skada i parietalloben Homonym nedre e Stroke ;‘J s
. . r"
kvadrantanopsi (pie on e TIA g&h}{ <’
floor) e Blodning -

Occipitallobens area
striata

OBS! Skada occipitalt
orsakar mindre “skada”
an tidigare (ex. nr 4)

Homonyma paracentrala
skotom

OBS! Vanliga tillstand som paverkar synen:

e Nervinfarkt pga diabetes mellitus

e Expansivitet i sinus cavernosus.

REFLEXER

Ljusreflexen - Nar ena 6gat belyses, dras bada 6gonens pupiller omedelbart ihop. Det belysta 6gats afferenta

fibrer |6per i n. opticus (CN 1l) som leder ljussignaler via synbanan till corpus geniculatum laterale. Dar lamnar

dessa nervfibrer synbanan och l6per till de bada okulomotoriuskarnornas parasympatiska del (benamnd

Edinger-Westphals kédrna). Darifran utgar efferenta fibrer i n. oculomotorius pa vardera sidan till vardera 6gats

pupillsfinkter.
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| och med att ljusreflexen paverkar bada 6gonen, trots att endast det ena blir belyst delas ljusreaktionen upp i
direkt och indirekt. Direkt ljusreaktion — momentan kontraktion (sammandragning) av den belysta pupillen.
Indirekt ljusreaktion — momentan kontraktion av pupillen pa den icke-belysta sidan.

Ackommodationsreflexen - Ackommodation &r dgats formaga att anpassa synen till olika avstand. Ogats
ackommodation sker genom andring av linsens brytkraft, vilket styrs av cilidrmusklerna (CN IIl).

Ackommodationsformagan testas genom att patienten far fasta blicken, t ex pa en pennspets, som successivt
fors mot patientens nastipp. Vid normal ackommodationsundersékning uppstar konvergens (bada 6gonen
kollar inat), som successivt foljs av pupillkontraktion.

CN3 OCULOMOTORIUS

| och med att oculomotorius innerverar 4 av 6gats sex muskler, tilsammans med m. levator palpebrae och m.
sphincter pupillae, kan man latt upptacka pareser genom att titta
pa 6gonens rorelser. Observandum;
1. Blicken ar latt abducerat och tittar nedat — kontrollera
dubbelseende vid blickriktning uppat, nedat och at
sidorna.

2. Ptos - oférmaga att lyfta 6gonlocket/6gonlocket hanger
3. Mydriasis - pupillvidgning — kontrollera ljusreflexer

Orsaker till detta kan vara expanderande aneurysm som leder till kompression av nerven eller nervinfarkt vid
diabetes.

CN 4 TROCHLEARIS

Trochlearis innerverar den dvre sneda 6gonmuskeln — m. obliquus
superior som ser till att man tittar aducerat och nedat — tank kolla i
kors. Vid skada pa trochlearis kommer det ske diplopi (dubbelseende)
vid blickriktning nedat i aducera lage (pa det skadade 6gat), vilket ofta

ger upphov till problem med att ga i trappor. Detta orsakas oftast av
skalltrauman eller nervinfarkt. Kan vara svart att se pa bilden, men
notera att hoger 6ga inte riktigt hanger med och tittar i samma riktning som vanster 6ga (oférmoget att kolla
mer nedat).

OBS! Har finns det tva av olika bilder och teorier kring hur m. obliquus superior justerar 6gat, foreldsarna ar
inte Overens. En féreldsare och vissa tentafragor menar att man istdllet muskeln abducerar och titta nedat.
Men sammantaget innebar det iallafall att man kliniskt kan se att man ej kan titta nedat och inat nar muskeln
inte fungerar som den ska.

HORNERS SYNDROM

Ett syndrom kdnnetecknat av defekter i det sympatiska nervsystemet i ena

ansiktshalvan, inkl. dgat. Kliniska drag omfattar mios (férminskad pupill), lindrig : :;::::lze;:l‘:?

blefaroptos (sdankt 6gonlock) och halvsidig anhidros (ingen svettproduktion). Are You Sure hi
re You Sure S

Orsaker till tillstandet kan vara skada pa sympatiska fibrer fran cervikalmargen, is a Big Deal?

sympatiska gransstrangen, langs carotis interna, sinus cavernosus eller i orbitan

langs karl och trigeminus grenar. Skadan kan bero pa en karotisdissektion eller
karotisocklusion.
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Ogats sympatiska innervation (tentafriga K5) - Férsta ordningens sympatiska neuron av égat ar beldgna i
diencefalon, hjarnstam och ryggmarg. Andra ordningens neuron I6per med spinala nerver till plexus brachialis
och lungans apex (6versta delar). Tredje ordningens neuron l6per langs a. carotis communis uppat till a. carotis
interna pa samman sida. Fran sinus cavernosus gar sympatiska nervfibrer in i orbita och nar 6gat.

CN5 TRIGEMINUS

Trigeminus har som tidigare ndmnt funktion fér sensibilitet samt viss motorik i
ansiktet genom 3 grenar. For att identifiera vilken av dessa grenar som ar kajko
tittar vi pa:

1. V1 — kornealreflexen — om man blinkar vid berdring av hornhinnan

2. V2 — kdnseln i laterala ndsborren

3. V3 — fora kdken i sidled (motorisk komponent)

Orsaker till skada pa trigeminus kan bero pa herpesinfektion (latens i

Ophthalmic division of trigeminal
nerve (V1)

trigeminusgangliet) eller ponsvinkeltumor.

e Vid skada pa trigeminus (trigeminus lesion) finns dven risk for

Maxillary division
of trigominal
nerve (V2)

neuropatisk keratit — lesion ger nedsatt kansel i kornea ->
hornhinneinflammation/neuropatisk keratit.

Mandibular division
of trigeminal nerve
(v3)

TRIGEMINUSNEURALGI

Trigeminusneuralgi, med idiopatisk genes, tenderar att drabba kvinnor 6ver 50 ar. Oftast ar smartan huggande
eller elstotslikannde och varar i ndgra sekunder. Dessa patienter svarar ofta bra pa karbamazepin eller
gabapentiner. Normal nervstatus.

Sekundar trigeminusneuralgi drabbar saval yngre som aldre och varar generellt i 3-4h. Oftast med mer
molande och kontinuerlig vark, ibland dven med smartsamma paroxysmer (“plotsliga attacker”). Patienterna
kan dven uppleva hypestesi (kanselbortfall). Tillstandet kan vara orsakat av MS-plack eller inflammation, och vid
fokala symtom som dessa bor MR genomforas.

CN6 ABDUCENS

| och med att nerven innerverar m. rectus lateralis kommer det
vid skada att uppsta diplopi nar den berérde tittar at den skadade
sidan. Skadan orsakas oftast av intrakraniell tryckstegring eller av
mikrovaskulara skador till foljd av diabetes.

OBS! Dessa patienter kan dven utveckla diplopi vid blick rakt
fram, i de lagen tonusen fran m. rectus lateralis helt forsvinner (rectus medialis adducerar 6gat en aning vid
blickriktning rakt fram).
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CN7 FACIALIS

Vanligt férekommande med patologi i denna nerven. | och med att den

Face representation

passerar genom parotiskanalen (salivkanalen) sa ar den véldigt kanslig for in right primary

motor cortex

Face representation
in i late

infektion. Vid facialispares skall man undersoka huruvida den ar central
eller perifer.

Innervationen av ansiktet skots pa liknande sdtt som 6vriga kroppen.
Signaler skickas fran primara motorcortex till de tva bilaterala kdrnorna
nucleus facialis (motsvarighet till ryggmargens framhorn) dar omkoppling
sker till CN VII. Innervationen for nedre delen av respektive ansiktshalva Ao
kommer att korsa 6ver, medan innervationen fér den 6vre delen av
ansiktet istallet I6per bilateralt till bada kdrnorna — beroende pa vilken
niva en skada sker, kommer den ge olika uttryck i ansiktet. ek of e
e Central — Pannans muskler ar intakta, 6gonslutning endast
obetydligt paverkad, hangande mungipa, nedsatt munrorlighet; kontralateral ansiktshalva drabbad.
o Kontralateral nedre del av ansiktshalva drabbad
o  Ses vid stroke (om inte uppkommer i hjarnstammen, da perifer)
e Perifer — Pannan utslatad, slutningsdefekt i dgonlocken. Testa smak och ljudkanslighet for
nivadiagnostik
o Ipsilateral ansiktshalva drabbad
o  Graderar baserat pa Sunny Brook-score
o Kan bland annat bero pa Bells pares, neuroborrelios och herpes zoster.
o Alltid bra att luta sig tillbaka till sin anatomi och fundera 6ver nervens férlopp — kan dven
bero pa mediaotit, parotistumor eller ponsvinkeltumaor.

Kort och gott, for att diffa mellan central respektive perifer facialispares:
e Utslatade faror i pannan — perifer

e Slutningsdefekt i 6gat — perifer

BELLS PARES

Ett valdigt vanligt tillstand som star for 70% av perifer facialispares, dar patienten far ett akut insjuknande.
Sjukdomen har oklar etiologi (idiopatisk), men missténks vara ett inflammatoriskt tillstdnd. 75-80% laker denna
pares, dar vi sett att hogdos steroidbehandling forbattrar prognosen.

HYPERAKUSI

| och med att facialisnerven innerverar m. stapedius, som reglerar rorligheten av stapes, kan man fa problem
dven med horseln. Detta kan ge sig i uttryck genom att man i ena 6rat upplever hyperakusi — dvs ljudet blir
valdigt hogt i ena orat.

Stapediusreflexen kontraherar m stapedius bilateralt vid ensidig (eller dubbelsidig) ljudstimulering av tillrackligt
hog styrka. Reflexen I6ser vanligtvis ut vid ca 70 dB eller hégre. Horselbenskedjans rérlighet minskas genom att
muskelsenan drar i stapes. En gren av NVII medierar reflexen motoriskt.

TENTAFRAGA FACIALIS

Asta 62 ar ar en tidigare vasentligen frisk kvinna som fér ca en vecka
sedan fick begynnande smartférnimmelser som lokaliserats till héger
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oOra. Idag har hon fatt tilltagande yrsel och kommer darfér i ambulans till dig som &r distriktslakare. Vilka olika
skadetyper och mekanismer kan ge denna paverkan pa ansiktsmotoriken (utan hansyn till 6vriga symptom)?
Bed6m sannolikheten att Asta drabbats av var och en av dessa akommor (genom att ta hansyn till Astas 6vriga
symptombild med yrsel och smarta).

| status finner man vesikler pa ytterérat och i horselgdngen. De sista 3-4 dagarna har patienten ocksa haft
tilltagande svarigheter att rora héger ansiktshalva. Asta kan inte blunda med héger 6ga.

1. En zosterinfektion av bade NVII och NVIII samtidigt ar det troligaste i Astas fall (yrsel och smirta
forklarat).

2. ldiopatisk facialispares, sk Bells pares, ar annars den vanligaste orsaken (dvs genesen &r okand), men
da ar patienten inte yr eller har stark smarta.

3. Infektion i mellanérat kan i sallsynta fall paverka ansiktsmotoriken. Bakterietoxin kan paverka n
facialis andra delstracka, som gar genom mellanérat och som hos fataliga individer inte skyddas av ben
(smarta kan finnas, men oftast inte yrsel).

4. Inflammation i temporalbenet med benréta (mastoidit) och ev cholesteatom kan paverka n facialis
hos vuxna (sannolikt inte yrsel eller smarta).

5. Mekanisk skada av nerven genom trauma kan ske (skallbasfraktur). Vad vi vet har dock inte Asta
utsatts for vald. Kan ge yrsel, och har sannolikt smarta.

Hur underséker du Asta avseende symptomen facialispares och yrsel. Hur utférs resp moments delar som
har direkt koppling till Astas symptom? (utan avancerade apparater).

Trumhinnestatus, kranialnervsstatus sarskilt NVII och NVIII. Oronmikroskopi, test av facialisgrenar: rynka
pannan, dra upp mungiporna, pressa ihop 6égonlocken. Nystagmus med Frenzels brillor och gér ett manuellt
horseltest (viskprov, fingergnidning, Rinne med stamgaffel).

Forutom snedheten i ansiktet, vilka andra symtom far Asta, om hennes facialisnerv ar paverkad?
Nedsatt tarsekretion, avsaknad av stapediusreflex och ensidig smaknedsattning.

Vad ar sannolik orsak till Astas plotsliga yrsel? Forklara den fysiologiska mekanismen.

Asta kan ha fatt "kristallsjukan” pga sanglaget: Kalkkristaller i utriculus otolitorgan kan ha lossnat och givit sig
ivdg in i baggangssystemet. Nar Asta satter sig upp eller lagger sig paverkar dessa kristaller cupulan i bakre
baggangen.

CN8 VESTIBULOCOCHLEARIS

Vid skada pa vestibulocochlearis sa kan man fa symtom som hérselnedséattning, tinnitus, vertigo (yrsel),
nystagmus (6gondarrning) och balansrubbningar. Delar upp det i central och perifer yrsel dar central beror pa
skada pa nerv- eller hjarnstamsférbindelser, medan perifer yrsel beror pa skada i innerérat.

Vestibulocochleidra reflexen - rérelse/rotation av huvudet ger motsatt
.. N .. . e . Vestibulo-okulara reflexen (VOR)
rorelseriktning av 6gonen, vilket tillater oss att fokusera blicken och uppfatta

()]

varlden som stillastaende. Baggangarna detekterar rotatoriska rorelser via [

capula, vars signaler sedan gar via vestibulariskdrnorna och kopplar om till
6gonen muskler. Fungerar inte denna reflex kommer patienten fa nystagmus
samt uppleva yrsel. Omkoppling sker till:
e Nucleus abducens (fran vilken m. rectus lateralis styrs)
® Nucleus oculomotorius (fran vilken bland annat m. rectus medialis e
styrs)
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CN9 GLOSSOPHARYNGEUS

For att testa glossopharyngeus funktion ska man iaktta mjuka gommen och
uvula. Tittar dven om svalgreflexen ar intakt — petar pa bakre svalgvaggen
med en spatel och ser om gombagarna lyfter sig. S

Denna kranialnerv innerverar dven smak och kdnsel pa tungans bakre 5.

CN10 VAGUS

Finns inget bra enskilt kliniskt test och testas tillsammans med
glossopharyngeus da de 6verlappar till stor del. Daremot kan langvarig och
svarférklarad heshet vara ett tecken pa att vagus kan vara involverad. Da gar
man vidare med att underséka stambanden efter en sa kallad recurrenspares

(n. Laryngeus Recurrens) — ipsilateral staimbandsférlamning.

Laryngeus recurrens har olika férlopp pa de olika sidorna.

N. laryngeus sup

- Pavanster sida kommer nerven att svinga runt hela aortabagen
nere i thorax.

- Pa hoger sida svanger den runt truncus brachiocephalicus . laryngeus recurens sin

Klinisk innebar detta att om man har en stambandsférlamning pa vanster sida

maste man underséka om det finns nagot i thorax som kan klamma pa

nerven s att den inte fungerar som den ska. Ar férlamningen daremot pa
hoger sida kravs inte detta da den aldrig ar dar nere och vander.

CN11 ACCESSORIUS

Vid en skada pa n. accessorius kan man gora test sa som:
1. Vrida hakan samtidigt som man haller emot (vrid huvudet at motsatt hall som
man vill testa muskeln)— testar sternocleidomastoideus
2. Hoja skuldran mot motstand — m Trapezius

3. Huvudlyftning i planldge vid misstanke om bilateral svaghet

Vid samtidiga besvar fran nn. IX, X och Xl skall man misstanka foramen jugulare syndrom
— beror eventuellt pa globustumor.

CN12 HYPOGLOSSUS

Vid skada devierar tungan MOT den sjuka sidan nar man ber patienten racka ut tungan.
Ibland noteras dven att tungan blir slat och atrofisk pa den sjuka sidan. Ar skadorna
bilaterala skall man missténka ALS.

SAMMANFATTNING OCH MINNESREGLER

Det finns totalt 12 par av kranialnerver, dar alla utom CN | och Il har sina kdrnor i hjarnstammen. Alla
kranialnerver, forutom n. opticus och n. trochlearis, [6per aven ipsilateralt.
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De motoriska kranialnerverna har deras ursprung fran CNS, men beter sig som perifera nerver i form av att de
vid skada ger slappa pareser. Vanligtvis vid skada som paverkar

Nervus olfactorius |

motoriken i CNS far patienten spastiska pareser.
. / \ "/ ~—\\ Nervus opticus Il
Minnesregler: / /% Y
. \ 77— Nervus oculomotorius Iil

e Nervernas ordning: Oh Oh Oh To Touch And Feel Very Good 4

Vagina Ah Heaven (motorisk kamay //o
. . Nervus abducens VI N |
® Motorisk eller sensorisk: Some Say Marry Money But My ?
Nervus facialis VIl A

Nervus trochlearis IV Nervus trigeminus V

(sensorisk karna)
Nervus vestibulocochlearis VI
Nervus glossofaryngeus IX

Nervus vagus X

Brother Say Big Brain Matters More

Nervus hypoglossus Xl |
! Nervus accessorius XI

Motoriska kdrnor tenderar att ligga mer MEDIALT.
Rule of 5 — alla kranialnerver som innehaller V har sin kdrna
belagd i PONS. Dvs CN IV, CN V, CN VI, CN VIl och CN VIl

e Rule of 12 — alla kranialnerver som ar en faktor av 12 ligger medialt, dvs kranialnerv 3, 4, 6 och 12.

TOLKNING AV NEUROLOGISKT STATUS

Neurologisk diagnostik ar till stor del baserad pa

. a " RUTINNERVSTATUS RUTINNERVSTATUS
klinisk analys, ddr anamnestagande och nervstatus — jueeamaer s ne (Gournalsammanstiioog)
o o . Hogre cerbrala funktioner 6. Puplilstorlek och fjusreaktion Hﬁgrc:ﬂ-brlh‘:\mkﬁom Mnloi:!Ak-odthmldm.hon
ses som tva hérnstenar. Nervstatus innefattar sex 1. hrtanph et e, 7. Anskmorrk 0 1 T e+ it
) ) _ i s ERamToen el
moment, som utfors enligt en standardiserad e R strning - Gingrinter
funktion, uppmarksamhets- mm'm'm o Kranialnerver : ::mbﬂgs'“pn;[u
rutinordning (se bild till héger). Patienten borjar i e e L e
o . 3. Ofeiuiliga rivelsar 12. Fingerspel « Ogonrrelser (nn. W, Vi) * Fingernisforssk
med samtal (anamnes) och far sedan utfora tester e R —— < s + st
5. Avkladning (patientens e —— * Pupilistoriek och jusreaktion = Tonus i hand-, armbags- och
. pege . o . . . 14. Muskelkraft i armar - * Ansiktsmotorik (n. VI knileder
i féljande ordning; stdende, sittande och till sist . s e [
) i e e Reflorar=
liggande. De sex momenten, med exempel pa = — PSS T e
A . S e L Sebfplieandtioh « Tungmotorik (v Xi) Sensibllitst
tillhorande test, ar: - i S IS
. . §. NMigsittning och uppresning 2 *Omvand" Barré * Armicatt, proximalt och distalt o, bony
1. Hogre cerebrala funktioner - Testas under  srmanoe T garcprt essbdubtond
1. Bgonbottnar (n. 1) knaleder «  Armar framat strick ("Grassets
i 2. synfilk (n. 1) i i e -
anamnesen och innefattar bland annat e ¢ et e g ]
vakenhetsgrad, sprakfunktion, minne och S ittty s [ 7O Bare s e e

psykiskt status.
2. Kranialnerver - Testar olika funktioner i ansikte, tunga, pharynx, nacke osv.
a. Ansiktsmotorik
b. Tungmotorik
c. Ogonrbérelser
d. Svalgreflex
3. Motorik - Hit hor muskeltonus, muskelatrofi, muskelstyrka, rorelsemonster och finmotorik.
a. Ta-och hilgang
b. Nigsittning + uppresning
c. Grassets test - armar framat strack i supinerat lage
d. Fingerspretning + axelabduktion
e. (Omvand barre)
4. Reflexer
a. Senreflexer - biceps, brachioradialis, triceps, quadriceps och triceps surae
b. Babinskis tecken - drar trubbigt foremal hart langs laterala delen av foten, och sedan mot
stortan. Vid dorsalflektion — patologiskt — 6vre motorneuronskada.
5. Koordination
a. Rombergs prov - balkoordination — vid svajning kan lillhjarnan tagit skada
b. Finger-ndsa - extremitetsataxi (ryckiga rorelser) - vid intentionstremor — lillhjarnan
c. Diadokokinesi (enkel rérelse som upprepas snabbt, skruva glodlampa) - testar cerebellum
6. Sensibilitet - beroring, nalstick (smarta) och vibration
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OBS! Genom att utfora ett fullstandigt neurologstatus kan alla neurala funktioner testas. Vi ska dock kunna
utfoéra selektivt neurologiskt status, vilket innebar att vi dgnar sarskild uppmarksamhet at en specifik
skadelokalisering. Detta gors vid stark misstanke kring en specifik diagnos, exempelvis en ensidig pares med
akut debut beror ofta pa cerebral cirkulationsstorning (stroke) — utfor NIHSS.

HOGRE CEREBRALA FUNKTIONER

& i & Vaken.
Hogre cerebrala funktioner bedéms genom vakenhetsgrad E] fordréjd reaktion, Orlenterad 1
enligt Reactions Level Scale som bilden till hoger visar. Vi kan Slo eller oklar.
. . ) . Kontaktbar vid latt stimulering. 2
identifiera var det finns skador genom stereotypa rérelser; | _Tilital, enstaka tillrop, beréring.
R N . Mycket slo eller oklar
e Stereotyp bojrorelse (6) tyder pa skada i Kontaktbar vid kraftig stimulering. 3

storhjarnshemisfar (dekortikering) :’;‘a’.::t'i‘::jg"'::g' ruskning,

e Stereotyp strackrorelse (7) tyder pa stoérd

forbindelse mellan storhjarnan och hjarnstam N
« Fora samtal eller yttra

(decerebrering) ord
» Folja med blicken och
fixera
Vid grad 4 eller simre bér vi 6vervaga intubation — * Lyds on uppmaning
» Avvirja smértstimulering
patienten dar medvetslds. Vi brukar i dessa fall smartstimulera
for att framkalla stereotypiska rérelser, vilket perifert kan Medvets|os. e 4
. Lokaliserar men avvirjer ej smarta.
goras pa nagelbadden och centralt genom att gnugga med Medvetslos. 5
o Undandragande rorelse vid smarta
knogarna pa sternum. Medvetsi®s. 6
Stereotyp bojrorelse vid smarta.
. Medvetslos. o . ‘ 7
Aven sprakfunktioner testas under hogre cerebrala _th%eotyp strﬂckr;relse vid :marta-
. . . o . . ed' Brocas omrdde — unirycka sig
funktioner, dar 90% av befolkningen har sprakdominans i Inge

vanster hemisfar. Det finns tva viktiga sprakcentrum:

1. Brocas - uttrycka sig/expressivt tal, i nedre bakre delen av
frontalloben galiosstelss
2. Wernickes - talforstaelse/impressiv, i dvre delen av

temporalloben

Bade dessa centrum forsorjs av a. cerebri media. Vid total férlorad = Weomishis ohimdde s sprh

férmaga kallas det afasi, vid delvis férlorad formaga ser man

dysfasi. Vid skada pa bada omradena ses en global dysfasi/afasi,

vilket ger en svarighet att bade uttrycka sig och ta in information. Skillnaden mot konfusion &r att dessa
patienter ar medvetna om att de pratar konstigt/svarar fel.

Dysartri innebar istallet att patienten har sluddrigt otydligt tal, dvs en artikulationsdefekt. Detta innebar inte en
skada pa sprakcentrum, utan kan bero pa supra- och infratentoriella skador samt skador pa
artikulationsorganen som mun, tunga och svalg. Detta &r alltsa INTE en h6gre funktion som ar nedsatt, utan kan
bero pa bade en central eller perifer skada. Hogre funktion hade varit om ordforstaelse eller att “hitta ord”
férsvunnit.

Den icke-dominerade hemisfaren ar hos 95% av befolkningen den hogra. Att en hemisfar
ar dominant innebar egentligen att den tar mer ansvar for vissa funktioner utan storre
lateralisering till den andra hemisfaren. Darmed, om patienten far en skada pa vanster .
hemisfar, ses ofta en sprakforbistring som inte sker pa samma vis om skadan hade varit o
pa motsatt sida. Daremot har héger hemisfar ansvar fér rumslig och visuell perception. '
Detta innebar att en skada pa hoger storhjarnshemisfar ofta kan resultera i neglect —
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patienten tar inte notis om vanster sida — rakar inte halva ansiktet, dter bara fran hoger sida av tallriken och
klocktestet ser ut som pa bilden.

Hur forstar vi skillnaden mellan neglect och synbortfall/kdnselbortfall? Nar vi genomfor NIHSS kan vi forsoka
urskilja syn-/kanselbortfall mot neglect genom féljande (patienten har véinstersidig neglect i detta fall, pga
skada pa hoger hemisfar):
e Vid synfaltsundersdkning kommer patienten kunna uppge att du viftar med handen pa bade héger och
vanster sida enskilt, men néar du viftar samtidigt uppfattar patienten bara rorelsen pa hoger sida
e Vid kdnselundersékning kommer patienten att uppfatta beroring pa vardera ben fér sig vid enskild
undersékning, men bara uppge beréring pa hoger ben vid samtidig beroring pa bada.

Sjalvklart kan bada férekomma samtidigt, sjalvklart finns det undantag och sjalvklart ar det inte sa latt i
verkligheten. Patienterna har oftast valdigt svart att medverka.

FALL

En 72-arig, tidigare frisk man som lades in pa din vardavdelning for ndgra timmar sedan har visat

sig ha en 3 x 3 cm stor blédning i basala ganglierna pa vi sida. Han har en hi-sidig hemipares

och har varit RLS 1-2 under kvillen. Du blir nu tillkallad for att han har krikts och sedan varit

okontaktbar. Han har en rosslande, oregelbunden andning, vid, ljusstel pupill pa vi sida, och stricker i armar,
ben och nacke vid stmiirtstimulering. Du ringer narkos for att fi hjilp med intubation och fir da fragan

vilken medvetandegrad patienten dr i.
Crguiate gyra

Frar ruaion

Vad svarar du?
A RLSS
Ureal ce ber—goral
B.RLS 6 e R
tentonal motch
C.RLS7
D.RLS 8

Noreal posiion Postion of bran

C. Gar ¢j att avgdra pa beskrivningen
Min gissning: RLS 7 baserat pa strackrorelse vid smartstimulering.

MOTORIK

Undersdkning av motorik:
e Gang - kolla pa steglangd, bredsparig, vinglig, droppfot (ofta perifer skada, ex. perineusskada),
saxgang, medrorelser i armarna

e  Ofrivilliga rorelser - ex. tremor

INTENTION TREMOR ESSENTIAL TREMOR PARKINSONIAN TREMOR
o Vilotremor - parkinsons
P N

o  Postural tremor - essentiell tremor (N
o Intentionstremor -

cerebellumskada, ses tydligt vid * INVOLUNTARY TREMORS * CAN OCCUR without
during INTENTIONAL MOVEMENT INTENTIONAL MOVEMENT
H N3 H P * MOST COMMONLY AFFECTS * CAN BE WORSENED with * MORE EVIDENT ot REST
fmger nas — patienten borjar LIMES (especially UPPER) and ANXIETY or INTENTIONAL * ASSOCIATED with
SPEECH MUSCLES MOVEMENT PARKINSON DISEASE

skaka nar hen narmar sig malet
e  Muskelatrofi - ofta orsakat av en perifer
nervskada eller muskelsjukdom
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e Muskeltonus - rigiditet vs spasticitet

o Central skada: Muskeltonus ar ofta stegrad, vilket kallas spasticitet.

o  Perifer skada: Muskeltonus ar ofta nedsatt eller slapp, vilket kallas hypotoni eller slapp pares.
o  Muskelkraft - graderas baserat pa skalan till hoger

o larmar - fingerspretning, handgrepp,
* 0 = paralys (komplett forlamning)

axelabduktion, * 1 = synlig eller kinnbar muskelkontraktion utan rérelse over led
armbagsbojning/strackning, Grasset’s * 2 =rbrelse mot extremitetens tyngd
. . * 3 =rorelse mot motstdnd
test (vid pronationstendens tyder det + 4= minimal kraftnedsiittning
pa 6vre motorneuronskada pd * 5 =normal styrka.

kontralaterala sidan) * Grad 1-4 = pares (partiell forlamning)
o Ibenen - tdgang och halgang testar

distalt, medan nigsittande-uppresning testar proximalt.

OBS! Vid polyneuropatin ses ofta en paverkan distalt, medan en central skada bade kan orsaka distala och
proximala symtom.

REFLEXER

Senreflexer i armar och ben o Reflexes

e Reflexer och segmentell utbredning o Biceps o Brachioradialis o Achilles
o  Biceps: C5-6, n. musculocutaneus
o  Brachioradialis: C5-6, n. radialis

o Triceps: C7, n. radialis

o Kna: L4, n. femoralis
o Vad: S1, n. tibialis
e Sidlika/symmetriska ses normalt — liten

o Plantar

L

N
]
A

-5

A

klinisk betydlese
e Asymmetriska (sido-olika) — senreflexer har Z
stor klinisk relevans i I
i
Reflexer kan graderas i bortfall, trog, normallivlig,
stegrad eller extremt livlig med klonus. Det viktigaste ar dock att de ar sidlika.

Patologiska reflexer

® Pos. Babinski ses:
o Normalt hos barn upp till 2 ar
o Vid pyramidbaneskada hos vuxna.

e Primitiva reflexer - uttryck for diffus cerebral sjukdom
o Palmomentalreflex - ryckningar i kinden vid stimulering av specifik del av handen
o Glabellareflex - fortsatta blinkningar om undersdkaren upprepat snabbt petar med fingret

mellan patientens 6gonbryn

o  Sugreflex - utléses genom att vidrora patientens lappar
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Central Perifer
Muskeltonus stegrad (spasticitet) nedsatt (slapp)
Senreflexer stegrade forsvagade/bortfallna
Babinski tecken positiv saknas
Muskelatrofi nej ja (inom nagra veckor, tilltar)

KOORDINATION

Tester i armar:
e Finger-nds-forsok
e Diadokokinesi ar formagan att snabbt vaxla mellan motsatta rorelser, vilket &r viktigt for att testa
koordination (sarskilt i hdnderna). | glédlampstestet ombeds patienten att snabbt rotera hdanderna
fram och tillbaka som om de skruvar i glédlampor, vilket bedémer koordination och eventuella
motoriska stérningar. Ett annat test patienten kan utfora ar fingerspel, dar patienten snabbt ska latsas
spela piano.

Tester i ben:
e Rombergs
o Om positivt rombergs vid 6ppna 6gon finns oftast en cerebelladr orsak.
o Slutna 6gon och falltendens indikerar snarare nedsatt djup sensibilitet (proprioception).
e Hal-knd
o  Ataxii detta blir ett uttryck av avvikande proprioception, till foljd av en skada i ryggmargens
bakstrangar. Kan ses vid MS eller vid cerebelldr skada.

Koordinationsstérning kan bero pa pares (stroke), ledningsdefekt (polyneuropati), bristande central integration
(parkinsonism, hydrocefalus) eller skada i cerebellum.

SENSIBILITET

Patientfall - kdnslan beskriver hon som férandrad och
som ett obehag da hon stryker 6ver huden. Hon och A (/4 7
upplever ingen motorisk svaghet. Vid neurostatus har a
hon nedsatt sensibilitet for samtliga kvaliteter distalt

om strax ovan brosten. Livliga reflexer ses i benen, men

rrrrrr

{ ' Bakstrangs-
banan

i Ovrigt normala fynd. Var misstanker du att skadan
finns (tenta)?
e Skada pa bakstriangarna ger nedsatt

vibrationskéansla, proprioception och fin

. . Yttre spino-
beréring, samt balansproblem (sensorisk thalamiska banan
ataxi). L7 Vrsion st Bregeaceen
e Skada pa spinothalamiska banan leder till PrRp—
eyl

forlust av smarta, temperaturkansla och ytlig W

beréring pa motsatt sida av kroppen. l b_)/\?\

Smirta, virme, kla

Det faktum att patienten upplever en férdndrad kénsla
och obehag néar huden rors tyder pa att den taktila
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(berodring) och proprioceptiva kdnseln ar paverkad, vilket ar typiskt for skador pa bakstrangarna.
Spinothalamiska banan ar mer involverad i smarta och temperaturkansla.

Komplett hemianestesi (gubben till vanster) uppkommer vid

skada i thalamus, vilket vanligen orsakas av en vaskular lesion. "
Om parietalloben skadas blir kinselnedsattningen oftast mindre

omfattande (kallad hemihypestesi)

Korsad kanselnedsattning (gubben till hoger) uppkommer vid

skada pa nedre hjarnstammen. Ipsilateralt i ansiktet, pga

trigeminusnucleus lokalisation, och kontralateralt pa kroppen

pga tractus spinothalamicus. Detta galler smarta och

temperatursensibilitet.

Ryggmargsskador:

e Komplett lesion (3.1) ger totalt 1
sensoriskt bortfall under lesionens X
niva. Rl PP
e Skada lateralt pa ryggmargen (3.2) ger - . 4
ipsilateral spastisk pares (skadapa R 1 ’
tractus kortikospinalis lateralis) och
kontralateral nedsatt smart— och
temperaturkansel. a3
e Skada pa sakrala nervrotter (3.4) kan

ge ridbyxanestesi + blaspares.

Nervskador:
® Rotkompression ger nedsattning langs nervens utbredning (4.1).
e Skada pa perifer nerv ger nedsattning i skadad nervs dermatom (4.2).
® Polyneuropati (4.3) drabbar ofta de langsta fibrerna forst och
progredierar proximalt.

Bild C - kdnselbortfall pa bada sidor av kroppen, men i en "handske- och
strumpmonster” (d.v.s. kdnselbortfall pa hander och fotter). Detta monster ses
ofta vid polyneuropati, en sjukdom som paverkar perifera nerver och som kan

orsakas av exempelvis diabetes.

OBS! Till ytlig kdnsel hor; smarta, berdring och temperatur. Till djup kdnsel hér vibration, ledsinne och
proprioception.
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FALL

En 70-arig man soker vardcentralen pga tilltagande gangsvarigheter sedan 2 veckor. |
neurologstatus finner man normala fynd avseende kranialnerver och i armarna. Han har
nedsatt kraft proximalt och distalt i benen, sensibiliteten dr nedsatt for stick och beréring
1 benen och pa bilen till en niva strax nedanfor naveln. Reflexerna 1 benen ar stegrade
jam{fort med armarna, Babinskis tecken finns bilateralt. Vilken av foljande diagnoser ar
mest sannolik?

A. Myelopati pga B12-brist

B. Lateralt diskbrick 1 L4,5

C. Hjdrtumér

D. Guillain-Barré syndrom

E, Myelit

Myelit — en inflammation i ryggmargen kan orsaka svaghet, sensorisk paverkan och stegrade reflexer. Positiv
Babinski ar ocksa vanligt vid central nervpaverkan som vid myelit.

B12-brist med myelopati — detta kan ge bade sensoriska och motoriska symtom, ofta med stegrade reflexer
och ibland positiv Babinski. Vanligen ar symtomen dock mer gradvisa och inte lika snabbt pakomna som i detta
fall.

YRSEL

Finns under ONH. Viktigaste &r att genomféra HINTS for att utesluta central orsak.

HJARNSTAMSREFLEXER
Vid komatosa tillstand kan féljande reflexer ge viktig o s
information om det finns skador i hjarnstammen.

Optic nerve

e Pupillstorlek och ljusreflex - n. opticus (afferenta
fibrer) — mesencephalon — n. oculomotorius
(efferenta fibrer)

o Vid koma pga bilaterala lesioner i
diencefalon (mellanhjéarnan) ses sma
pupiller med bevarade ljusreaktionen.

o Vid koma pga lesion i mesencephalon ses
vida, ljusstela pupiller

o Vid koma pga lesion i pons ses mios (sma Vestibulo-

. R X i ochlear nerve
pupiller) med langsammare ljusreaktion.

o Vid koma pga metabol paverkan ar
ljusreaktionen i regel bevarad.

e Vestibulo-okulira reflex (VOR/HIT/DOLLS EYE) - n. vestibulocochlearis (afferenta fibrer) — pons — n.
oculomotorius + n. abducens (efferenta fibrer)
o Hos en komat6s patient med skada pa hjarnstammen saknar reflexen.

o Hos en komatds patient med skada i en hemisfar finns reflexen kvar.

e Kornealreflex - n. trigeminus (afferenta fibrer) — pons — n. facialis (efferenta fibrer)
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o Ingen blinkning i bada 6gonen vid stimulering av ett 6ga - tyder pa en skada pa
trigeminusnerven (CN V) pa den sida som stimuleras, eftersom ingen sensorisk signal nar
hjarnstammen for att initiera reflexen.

o Blinkning i det motsatta 6gat, men inte i det stimulerade 6gat - tyder pa en skada pa
facialisnerven (CN VII) pa den stimulerade sidan, eftersom sensorisk input fungerar men
signalen att blinka inte nar musklerna i det paverkade 6gat.

o Koma som ar orsakat av lesion i pons eller nedanfér pons ger tidig foérsvagning av
kornealreflexen bilateralt.

STROKE

Definitionen av stroke, enligt WHO, &r: _Cerebrovaskulra sjukd |
1. Akutinsjuknande med neurologiskt bortfall i l—l—l
centrala nervsystemet (CNS), som varar minst
24h eller leder till déden. — i
. Orsakas av stérd cirkulation till hjarnan (| [E]| — o
3. Tva ischemisk (propp) och h isk - ] = =
. Tva typer - ischemisk (propp) och hemorragis v [vers) prmsctons Idat (10%)
( blodni ng) missbildningar

OBS! Transitorisk ischemisk attack (TIA) samt traumatisk intrakraniell blédning innefattas inte i definitionen av
stroke. Om man letar efter ett bredare begrepp som innefattar bade stroke, TIA, sinustrombos och
karotisstenos kan man bendmna det cerebrovaskuladra sjukdomar (CVS).

EPIDEMIOLOGI

Stroke ar en folksjukdom, vars incidens 6kar med stigande alder. Medeldldern att insjukna &r 76 ar och inom 1
ar fran insjuknandet dor 30% (framforallt vid hemorragisk stroke)— star for ca 12% av alla dodsfall i Sverige. Av
de som Gverlever drabbas dock 10% av dessa patienter av betydande kvarstaende handikapp.

RISKFAKTORER

BIOLOGISKA (EJ ATGARDBARA)

Alder

Kon - 30% vanligare hos man och oftast ar de yngre nar de drabbas

Etnisk tillh6righet - vanligare hos afro-amerikaner

Tidigare stroke eller TIA

Hereditet - CADASIL = cerebral autosomal dominant arteriopati med subkortikala infarkter och

vk whe

leukoencefalopati, endast i sallsynta fall

MEDICINSKA (VANLIGA OCH OFTA ATGARDBARA)

1. Hypertoni
Hjart-karlsjukdom - hit rdknas s ‘
Tt~
exempelvis formaksflimmer, -i ; I:"b
- [ N
klaffel (5x 6kad risk), klaffprotes, 1 -—
oppet foramen ovale. SMOKING MEDICATION HF!(R;’E‘SBS%)ROED
3. Diabetes mellitus ) | W
4. Overvikt r - V
ALéOHOL HEART DISEASE HIGH CHOLESTEROL
1

y 8 @
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5. Behandling med dstrogener/p-piller
6. Migrdn med aura

Ovriga riskfaktorer som ar ovanliga: Polycythemia, koagulationsrubbning (ex. APC-resistens, lupus
antikoagulans, 6kat av diverse protrombotiska proteiner eller brist pa antitrombotiska proteiner), forhojd halt
av aminosyran homocystein i plasma (skadar karlvaggarna), borreliainfektion.

LIVSSTILSFAKTORER (ATGARDBARA)

Ro6kning

Fysisk inaktivitet

Hogt alkoholintag

Lagt intag av frukt, gronsaker och fisk
Stress

ok wbNR

Missbruk av droger - fraimst kokain och amfetamin

Hjarnan forsorjs av fyra huvudartarer: a. carotis
interna (ICA) och a. vertebralis. Utifran detta delar vi
upp forsorjningen i framre respektive bakre
cirkulationen. Den framre cirkulationenen delar sig
fran ICA och forsérjer storhjarnans framre % delar:

e a. cerebri media (MCA)

® a. cerebri anterior (ACA)

Den bakre cirkulationen sker via a. vertebralis, vars
bada grenar gadr samman och bildar a. basilaris. Denna

delar i sin tur upp sig till a. cerebri posterior (PCA) och
forsorjer storhjarnans bakre ¥5) + hjarnstam +
lillhjarna.

Den framre och bakre cirkulationen ar sammanbunden genom anastomoser som kallas circulus Willisii, vilket
hittas i skallbasen. Tack vare CW kan vissa artérer i icke-drabbat omrade ta 6ver blodférsérjningen till annat
omrade som f6rsorjs av artarer som ockluderats eller stenotiserats.

Tyvarr ar inte allt guld och grona skogar nar det kommer till circulus Willisii, da denna struktur kan drabbas av
olika typer av patologiska handelser:

o Medfédda anomalier, ex. hypoplasi av a. communicans
anterior eller posterior.

o Vid pl6tslig ocklusion av en storre artar hinner kollateral
cirkulationen via CW ej alltid utvecklas tillrackligt, dven vid
normal anatomi.

o Flertalet arteriella aneurysm kan uppkomma i CW.

OBS! Bilden visar en kateterangiografi, som utfors via hoger a.
femoralis. | bilden ses en ocklusion i hoger a. cerebri media (MCA),
vilket syns genom en sidoskillnad av kontrastuppladdning i vanster
jamfort med hoger. Via a. communicans anterior (ACCA),
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anastomoserar bade hoger och vanster och vdnster MCA. A. communicans posterior
(PCCA) anastomoserar hogra bakre cirkulationen med héger a. carotis interna (ICA).

ANGIOGRAM (FRAN K5)

Angiogram gar till som sddant att ett instrument fors in
via ljumsken, tar sig upp till de efterfragade delarna och
sprutar kontrast samtidigt som en 6gonblicksbild tas.

CAROTID ANGIOGRAM
Bilden visar en bild framifran, orbitan och naskaviteten

| G0l e ———

ar streckade.

_ 2 2 ici Art cerebri media { 1
Utgar fran A. carotis interna “”v o — / Art communicans ante;

- Fortléper till a. cerebri media

- Gren
- art. communicans anterior l6per direkt fran a.
cerebri anterior

VERTEBROBASILAR ANGIOGRAM
- Huvudet = aneurysm vid bifurkationen av

- Armarna = aa. cerebri posterior (PCA) SRS $ g
- Smaarmarna under = A. Cerebelli : P
superior __’
- Kroppen = T =
- Hulahulakjolen = Aa. Cerebelli inferior _ &5
anterior (AICA) Vertobral artary.e—. :

- Benen = aa. Vertebralis
- Utstick fran ben = aa. Cerebelli inferior posterior (PICA)

ARTARDISSEKTION

Arteriell dissektion ar en vanlig orsak till hjarninfarkt hos unga, dar blod
borjar samlas i karlvaggen (intramuralt hematom) — tar upp plats i kérlets
lumen. Den vanligaste lokalisationen for detta ar extrakraniellt i a. carotis
interna, distalt om karotisbifurkationen och i distala delen av a. vertebralis.
e Diagnosen stdlls med MRT och MRT-angio.
e Behandlas likt en stroke med ASA (tenta)

ISCHEMISK STROKE

Det finns tva typer av stroke, dar ischemisk stroke star for 85%. En ischemisk stroke kan
bero pa:

E cerebri anteriol

[ttt posas

Art cerebri posterior
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Trombos - orsakas oftast av ateroskleros (i stora karl) eller hypertoni (i sma karl, kallad lakunar infarkt).
Emboli - formaksflimmer, hjartinfarkt, hjartsvikt.
Hypoperfusion - asystoli, hjartinfarkt

Artdrdissektion - vanligt hos unga

Pa DT-bilder letar vi efter “mdrkare” omraden, vilket tyder pa ischemisk skada (se bild).

MALIGN MEDIAINFARKT

En malign mediainfarkt ar en stor och allvarlig stroke som
paverkar hjarnans mellersta hjarnartar (MCA - a. cerebri media)
och orsakar omfattande hjarnskador och svullnad (paverkar > %
av mediaomradet). Denna typ av stroke kallas "malign" eftersom
den snabbt kan leda till livshotande komplikationer, som
hjarnédem med efterféljande 6kat intrakraniellt tryck, vilket kan

trycka pa hjarnstammen och orsaka dodliga effekter. Detta &r som
tur ar mycket ovanligt (ca 2%) och utvecklas inom 2-5 dagar efter
infarktdebut.

Om detta gar obehandlat ses hég mortalitet pa 80% och bor alltsa behandlas neurokirurgiskt med
dekompressiv hemikraniektomi som bor utféras inom 48h. Dock &r detta en mycket ogynnsam prognos. Pa
bilden ses en patient fore och efter en hemikraniektomi, dar vi i bild B ser att skallbenet pa vanster sida ar
borttaget.

DT HJARNA VID MEDIAINFARKT

I bilden till hdger ses dynamiken hos en hogersidig mediainfarkt
over tid:
® (A) Hyperdense MCA sign - blodproppen syns som ett
ljusare omrade jamfort med det omgivande blodet i
hjarnan pga hyperdensitet av blodet i proppen.

® (B) och (C) — pa vanster sida (friska hemisfaren) ses en
tydlig (enligt dem) avgrdansning mellan basala ganglier

och insular cortex

e (D) — utsuddning av grans mellan gra och vit substans
frontalt

® (E) och (G) — utslatning av kortikala faror

o (F) — kompression av sidoventrikeln ses samt lag

densitet (morkare) av infarcerat omrade.
24h och darefter demarkering av infarcerat omrade, vilket innebar processen dar granserna blir tydliga for

det omrade som tagit skada. Demarkering tyder dven pa permanent forlust av funktion i det skadade
omradet.
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PATOFYSIOLOGI

Hjdrnan utgor endast 2% av kroppsvikten, men behover ca. 20% av den totala mangden blod hjartat pumpar ut
i vila — motsvarar ca. 750 ml blod/min. Utéver detta har hjarnan inga egna energireserver och ar standigt
beroende av tillforsel av syrgas och glukos. Detta resulterar i att hjarncellernas férmaga att 6verleva ischemi ar
mycket begransad.

NORMALA FORHALLANDEN

Under normala férhallanden halls det cerebrala blodflédet (CBF) konstant (100 gmmy ]

pa omkring 50 ml/min, oavsett blodtrycket (inom viss spann). Sa lange ::

medelblodtrycket ligger mellan 60-150 mmHg kan autoregleringen hallas 0

intakt. Vid stigande blodtryck kontraherar kérlen och vid sjunkande sa ::

vidgas dem. Vid kronisk hypertoni kommer autoregleringen anpassas till ett 10 ] A
hogre medelblodtryck (se bla linje pa bilden), vilket resulterar i att CBF kan R L ' 2&:
bibehallas normalt. Meen arterial blood pressure

(mm Hg)

OBS! Vid stroke slas autoregleringen ut och vid malign hypertoni fungerar den inte som den ska.

CBF THRESHOLD

De skador som kan uppsta vid sankning av CBF ar beroende av tiden och flédet. En véldigt kort stund helt utan
flode kan orsaka lika stora skador, som halvdaligt flode under en langre tid.

CBF mL/min Threshold Konsekvens
40-60 Normalt
20-30 Neurologisk funktion Nervceller kan inte langre uppratthalla sin

funktion — avvikande neurologiska symtom.

10-20 Jonpump och membranpotential Na* och K* pumparna slutar fungera, vilket gor
att membranpotentialen inte langre kan
uppratthallas — cytotoxiskt 6dem.

<10 Metabolisk failure Cellen kan inte aterhamta sig fran denna
uttalade storning i den celluldra
energihomeostas (point of no return)

PENUMBRAN

Nar vi tittar pa ischemier finns det kritiska omraden, dar flodet 4r under 10 mL/min, dvs

bortom raddning — dér inom minuter. Runt i kring de kritiska omradena hittar vi L
penumbran, vilket ar omraden med daligt flode men som dnnu inte hunnit bli kritiskt — (’/@
det finns saker att radda (kan klara sig i upp till 6h om reperfusion sker). Penumbran blir . g
sdledes det terapeutiska omradet, som avgor vilka insatser vi ska satta in. Tid ar viktigt
for att radda penumbra och minska infarktstorleken. Omradet kan visualiseras
radiologiskt.

OBS! Vid utvecklad stroke med uttalad ischemi ar det kontraproduktivt att trombolysera — reperfusionsskadan
bidrar i dessa lagen bara till &annu mer skada.
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HANDELSEFORLOPP

1. Signifikant minskning av blodfléde i hjarnvavnad

leder till energisvikt (glukos, syrgas) och ‘//;//:H\,

forandringar av transmembrandsa jongradienter.

apoptosis

) . . . free radicals cytokines
2. Influx av kalcium och natrium leder till cellédem, excitotoxicity antioxitants
inflammation growth factors

dysreglering av neurotransmittorer, Lesion/damage heat shock proteins
mitokondrieskada, produktion av fria radikaler och Protection/repai,

aktivering av enzymer. | Ischemia |

3. Akut nekros och senare apoptos.

BLODNING 15 %

Den mindre andelen av stroke utgors av blédningar, vilka kan vara av
olika typer: o
e Centralt hjarnparenkymhematom - ses pa bild B och _
uppkomma pa djupet i hjdrnan, ofta i narheten av de basala '
ganglierna. Det kan dock dven uppsta ytligare och kallas da

orsakas vanligen av hypertoni. Blodningar tenderar att

for lobart hematom. ‘
A. Epiduralt hematom - ovanfor duran, innanfor kraniet. En

arteriell blédning ofta till foljd av ett kraftigt slag. Kliniskt viktigt kédrl ar a. meningea media, som ar en
gren fran a. maxillaris (fran ECA), som |6per mellan dura mater och kraniet.

B. Subduralt hematom - mellan duran och arachnoidea. Sker oftast nar en av bryggvenerna, kallade
emissarievener, slits sonder. Drabbar ofta dldre, men kraver sallan vald.

C. Subarachnoidal blédning - artdr gar sonder i subarachnoidalrummet, blod sprider sig dar. Oftast en
karlmissbildning som bakomliggande orsak, vanligen ett aneurysm eller en arteriovends missbildning

(AVM).
Bridging v. =
ndging v. = Superior -
Ruptured < sagittal I
middle S g
meningeal a — Subarachnoid fal bri & |
) space alx cerebri 5 v
B, |
Dura mater Inferior '% . | Ruptured
sagittal o T e
Calvaria 5".?“& ‘6@%’ wwﬁ?ﬁ:_i i SICRy=
vt %
feot — Sphenoid
sinus
A Epidural hematoma (above the dura). B Subdural hematoma (below the dura). C Subarachnoid hemorrhage.

INTRAKRANIELL TRYCKDYNAMIK (MONRO-KELLIE)

Volymerna innanfor kraniet kan delas upp i foljande:
e Hjarnvavnad (80%)

Blod (10%) - bade arteriellt och vendst

Likvor (10%)

(Expansivitet)
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Hjarnan skyddas av kraniet, da det ar kroppens mest vitala organ.
Problem uppstar dock nar trycket stiger intrakraniellt, da det endast
finns en liten man av expansivitet. | bilden till hoger ses den
intrakraniella volymuppdelningen, dar det i den mellersta bilden
borjat vdaxa en tumor. Kroppen ar dock, likt i flera andra lagen, bra pa
att kompromissa — likvor och vendést blod fors bort for att

uppratthalla det intrakraniella trycket. Denna kompromiss kan utféras
sa lange reserver kvarstar intrakraniellt, men nar dessa till sist tar slut
paverkas istillet det arteriella blodflodet eller hjarnans anatomiska struktur
(herniering=ihopklammning).

Bilden till hdger beskriver samma sak som ovan namnts, men med en lite annan
synvinkel. Till en borjan kan volymen Oka kraftigt utan att det har nagon

paverkan pa det intrakraniella trycket. Efter ett litet tag (1) borjar dock en liten
volymaokning medféra en lite tryckokning, vilket med tiden sedan exponentiellt 6vergar till att (2) en lite
volymdokning medfor en kraftig tryckdkning (sker nar de kompensatoriska komponenterna ar borta).

Det intrakraniella trycket (ICP) mats vanligen via ventrikeldran tryckmatare i ena
sidoventrikelns framhorn, och via detta kan man pa ett enkelt satt tappa ut liquor om det
skulle vara nodvandigt for att sanka ICP. Normalt ligger ICP omkring 10 mmHg, och det ar

inte forens det 6verstiger 20 mmHg de pa NIVA agerar. Ett praktexempel pa att ICP skiftar
hos friska individer ar “morgonhuvudvark”, som primart beror pa en hypoventilation under
somnen — mer koldioxid i blodet, och ddrmed vidgade karl som 6kar trycket intrakraniellt.

ODEM

Det finns tva olika typer av 6dem som kan uppsta intrakraniellt:

VASOGENT ODEM

BBB ar skadad, vilket 6kar dess permeabilitet. Detta gor att vatska tar sig ut
extracellulart i hjarnan. Pa DT ses en skada pa BBB enklast genom tillférsel av
kontrast, da det sipprar ut i hjarnparenkymet vid skadan. Pa bilden ses dven
en tumor, vilket ar orsaken bakom skadan pa BBB. Det vasogena édemet kan
kdnnas igen pa DT genom dess “strakighet”.

OBS! Vasogent 6dem kan &dven fas vid ischemisk stroke, da inflammationen orsakar skada pa
blodhjarnbarridren — vatskeuttrade.

CYTOTOXISKT ODEM

Cellerna fylls med vatten och sviller. Detta ar oftast fallet da det blir ett
stopp i ett intrakraniellt karl, vilket gor att cellerna distalt om stoppet inte
forses med blod — ischemi. Detta leder i sin tur till att Na/K-pumparna
slutar fungera, s3 att mer natrium tar sig in i cellerna och darefter
foljaktligen dven vatten. Pa DT igen kdnns detta som ett omrade med samma

blodforsorjning.
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INKLAMNING

Om férhojt intrakraniellt tryck (ICP) inte behandlas, eller om forloppet ar
mycket snabbt, kan inklamning, s.k. herniering, ske. Det innebar att
hjarnparenkymet klams at av det héga trycket mot de styva strukturer i skallen
som finns, foretradesvis de durala skiljevdggarna. Man brukar tala om tva
huvudtyper av inklamning:
e Subfalcin herniering - ndr ena hemisfarens mediala del, oftast
frontalloben och gyrus cinguli klams under falx cerebri.

e Transtentoriell herniering - som ofta sker om det rér sig om en

temporalt beldgen expansivitet. Denna inklamning innebar att Subflen Hemiation
mediala temporalloben med uncus (anatomisk del av inre
temporalloben) hernierar ned medialt om tentorium cerebelli.
Kardinaltecknet for detta ar ipsilateral pupilldilatation
(mydriasis), vilket orsakas av att de ytligt belagna
parasympatiska fibrerna av n. oculomotorius till m. sphincter

Kernohan's notch 2\

pupillae komprimeras. Har man daremot gatt valdigt langt i (s elow)

forloppet kan herneringen dven paverka andra sidan vilket gor
att man har en bilateral pupillpaverkan

e Herniering via foramen magnum - hjarnstamspaverkan (andning och medvetande)

HANDLAGGNING

Vid hotande inklamning kan olika ingrepp tas till for att minimera trycket intrakraniellt:
e Hyperventilera patienten — medf6r vasokonstriktion och minskad intrakraniell blodvolym
e Osmotisk diures — anvander sig av lakemedlet mannitol, vilket far cellerna att skrumpna
e Barbiturater i.v. — sdanker metabolismen i hjarnan, vilket minskar CBF

CUSHINGREAKTION

Cushingreaktionen (aven kallad vasopressor-respons) bestar av
kombinationen fallande puls och stigande blodtryck, och kan
uppkomma sent i férloppet av en hjarnstamsinklamning efter

CUSHINGls TRIAD three primary

signs that often indicate an increase in intracranial
att de kompensatoriska mekanismerna som omfordelar blod-, ;
P presiive TICR) 4 Systolic BP

¥ Pulse
¥ Respiration

likvor och hjarnparenkymets volymer uttomts. Detta
uppkommer pa féljande vis:

1. Avnagon anledning stiger ICP (intrakraniellt tryck), och *Symptoms of Increased ICP

. " . . ite of SH
nar det dverstiger MAP, kommer artirerna att tryckas G

ihop — cerebrala perfusionstrycket (CPP) sjunker Frespivction

d rast|5kt - Cerebral ISChemI *It should not be confused with Cushing's

syndrome, a disease state resulting from
the elevated levels of blood cortisal.

2. Vid cerebral ischemi aktiveras sympatikus, vilket via
a-adrenerga receptorer orsakar vasokonstriktion (i
6vriga delar av kroppen) och via B1-adrenerga receptorer 6kad kronotropi (6kad hjartfrekvens).
Sammantaget resulterar detta i forhojt systemiskt blodtryck, vilket ar en kroppsligt forsok att fortsatta
kunna forsorja hjarnan.
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3. Nar det systemiska blodtrycket dock 6kar, registreras detta av baroreceptorerna i carotiskarlen samt i
aortabagen — aktivering av parasympatikus, som i en motreaktion sdanker hjartfrekvensen.

4. Det hoga blodtrycket kommer dven att paverka det respiratoriska centrat i hjarnstammen — minskad
andningsfrekvens.

SYMTOM - BEROENDE AV SKADELOKALISATION

o —

Olika hjarnomraden har olika funktioner och forsorjs av olika Hjasslob

- Resonemang

Pannlob
o - Avgora hoger och vanster
- Sprék

hjarnkarl. Vid ett akut insjuknande med kan de neurologiska
bortfallen hjalpa oss att lokalisera skadan. Stammer symtomen
Overens med visst karlforsérjningsomrade kan strokediagnos vara
sannolik.

Vanliga fokala neurologiska symtom vid pl6tslig debut vid stroke:
® Monopares, hemipares - 80% av alla patienter med stroke
o . 7 Tinningslob

far motoriska bortfall =

Hemikanselnedsattning - pa kontralaterala sidan

ii§?§§§

Talsvarigheter (dysfasi-afasi, dysatri-anartri)
e Synpaverkan

o  Kontralateralt till skadan ses homonym
hemianopsi eller homonym kvadrantanopsi
(uppat=temporallobs skada)(nedat=parietallob skada)

e Kranialnervssymtom

o CN2 - opticus

o CN7 - facialis

©  CN12 - hypoglossus

® Yrsel kombinerat med:

o  Dysmetri

o Dubbelseende

o Gangsvarigheter

o Varierande grad av hemipares eller tetrapares

o Kanselrubbning

Nedsatt hogre kortikala funktioner (neglect, kognitiv stérning)
Akut debuterande huvudvark - vanligare vid hemorragisk stroke

Icke-fokala neurologiska symtom med plétslig debut ar ospecifikt och mindre vanliga vid stroke:
e Generell svaghetskénsla och/eller kdnselstérning

Synkope

Inkontinens for urin/avféring

Forvirring, konfusion

Tinnitus
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FRAMRE CIRKULATIONEN

e Kontralateral hemiplegi - hemiplegi innebar svar eller
fullstandig forlust av muskelfunktionerna pa ena
kroppshalvan. Denna ar mer uttalad i armen vid
MCA-stroke och mer uttalad i benet vid ACA-stroke.

e Kontralateral central facialispares.
o Pannan i funktion, ej mungipan.

e Kontralateral sensibilitetsnedsattning
e Kontralateral homonym hemianopsi eller kvadrantanopsi
e Sprakstérningar - afasi, apraxi, las- och skrivsvarigheter

(vid skada pa dominant hemisfar - MCA, vanligen vanster
sida).

O  Bra pa att skilja mellan framre och bakre cirkulation

Caudate

Internal head

capsule,
anterior

limb N -
\\
”
Globus )

pallidus —__ £ )

W/
\

Putamen

capsule,

posterior \* >

limb

Thalamus

e Neglekt och desorientering - vid skada pa icke-dominant hemisfar - MCA, vanligen hoger.

Inkontinens och personlighetsférandring (ACA).

BAKRE CIRKULATIONEN

Pares och/eller kdnselnedsattning
Central eller perifer facialispares
o  Perifer pares ar ett bra satt att
skilja mellan framre eller bakre

Homonym hemianopsi

cirkulationspaverkan.
e Lillhjarnssymtom
o  Ataxi
o  Yrsel
o Balansstorning.
e Kranialnervspaverkan - manga kan vara paverkade
o  Svaljningssvarigheter
Tungpares
Heshet
Dysartri

O O O O

Ogonmotorikstérning
o Nystagmus.
e Ogonsymtom
o Homonym hemianopsi
o  Kortikal blindhet (vid infarkter i synbark bilateralt).
Medvetandesankning
Paverkan pa andning och cirkulation

Posterior —— ~ Posterior
communicating o Cerebral
anery fy;//?;”‘ . c;« anery
Superior cerebeliar / \

anery

N

Baslar
gy, Ty
Antenor infarior ——/ /
ceredellarartery & [/ W%

) J 'I}‘\vz’;' ‘;\\‘ Vertebral artery
Posterior inferior —]| | Y
cerebellar artery -

s ==
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BASILARISSTOPPSYNDROM

Arteria basilaris forsorjer hjarnstam samt mellersta och 6vre delarna av lillhjarnan. Nar
det sker ett komplett basilarisstopp drabbas patienten oftast av féljande symtom:

e Tetrapares - pares i alla fyra kroppsdelar 1(_—__:__1.1-;_: —

e Blickpares uppat il i i

e Synfaltsdefekter - homonym hemianopsi eller kortikal blindhet ‘ ‘

e  Ataxi, yrsel, balansstérning ____::__{J .

® Maedvetandesdnkning ‘ff/z R
Patienter som rakar extra illa ut kan drabbas av “locked in”-syndrom, vilket ar en skada &;;;fl I.'J ‘. T:;
bilateralt av ventrala pontine — bevarad vakenhet och sensibilitet, men all motorik o =)

upphévs (utom 6gonrorelser).

En patient som drabbas av en basilaristrombos kan ev. genomga trombolys, men finns kompetens
trombektomi ar detta att féredra.

OBS! Storningar i bakre cirkulationen &r svarare att upptacka med NIHSS. Vid ataxi och medvetandesédnkning
bor DT-huvud och DT-halsangio utféras, oberoende av NIHSS.

PICA-OCKLUSION (WALLENBERG SYNDROM)

Arteria cerebelli inferior posterior (PICA) ar en forgrening
av a. vertebralis och forsorjer posterioinferiora cerebellum

— Vestibulariskarnoe

och nedre delen av medulla oblongata (plats for flera e
viktiga kranialnervskarnor). En PICA infarkt ger upphov till
Wallenbergs syndrom, vilket ger symtombilden: o b
e Nedsatt kinsel ipsilateralt i ansiktet (CN 5) o
Ipsilateral hemiataxi (koordinationsrubbningar)
Nedsatt kdnsel kontralateralt i kroppen

Svalg ( CN 9 och 10) och stambandspares (CN 10)

Horners syndrom ipsilateralt (ptos och mios)

Nucleus olivaris

Tractus corticospinalis

A vertebralis

Yrsel och nystagmus (CN 8)

SKILJ STORNING | FRAMRE OCH BAKRE CIRKULATIONEN

1. Perifer facialispares - specifik for storning i bakre cirkulationen, vid samtidig kontralateral
pares/kanselnedsattning

2. Afasi och apraxi - specifik for framre. Apraxi innebar en oférmaga att utfora tidigare inévade eller
andamalsenliga, vanliga motoriska rorelser.

3. Neglekt - specifik for framre

4. Nystagmus, yrsel och ataxi - specifik for bakre

UTREDNING STROKE (OCH TIA)

1. Klinisk unders6kning omgaende med anamnesupptagande och NIHSS
o Om poang 5-25 (cirka) aktuell for trombolys, men forst DT!!! Om podngen ar 6ver 25,
sannolikt langt gangen infarkt, och vid poang under 5 bor vi tanka differentialdiagnostiskt ett
varv till innan trombolys startas. OBS! Dessa kriterier anvadnds lite |6st, da en patient som haft
uttalade symtom i hemmet men pa akuten endast far under 5 kan trombolys fortsatt vara
aktuellt. Samma galler vid misstéankt paverkan pa bakre cirkulationen.
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Laboratorieprover

o  Akuten - Blodstatus, CRP/SR, glukos (bade hyper- och hypoglykemi kan likna stroke; kan vara
kontraindicerat vid trombolys), elektrolyter, troponin, blédningsstatus (trombocyter, PK,
APTT)

o Avdelning - lipidstatus och leverfunktion (ex. kan avvikande koagulation vara en
bakomliggande faktor)

o Patient under 55ar - kartlagga trombosrisk (protein S, C, protrombin, antitrombin,
homocystein, lupus antikoagulans, ANA, ANCA, fibrinogen, lipoprotein lilla a).

DT huvud + DT halsangiografi
o Om NIHSS har ratt andel podng och DT inte visar blédning — trombolys
o DT perfusion framstaller kartor som baseras pa flera faktorer, bland annat cerebral blood
volume (CBV) och cerebral blood flow (CBF) — endast i sarskilda fall

EKG akut - darefter telemetri i minst 24h
MRT indicerat vid differentialdiagnostiska problem
Duplex-halsskdrl inom 24h - fragestallning karotisstenos?
Ekokardiografi inom 24h - vid misstanke om kardiell embolikalla
Lumbalpunktion - gors sallan akut, men det finns tva tillfallen.
o Vid misstankt SAH, men negativ DT. Da forekomst av bilirubin i likvor ar en stark indikator for
genomgangen subaraknoidalblédning bor lumbalpunktion utforas tidigast 6, men helst 12

timmar efter symtomdebut.
o Vid misstanke pa infektion eller inflammation i CNS (ingen misstanke om stroke)

CAROTIS ULTRALIUD

Vanster bild visar normal anatomisk struktur av

carotis-bifurkation med carotis interna och carotis externa
hos en frisk individ. Bilden till hoger visar ett heterogent
plack med oregelbunden yta. En sadan féréndring kan
utgora embolikalla och ar férenad med kraftigt 6kad risk

for tromboembolisk hjarninfarkt.

DIFFERENTIALDIAGNOS VID STROKE

Epileptiskt anfall e MS

Tumor e Metabol paverkan

CNS-infektion o Hypotension med synkopé
Leverencefalopati o Hyper-/hypoglykemi
Migran o Hyponatremi

Vestibuldra sjukdomar o Hyperkalcemi

OBS! Att kunna nagra av dessa har forekommit pa tenta tidigare.
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BEHANDLING STROKE

1.

Akutbehandling - inkluderar reperfusion (trombolys/trombektomi) och omhéandertagande pa
strokeenhet

Sekundarprevention - atgarder som insattes efter att stroke utvecklats, med syfte att forhindra
progress och recidiv. Mobilisering och rehabilitering ar viktigt for att kunna aterga till vardagen

Primdrprevention - forebyggande atgarder i syfte att forbattra befolkningens halsa, bla genom att
upptacka och behandla riskfaktorer och forbattra livsstil.

AKUTBEHANDLING

Trombolys med tissue plasminogen activator (tPA) inom 4,5 efter insjuknandet. Utfors det senare ar
risken stor for att “risken” &r storre dn “nyttan”.

o Actilyse eller metalyse

o Farejges om BT déver 185/105 — putta pd med trandate/labetalol.

ASA med bolusdos 320-500 mg foljt av standarddos pa 75-160 mg dagligen vid TIA (direkt pa akuten)
och stroke (ett dygn efter trombolys, efter att blodning uteslutis som konsekvens av behandling).

Endovaskuldr trombektomi - om kontraindicerat med trombolys, exempelvis om basilarisocklusion
eller vid trombos 6ver 8 mm i langd i framférallt MCA.

OBS 1! DT angiografi bor alltid genomféras fore behandling for att utesluta blédning. Av samma anledning, se
till att checka att patienten inte har ndgra sar/gastrointestinal blédning/hematuri eller dylikt.

OBS 2! Patienten ar 80 ar, ar waranbehandlad och kommer in och DT visar a. cerebri ocklusion. NIHSS 20. Vad

gor du? — ringer kontakta regionstrokejour for att diskutera trombektomi

TROMBOLYS

Indikationer

1.

vk wnN

Ischemisk stroke orsakad av emboli, storkarlssjukdom eller lakunar infarkt.

Insjuknande senast 4,5 tim fore behandlingens start.

Alder >18 ar.

Symtom i minst 30 minuter, utan snabb forbattring.

Differentialdiagnoser exkluderas, till exempel migran, epilepsi med postiktala fokalneurologiska
symtom, mm.

Urakut utredning

1.
2.
3.

Kontraindikationer
1.
2.

Status inkl. NIHSS
DT/MRT
EKG, lab-screen

DT eller MR visar blodning.
Obetydliga symtom, pagaende forbattring,
NIHSS <5.

Linje
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3. Allvarlig stroke (NIHSS >25 eller baserat pa DT/MR).
4. Blodtryck (BT) >185/105.
5. Pagaende behandling med Waran/heparin eller NOAK

Likemedel
e Tissue plasminogen activator (tPA):
o Alteplas (Actilyse) - 0,9 mg/kg, max 90 mg iv infusion under 60 minuter, varav 10% ges som
bolus.
o Behandlingen maste ges inom 4,5 timmar efter symtomdebut.
o Tenekteplas (Metalyse): 0,25 mg/kg, max 25 mg iv injektion under 10 sekunder.

BEHANDLING AV KOMPLIKATIONER VID HJARNINFARKT/TIA

e Hjarnddem med expansiv effekt - ev dekompression.

e Hogt blodtryck - 80% har forhojt BT i akutfasen — labetalol iv ges om BT >220/110 under forsta
dygnet. Efter 2 dygn efterstravas BT hogst 140/90.

e Hyperglykemi - ge insulin om b-glukos >10 mmol/I.

e Feber, infektion - diagnos/behandling av pneumoni, UVI mm.

e DVT - profylax genom mobilisering, lagmolekylart heparin sc.

e Epileptiska anfall - ses hos 2-5% vid stroke-debut, i 5% under akutskedet — standard ep-behandling.

e Depression och kognitiv svikt - standard-behandling, traning mm.

SEKUNDARPROFYLAX

Trombocytaggregationshimmare:
e Acetylsalicylsyra (ASA) med bolusdos 300 mg i akutskedet, darefter 75-160 mg/d.
o  Alternativ: Asasantin Retard (ASA + dipyridamol 25/200 mg) x 2.
o  Alternativ: Plavix (clopidogrel) 75 mg x 1.

Antikoagulantia - vid formaksflimmer som orsak bakom TIA/stroke
e Waran (warfarin) 2,5 mg enligt sarskilt schema. INR 2,0-3,0 efterstravas vid kardiell embolisering.
e Alternativt nya orala antikoagulantia, t ex dabigatran (Pradaxa), apixaban (Eliquis), rivaroxaban
(Xarelto).

Fler tinkbara atgirder:
e Karotisendartarektomi - vid symtomgivande karotisstenos >70% vid TIA eller minor stroke.
e Persisterande/dppetstaende foramen ovale (PFO) - slutning vid sarskild situation.
e Reglering av kardiovaskulara riskfaktorer - hypertoni, diabetes mellitus, hyperlipidemi, etc.

KARDIELL EMBOLI BEHANDLING

e Vid formaksflimmer (FF) ar risken for stroke 5 ggr hogre utan Waran, cirka 12% per ar.
e 50% av patienter med tidigare stroke/TIA och FF utan Waran, aterinsjuknar i ny stroke inom 5 ar.
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e Hos patienter med tidigare stroke och FF ger Waran eller NOAK-DOAK (nya eller direktverkande orala
antikoagulantia) reduktion av ny stroke med 45% jamfort med ASA under 5 ar.

e Med Waran ar risken for svar blodningskomplikation 2% per ar.

e Antikoagulantia bor undvikas vid 6kad falltendens, svarare demens, epilepsi, gastrointestinal blédning,
oreglerad hypertoni.

OBS! Kort sagt, vardera risken med CHADS-VASC score och satt in antikoagulantia vid formaksflimmer OM
ingen kontraindikation foreligger!

SAMMANFATTNING

Folksjukdom: vanlig, ger ofta hoggradigt handikapp.
Korrekt diagnos fas genom

e Akututredning: (anamnes, neurologiskt status NIHSS, lab-screen, EKG, DT skall ev MR); tank pa
plotsligt insjuknande med fokal neurologi.
e Omsorgsfull differentialdiagnostik: tank pa blodkarlforsorjning.

Individualiserad akutbehandling (behandlingsfonster for tPA; bltr-normalisering men sank inte for fort;
endovaskular intervention; neurokirurgi fa vid malign mediainfarkt, lobart hematom).
Sekundarprevention: individualiserad (trombocythdmmare, antikoagulantia, karlkirurgi mm).
Primarprevention: livsstil och riskfaktorer.

TRANSITORISK ISCHEMISK ATTACK (TIA)

Definitionsmassigt ar TIA ett fokalneurologiskt bortfallssymtom som beror pa 6vergdende cirkulationsstorning i
hjarnan med symtomduration under 24h (oftast mellan 5-60 min). TIA ska ses som en allvarlig varningssignal
for okad risk att utveckla ischemisk stroke. Inom de tva forsta dagarna efter en TIA har 5-10 % av patienterna
utvecklat en stroke.

OBS! En TIA kraver akut utredning och forebyggande atgarder for att hindra recidiv och stroke.

ORSAKER

De vanligaste orsakerna till TIA &r:
e Aterosklerotisk storkarlssjukdom - exempelvis mikroembolier fran aterosklerotiska forandringar i
carotis — duplex halskarl
e Smakarlssjukdom - ocklusion av sma3, djupt beldgna cerebrala andartarer med paverkan pa hjarnans
subkortikala delar.
e Kardiell emboli - ofta till foljd av férmaksflimmer — telemetri

SYMTOM

Ursprung fran karotis:
e Overgdende pares
e Kanselnedsattning
e Afasi
e Synforlust pa ett 6ga = amaurosis fugax

Ursprung fran bakre cirkulationen (vertebrobasilarissymtom):
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e Overgdende balansrubbning
e Yrsel
e Dubbelseende
e Dysartri
BEHANDLING

e Acetylsalicylsyra (ASA) - det mest anvdanda trombocythdmmande lakemedlet! Effekten dr COX-
hamning, vilket férhindrar trombocyter till att producera tromboxan (TXA2) — minskad
trombocytaktivering.

e Clopidogrel - inhiberar irreversibelt P2Y12-receptor. Att den &r irreversibel innebar att den pa kort sikt
har mycket effekt (redan befintliga trombocyter inhiberas), medan den pa lang sikt har desto mindre

effekt (nybildade trombocyter paverkas inte alls).

Vanligt ar att behandla dessa patienter med laddningsdos (300 mg) till en bérjan, antingen med ASA eller bada.
Darefter fortsatter vi med dubbel trombocythdmning (enkel dos — 75 mg).

OBS 1! Dubbel trombocythamning ges vid TIA och minor stroke i upp till 3 veckor. Detta ges INTE till de med
storre infarkter, da risken for blédning fran det ischemiska omradet anses vara stor.

OBS 2! Misstanks TIA uppstatt till foljd av formaksflimmer (kardiell embolikalla), satt in antikoagulantia istallet

VASKULAR NEUROKIRURGI

AKUT EPIDURALHEMATOM

De akuta EDH tenderar att ofta drabba yngre patienter och man i stérre
utstrackning an kvinnor (4:1). Dessa blodningar uppstar utanfér duran och beror i
regel pa trauma (inte hdpnadsvackande att mannen ar 6verrepresenterade med
andra ord). Vanligast ar det a. meningea media som rupturerar, vilket ofta beror
pa en temporal fraktur. Det luriga med dessa blédningar &r att %3 av fallen
utvecklar det som kallas for fritt intervall dar patienten forst tuppar av (likt vid
commotio), sedan vaknar till och mar bra for en stund for att till sist tuppa av
igen. Tillstandet har god prognos om blédningen kan utrymmas i tid, vilket ar en
operation ALLA sjukhus ska klara av att utfora.

Viktigt att kdnna till ar att detta tillstand uppkommer akut — patienten mar inte
bra. | den Oversta bilden ses ett ett epiduralnematom hos en patient med kraftigt
avvikande neurostatus. Det luriga ar dock den nedersta bilden, dar patienten i detta
fall kom ingaende sjalv till akuten med lite latt huvudvark. | detta fall rér det sig om
en meningiom, dar hjarnan over tid hunnit kompensera.
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SUBDURALHEMATOM

AKUT SDH

De uppkommer till féljd av vendsa blodningar, vilka beror pa rupturer i
bryggvener eller kortikala vener. Till skillnad fran EDH tacker SDH hela
hemisfaren och har sdmre prognos med betydande mortalitet:

® 30% om operation < 4h efter traumat

® 90% (!!) om operation > 4h efter traumat

Dessa blodningar uppkommer ofta hos dldre personer, vars hjarnparenkym
minskat i storlek. Detta gor att venerna mellan cerebrum och venésa sinus
“hanger mer l6st” — ruskas om mer vid trauma. Dessa blodningar kommer
ofta hand i hand med andra hjarnskador. Viktigt att kunna skilja pa dock ar
akuta och kroniska SDH, da de beter sig som tva helt olika sjukdomar — olika

handlaggning. Pa bilden till hoger ses en akut SDH, med farskt vitt blod pa DT.

KRONISKT SDH

Uppkommer ocksa vanligen hos aldre personer som for en tid
(veckor-manader) sedan utsattes for “litet” trauma. | dessa fall ror det sig
inte om en pagdende blédning, vilket kan ses pa bilden (inget vitt farskt
blod). I dessa fall gar vi in via ett litet borrhal och tommer ut innehallet
samt spolar rent (kan se ut som motorolja). Det finns ingen aldersgrans for
nar detta inte bor goras, da det ses som ett enkelt och riskfritt ingrepp.
Personen i bilden till hdger inkom med nedsatt hogersidig motorik och
talsvarigheter — framkom att hen halkat i duschen for nagra veckor sedan.

Operation bestélls om det kroniska hematomet ar éver 1 cm eller om
medellinjen ar férskjuten med minst 5 mm — behover dock inte ske akut.

Vart att kdnna till ar dock att recidivrisken ar hog.

SUBARACHNOIDALBLODNING

Blédning uppstar mellan pia och arachnoidea mater, vilket kliniskt karakteriseras av:

e Askknallshuvudvirk - om vi skulle ta med oss ndgot fran foreldsningen sa var det att
askknallshuvudvark ska betraktas som SAB tills motsatsen &r bevisad.
lllamaende/krikning
Nackstyvhet
Ev. syncopé

Ev. medvetsloshet

Incidensen &r som hogst i aldern 40-60 ar, dar vanligaste orsaken &r ruptur av ett aneurysm (75-80%).
Forekomsten har dock sjunkit de senaste aren, vilket skulle kunna férklaras med mindre rékning och battre
blodtryckskontroll i samhallet. Vanligast ar att det “smaller” under fysisk eller psykisk anstrangning, men det
finns en viss andel som insjuknar under sémn. Upp till 50% far en sa kallad waring leak, dar den “férsta”
smaillen inte far patienten att ma samre an att “det gar nog 6ver”. | dessa ldgen ar det viktigt att vara lyhord och
utreda dem, istallet for att omgaende skicka hem dem dar de kort efter utvecklar en re-blédning som oftast ar
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markant storre. 15-20% dér i samband med insjuknande — blédningen blir sa pass stor innan atgard hinns
med. Total mortalitet vid re-blédning ar 50%.

HANDLAGGNING

Vid misstdankt SAB utférs DT, vilken &r positiv om farskt/koagulerat blod ses i
subarachnoidalrummet. En DT-angio ar ett bra verktyg i dessa lagen, da vi kan
lokalisera ett eventuellt aneurysm (se bild). Skulle DT dock vara negativ, men stark
misstanke om SAB fortsatt foreligger, gar vi vidare med lumbalpunktion. Detta maste
da utféras inom intervallet 6-12 h efter ictus (pang i huvudet). Innan lumbalpunktion
utférs maste vi dock séakerstalla:

e Ingen blodfértunnande medicin
e Inget forhojt intrakraniellt tryck - studeras patientens 6gonbottnar, ses staspapiller?

Det vi letar efter har ar oxyhemoglobin samt bilirubin, dar

. . o . . . Utvarderi Sp-ab: I ki 350-650
oxihemoglobin fran blédningens erytrocyter med tiden bryts ned Absorbans 0 o SPEbsarpronsiaa "

till slutprodukten bilirubin. Att studera dessa ar enda sattet att o0 b
05

oxihemoglobin

skilja SAB fran blédning i samband med sjalva lumbalpunktionen. | 04

bilden till héger ses olika kurvor, vilka kan vagleda oss i hur 03 / |
. : [
gammal SAB ér: 02 cxhemoglotin / , | B
. , P - \
® A=normal bild " f\/// H— . {
B=2 dgr gammal SAB Mo el X B

[ ]
e (=4 dgr gammal SAB
e D=6 dgr gammal SAB.

Vid pavisad SAB, ta kontakt med neurokirurgen omgaende. Sakerstall god syresattning och att blodtrycket inte
overstiger 160 mmHg. Om patienten ar kraftigt paverkad kan vi med fordel dven kontakta narkosen for
intubationsberedskap. Ge cyklokapron (tranexamsyra) for att motverka fibrinolys — starka kroppens egna
koagulation.

Infor ingrepp gors ofta daven en cerebral angiografi, vilket &r
golden standard i dessa sammanhang. P3 bilderna till hoger
ses ett aneurysm pa toppen av a. basilaris samt ett pa a.
cerebri media. De ingrepp som kan goras vid SAB ar:

e Ditsattning av dran

e Clipping/coiling av aneurysm

e Utrymning av hematom

OBS! MR-angio gors ytterst sdllan — har inte den tiden.

ANEURYSMLOKALISATION

Aneurysm uppkommer vanligen i anslutning till bifurkationer, dar laminart flode overgar till turbulent.
e A.communicans anterior (30%)
e A cerebri media (15-20%
e A. basilaris (5-10%)

CLIPPING VS. COILING

Clipping gors “utifran” — satter metallclips 6ver aneurysmet

Surgical Clipping Endovascular Embolization

for att forhindra vidare lackage genom detta. Coiling gors
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istallet endovaskulart, via en kateter i ljumsken — huvudet behdver inte 6ppnas. Viktigt for neurokirurger dock
att kunna bada metoder, da respektive metod inte alltid ar Iampade baserat pa patient och
aneurysmlokalisation.

FORHINDRA KOMPLIKATIONER

Huvudfokus ar primart att behandla sa det inte kan bléda igen, men vidare darefter ar fokus pa att forhindra
uppkomst av komplikationer. Till potentiella komplikationer hor:

e Hydrocephalus - en kdnd komplikation till SAH och beror i korthet pa att resorptionen av likvor
forsamras av blodet. Hanteras genom att anlagga v-dran (ventrikel) eller I-drén (lumbalt).

e Vasospasm - dr den viktigaste orsaken till bestdende skador i efterférloppet, dar risken ar som storst
de tva forsta veckorna — drabbar 20-30% av patienter med SAB. Vi vet inte varfor detta uppkommer,
men pa grund av karlkrampen kan ischemiska skador uppkomma da hjarnan utsatts for hypoperfusion.
Sitt in patienterna pa Ca**-antagonisten Nimotop i férebyggande syfte.

RESULTAT

Hur det gar for patienterna beror huvudsakligen av; alder, blodningens Flera faktorer

Alder

storlek och ev. vasospasm. Pa bilden till héger ses hur det brukar ga for

#Blodningens storlek
+Vasospasm

dessa patienter.

Overlevande
50%

helt aggz/stéllda visst hjalpbehov stort hjélpbehov
o 5% 25%

Avlidna
50%

INTRACEREBRALA HEMATOM

ICH utgdr 10-15% av alla strokes, dar 80% av dessa uppkommer i storhjarnan (supretentoriellt). Av dessa
uppkommer majoriteten i anknytning till de basala ganglierna. ICH kan dven uppkomma infratentoriellt, i
lillhjarnan (10%) och i hjarnstammen (10%). Det kliniska férloppet karakteriseras av plétslig symtomdebut med
successiv forsamring.

ETIOLOGI

Den vanligaste orsaken &ar hypertoni, men dven aneurysm och arteriovenésa missbildningar (AVM) star som
sannolika orsaker. Mindre vanliga orsaker ar:

e Koagulationsrubbning

e Hjarntumor

e Hemorragisk infarkt - blédning i en tidigare infarkt

® Missbruk - amfetamin/kokain

HYPERTONI

En typisk hypertoniblédning uppkommer centralt, vanligen i
perforanter till basala ganglier/thalamus. Turligt nog blir dessa
sallan sa stora att de kraver kirurgisk behandling (vdnstra
bilden)— direkt till strokerehabilitering. Dessa patienter satts in
pa antihypertensiv behandling.

Skulle dock blédningen vara storre (hogra bilden) bér operation
Overvagas. Som regel tas operation till om blédningen ar 6ver
30 ml, vilket berdknas genom att multiplicera langden, héjden
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samt bredden pa blédningen och sedan dividera det med tva. Ex. Ldngd pa 5 cm, bredd pa 4 cm och hojd pa 3
cm — 60cm®/2 — 30 cm? =30 ml.

OBS 1! Operation utfors i de fall dar blédningen ar sa pass stor att den hotar inklamning. Om forskjuten
medellinje redan ses (nedre bilden) — operation omedelbart.

OBS 2! Vid blodning infratentoriellt racker det att blodningen ar 3 cm i nagon ledd for att operation ska goras.
Detta beror pa mindre plats for expansion att 4ga rum.

AVM

Till hoger ses tva bilder, dar den till vanster visar en liten blodning som
inte hotar inklamning. Sjalva lokalisationen ar heller inte typiskt for
hypertoniblodning. | efterforloppet, vid kontroll med DT, sags bilden till
hoger. Bakom blédningen gdmde sig en AVM — behdver opereras.

Operation beho6ver dock inte ske lika snabbt som vid aneurysm, dd AVM
inte tenderar att re-bldda lika snabbt efter.

AVM &r den vanligaste orsaken till icke-traumatisk SAH/ICH hos yngre (<35 ar). Oftast dr de medfédda, men de
kan dven utvecklas genom aren. Utéver blodning kan dessa dven ge upphov till:

e Epileptiska anfall

e Neurologiska bortfall - ovanligt

e  Huvudvark

Behandlingen av dessa kan goéras pa olika vis, och utgors vanligen av en kombination:
e Operation/resektion
e Endovaskuldar embolisering
e Stereotaktisk stralknivsbehandling - tar langre tid innan resultat, behéver invdnta nekros

DIAGNOS

Farskt blod syns tydligt pa en DT, varpa detta bor goras akut. Som tillagg kan vi dven héar utféra en DT-angio.

OBS! Vi ar liberala med DT-kontroller i efterférloppet, for att undersdka etiologin — vad gdmmer sig bakom
blédningen.

ISCHEMISK INFARKT

NEUROKIRURGISK BEHANDLING

Akut trombolysbehandling, givet inom 4,5 timmar fran debutsymtom, &r gynnsamt for manga patienter med
akut ischemisk stroke oberoende av karlocklusion. Endovaskuldr behandling med trombektomi inom 6 timmar
fran symtomdebut har starkt vetenskapligt stéd vid ocklusion av hjarnans stérre artarer inom den framre
cirkulationen och ska foretrdadesvis utforas med stent. Sedan 2018 finns dven evidens for
trombektomibehandling av samma typ av karlocklusioner i ett senare tidsfonster (6-24 timmar) om det
radiologiskt kan verifieras att patienten har storre omraden med raddningsbar vavnad (penumbra).

DEKOMPRESSIV KRANIEKTOMI

Storleken av lockdiametern har betydelse: A‘}' /
"4 4
F/ e
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® <6 cm - meningslost — ger mindre dn 10 ml extra utrymme intrakraniellt
e 7-11 cm - begransat varde
e >12 cm - ger volymitillskott pa ca. 70 ml

PARKINSONISM

PARKINSONS SJUKDOM

ETIOLOGI

Parkinson &r lite vanligare hos méan och kan borja upptrada redan vid 30-40 arsaldern, men ar vanligare att
framtrada vid 55-60 ars alder. Den vanligaste typen ar idiopatisk. Lite hdpnadsvackande sa ar rokning en
skyddande faktor (just specifikt for Parkinsons).

OBS! De tva vanligaste orsakerna till tremor hos en 55-arig kvinna, tidigare frisk i botten, ar Parkinsons samt
essentiell tremor.

PATOFYSIOLOGI

Parkinsons sjukdom uppkommer till foljd av en

physiological
a-syn

neurodegeneration av dopaminerga neuron i substantia

nigra, pars compacta. Den sjukdomsdrivande mekanismen ar @ "y'{"

en stérd degradering av alfa-synuclein — aggregation av e %

felveckade proteiner i cellerna, vilket leder till bildandet av ® e |

Lewy bodies (inklusionskroppar med aggregat av felveckat “:%' ;’y“‘"j‘if:;':';fl‘
alfa-synuklein). Denna ackumulering borjar oftast pa ena 1;;:7;3“’”““‘8‘

sidan av substantia nigra, vilket leder till KONTRALATERALA 2 s, @

cence of a-syn aggregates

problem (tenta).

Innan de felveckade proteinerna lagras i Lewy bodies draller
de dock runt i cellen som oligomert alfa-synuclein, vilket ar
toxiskt. Detta leder till oxidativ stress, ofullstandig axonal

transport, mitrokondrie dysfunktion och synaptisk dysfunktion — nervceller degenereras.

vesicular structures
@) meochonara derived from fragmented
mitochondial membranes

a-synuciein f: a-synuciein agaregates  \|

For att objektivt fa diagnosen Parkinsons sjukdom maste patienten ha Lewy bodies i nervcellerna i substantia
nigra, vilket inte ar mojligt att undersoka forran personen avlidit. Vid obduktion ses da en avsaknad av
neuromelanin, vilket tyder pa att nervcellerna dar kolat vippen. Diagnosen baseras darfor pa patientens
samlade symptom (kliniska kriterier).

SYMTOM

Forlust av dopaminerga neuron i substantia nigra kan ske i olika 100% |
hastighet, men det ar forst nar ynka 20% aterstar som patienten
borjar uttrycka symtom (se bild). Att degenerationen kan ske i
olika takt medfor att vissa personer far ett snabbare insjuknande 44 Symptom
an andra.
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KLINISK UNDERSOKNING

Parkinsonism karakteriseras av en triad kardinalsymtom, som ofta drabbar

ena sidan av kroppen fore den andra:

. - " .. Parki 'S:Di t
1. Tremor - skakningar som uppkommer i vila, slutar nar de utfoér en arkinson’s Disease Symptoms

rorelse och sedan uppkommer igen vid avslutad rorelse. Klassiskt

Stooped posture [

problem dessa patienter upplever &r svarigheten att dricka kaffe. — asked Face

Nar de for koppen mot munnen skakar de inte, men nar de stannar Back ity

— Forward tilt of trunk

upp for att blasa pa kaffet borjar de skaka igen.

Flexed elbows

RAeduced arm swing
and wrists \

2. Hypokinesi - generella rérelserna blir mindre och svarare att starta

igang
. .. o o . o . . Tremors
o Bradykinesi ingar ocksa har, da rorelserna blir mhalege N

Hand tremor

— Slightly flexed
hip and knees

langsammare
3. Stelhet (rigiditet) med kugghjulsfenomen - muskler blir stela och

Shuffling, short
stepped gait

B

hackiga, bade vid flektion och extension. Stel mimik.

Ett karakteristiskt utseende vid foérsta anblick av patienten ar (ofta
unilateralt till en borjan):

e  Litt flektion i armbage

e Reducerad armpendling vid gang

e Vilotremor i hand

ASSOCIERADE SYMTOM

e Stord jamviktskontroll - svarigheter med att halla balansen

e Pseudodemens, demens eller affektiva stérningar - formagan att uppfatta vad som sags och bearbeta
detta kan bli paverkat

e Dysautonomi - uppkommer huvudsakligen vid atypisk parkinsonism och inkluderar ex. svettattacker
och urinlackage

e Mikrografin - patienten skriver med allt mindre bokstaver, vilket ar mest uttalat i slutet av ord
och/eller meningar.

e  S6mnstorning ar ocksa vanligt vid Parkinson och anses vara orsakad dels av symptomen bradykinesi,
muskelkramper och rigiditet men ocksa av en stérd sémnkvalitet (insomnia och fragmenterad sémn).
Vidare ses inte sdllan en stérd REM-somn med forlust av muskelatoni och darmed rérelser under
dromsémnen. Ofta forekommer ocksa nattliga hallucinationer eller livliga mardrommar.

UTBREDNING AV DEGENERATIONEN

Den dopaminerga celldéden kan forklara mycket vid Parkinsons It T
sjukdom... men inte allt. Enligt Braaks teori sprids sjukdomen Stadie 5+6

fran nervus vagus och luktnerven till hjarnstammen, sedan
gradvis vidare i hjarnan.

Férsta detta, men inte mer:

e Bulbus olfactorius degenereras — manga upplever
anosmi artionden innan nasta symtom av sjukdomen,
vilket beror pa en degeneration av nervceller i bulbus
olfactorius. Dopamin nyttjas som transmittorsubstans.

e Serotonerga projektioner — raphekarnan paverkas i
senare skede, vilket kan ge svarigheter med emotionsregleringen (frisattning av serotonin till frontal
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cortex ar viktigt for denna reglering). Serotonerga projektioner ar ocksa viktiga till basala ganglierna
for att kontrollera rorelser.

e Noradrenerga projektioner — locus coeruleus kan ocksa drabbas, vars funktioner i normala fall
innefattar kognition, humor och emotioner. Har kan vi se en samsjuklighet hos de med parkinson och
depressiva sjukdomar.

e Hjarnstammen — har regleras blodtryck — kan fa ortostatisk hypotension vid langt gangen parkinson.

DIAGNOSTIK

Vad bor utredning och diagnostik av Parkinsons sjukdom omfatta och varfor (tenta)?
1. Magnetkameraundersokning (MRT) - for att utesluta sekundar Parkinson, vilket skulle kunna uppsta
vid lakunéra infarkter i basala ganglierna eller vid sma tumérer i samma omrade.

2. Lumbalpunktion (Lp) - for att utesluta demens och andra tillstand som kan ge liknande symtombild
(tau, fosfotau, beta-amyloid, neurofilament).

3. Behandlingsfors6k med L-dopa - vid ev. positivt behandlingssvar stodjer detta diagnosen idiopatisk
Parkinsons sjukdom. Vid daligt behandlingssvar 6kar sannolikheten for atypisk parkinson eller
sekundar parkinsonism. OBS! Detta ska dock inte utféras pa unga personer, da langvarig behandling
med L-Dopa 6kar risken for utveckling av dyskinesier.

4. Ev. SPECT - for att bekrafta reducerat antal dopaminerga neuron. Denna undersokning skiljer
idiopatisk Parkinson fran sekundar parkinsonism och fran essentiell tremor, men inte fran atypisk

parkinson.

DIFFDIAGNOSER

Sekundar parkinsonism definieras som tillstdand med kliniska manifestationer som liknar dem som ses vid
primar Parkinsons sjukdom, med kand eller misstankt orsak som exempelvis
® CNS-sjukdomar
o Normaltryckshydrocephalus - kan ge gangstorning (liknande Parkinsons)
o Vaskular skada
o  Tumor - parkinsonism kan vara debutsymtom vid exempelvis ett meningeom
o Trauma
o Likemedel - ldkemedelsutldst parkinsonism forekommer i Sverige nastan uteslutande pa grund av
neuroleptika — olika former av motoriska symtom
e Exponering for toxiner - ex. alkohol
Infektioner
Andra degenerativa sjukdomar
O Atypisk parkinsonism - eget avsnitt Iéingre ned
o  Alzheimers - langt gangen sjukdom kan ge motoriska problem
e Arftliga sjukdomar
o  Essentiell tremor
o  Wilson’s sjukdom
o Huntingtons sjukdom

OBS! For att satta diagnosen primar Parkinsons sjukdom maste vi ha uteslutit andra orsaker, som skulle kunna
orsaka uppkomst av sekundar parkinsonism.
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BEHANDLING

Behandlingen syftar till att 6ka mangden dopamin, for att

framja rorligheten. Dopamin kan ddaremot inte ges i ren

entakapon

form da det inte kan passera blodhjarnbarridren, varvid tolkapon g
; P " . l :

forstahandsbehandling idag bestar av L-Dopa i ey : /}_
kombination med carbidopa. < K-

e L-Dopa - ir en dopaminprekursor med formaga =l 3 T e
att ta sig 6ver blod-hjarnbarridren. Omvandlas = ;’:j;‘:;ﬁ;lm l\_: /
sedan till dopamin. Kan administreras: weriay pb;i:"];'g i_r%—‘f'i'l

o Peroralt rotigotin tolkapon
o Duodenalt

o  Subkutant

o  Exempel pa preparat Madopark

o ANVANDS ALLTID TIDIGT SJUKDOMSFORLOPPET!

Carbidopa - en sa kallad dekarboxylashammare som gor att levodopa bryts ned langsammare i den
perifera cirkulation — minskar extracerebrala biverkningar. Det har dock inte egenskapen att na CNS,
da det ej passerar 6ver blod-hjarnbarridren. Utan carbidopa skulle endast en mycket liten del av
administrerat L-Dopa na CNS, vilket skulle krava hogre doser och darmed hogre risk for bieffekter
p.g.a. perifert dopamin

(Nedbrytningshdmmare) - ett satt att 6ka effekten av en given dos L-dopa &r via tilldgg av detta
© COMT-hdmmare - minskar framst nedbrytningen av L-dopa i periferin och 6kar darigenom
effekten med 30-50 %. Kan minska “on-off”-symtom, och pa sp vis ge en stabilare
symtomkontroll.

(Agonister) - kan vara en utmarkt initial behandling (tidigare stadier), men har storre biverkningsrisk (t
ex perifera 6dem, blodtrycksfall, konfusion/hallucination) dn L-dopa. Verkar dock ha farre motoriska
biverkningar an L-dopa. Som verkningsmekanism paverkar dessa de postsynaptiska neuronen.

o Apomorfin - en stark dopaminagonist given som injektion eller via en pump

(Antikolinergika) - blockerar verkan av acetylkolin, som &r involverad i motorisk kontroll — anvands
for att minska tremor ffa hos unga. Ej forstahandspreparat.

OVRIGA BEHANDLINGAR

Talamotomi - neurokirurgiskt ingrepp vid svarbehandlad tremor.

Deep Brain Stimulation

Elektrostimulering (DBS) - tva elektroder implanteras pa specifika
lokalisationer i hjarnan — effektiv behandling pa motoriska symtom,
nar medicinering inte langre ger tillracklig symtomkontroll eller
mestadels biverkningar.
o  Fordelar - allt ligger under huden, reversibel behandling och
minskat tablettintag
o Nackdelar: ibland lang anstéllningstid, operativt ingrepp,
nedsatt rostvolym, samre balans

Transplantation av embryonala stamceller och neurotrofiska faktorer - representerar innovativa,
men experimentella, angreppssatt for Parkinsons sjukdom. Stamcellstransplantation syftar till att
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ersatta forlorade dopaminceller, medan neurotrofiska faktorer vill bromsa sjukdomsprogressionen

genom att skydda kvarvarande neuroner.

BIVERKNINGAR L-DOPA OCH AGONISTER

STADIER

Dosglapp - risk att effekt forsvinner mellan doserna. Patienten borjar da ta medicin oftare, vilket 6kar

risken for ofrivilliga rérelser

o Biologisk forklaring till dosglapp: Nar sjukdomen pagatt i nagra ar har den normala férmagan

att lagra dopamin upphort, dd inga dopaminterminaler aterstar i striatum i de basala

ganglierna.

Ofrivilliga rorelser/hyperkinesier - kan uppkomma vid C,,, 0m tablett tas “for tidigt”. L-dopa ger mer

ofrivilliga rorelser an dopaminagonisterna, men ger samtdigt battre effekt.

Snabba svangningar mella ofrivilliga rérelser och stelhet - paverkar patienten i dennes vardag

Frysningar - fotterna fryser fast mot marken och patienten faller som en fura, utan att ha mojlighet att

ta emot sig — frysningen drabbar hela kroppen
lllamaende

Olika effekt av behandling kan uppnas i olika stadier av

sjukdomen:

Tidig fas - symtomfrihet. Jamn frisdttning av dopamin i
2-5 ar.

Fluktuationsfas - jamn LM-effekt. Dosglapp, dystoni
och dverrorlighet borjar uppkomma. Samma goda
effekt fas inte langre.

Komplikationsfas/ON-OFF syndrom - i sent skede av
sjukdomen (efter kanske 15-20 ar) avtar dopaminets
effekt och vi kan se s.k. on-off fenomen, dar patienten
blir alldeles stel omvaxlande med 6verrorlig. Tatare
dosintervall av medicineringen kan hjalpa nagot, men
Okar samtidigt riskerna for biverkningar. Dessa

DYSKINESIA

Uncontrolled movements may occur when levodopa { qu\
levels are high
levodopa levodopa levodopa

|

“"ON" TIME
Over time, the
Well controlled - the drug counters hypokinesia therapeutic
and related symptoms without causing involuntary window for
movements levodopa
narrows

HYPOKINESIA

The patient may become hypokinetic when
levodopa levels are low.

patienter kan drabbas av svar tremor, ortostatisk hypotension, hallucinationer och forvirring.

OBS! Med tiden smalnas det terapeutiska fonstret for L-dopa av, vilket 6kar risken fér biverkningar (dyskinesi

och hypokinesi). Ett bra satt att forsoka pricka ratt i dosering ar att patienten far fora “statusregistrering” pa hur

rorlig hen ar under dygnets timmar, vilket satts i forhallande till Iikemedelsintag.

AVANCERAD BEHANDLING

Vid svarbehandlad parkinsonism peroralt, stora fluktuationer, langa och frekventa off

perioder, dystoni och/eller dyskinesier kan vi ga vidare med Apomorfinpump eller penna.
Fordelen med denna behandling ar att patienten far en jamn plasmakoncentration, jdmnare
rorlighet, 6kad sjalvstandighet och farre lakemedelsintag. Nackdelen ar att patienten kan
drabbas av blodtrycksfall, psykiatriska biverkningar och illamaende.

nackdelarna innebdr ett operativt ingrepp, otymplig pump, stomaproblematik och att det ?

Vi kan dven fortga med duodenal levodopabehandling. Fordelarna ar de samma, men ~,
‘

ska lakemedlet behover forvaras i kylskap.

0BS! Aven DBS tillhor avancerad behandling, men skrivs mer om ovanfér.
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TELEMEDICIN

Behandlingen provas ut i hemmet istéllet for pa sjukhus. Exempelvis behdvde patienter med pump komma till
sjukhus ett flertal gdnger for att utvardera effekten, vilket idag istallet kan goras 6ver videoldank — effektivare
utprovning och mer korrekt dosering, da allt relateras till patientens individuella vardagliga aktiviteter i
hemmet.

UPPFOLINING

Parkinson's KinetiGraph (PKG) ar ett system som anvands for att 6vervaka
och mata motoriska symtom hos personer med Parkinsons sjukdom. PKG
bestar av en barbar enhet, ofta i form av en klocka, som patienten har pa
sig under flera dagar for att registrera rorelsemonster.

Syftet med PKG ar att objektivt mata och analysera motoriska symtom som
dyskinesi (ofrivilliga rorelser) och bradykinesi (rérelsehdmning). PKG
registrerar dven data om medicineringstider och patientens aktivitetsnivaer.

Denna information kan hjalpa ldkare att:
e Beddma effekten av ldkemedelsbehandling.
e Identifiera "wearing-off"-perioder nar medicinens effekt avtar.
e Skraddarsy behandlingen for att forbattra symtomkontrollen och livskvaliteten for patienten.

Genom att anvdnda PKG kan ldkare fa en mer detaljerad och kontinuerlig bild av patientens symtom mellan
kliniska besok, vilket kan leda till battre behandling och justering av medicindoser.

::I - s -
t- .
5 - s .
b - dh-_ - - - dL -
ATYPISK PARKINSONISM

Kliniska indicier for Parkinsons sjukdom

Studier visar att cirka 4 av 5 personer med nyupptdckt parkinsonism
har Parkinsons sjukdom, men parkinsonism férekommer ocksa vid
flera andra, mer sallsynta basalgangliesjukdomar, sa kallad “Atypisk
parkinsonism”. Dessa sjukdomar har snabbare forlopp och kidnns igen
dels pa att dopaminerg behandling pa sin hojd har effekt i bérjan av
sjukdomen, dels pa att patienterna utvecklar sarskiljande symtom
eller statusfynd inom nagra ar av sjukdom. Atypisk parkinsonism
kallades tidigare “Parkinson plus” (PPS). Upp till 15 % av personer som
utreds pa grund av parkinsonism visar sig ha nagon av dessa
sjukdomar.

Fynd som talar for "atypisk parkisonism" kan t ex vara cerebelldra
bortfallssymtom (koordinationspaverkan) och pyramidbanepaverkan,

(PS) respektive Parkinson-Plus-syndrom (PPS). Avse-
vard dverlappning forekommer mellan grupperna. De
fenomen i hégerkolumnen som utesluter PS markeras

med asterisk

Unilaterala debutsymtom Bilaterala debutsymrom

Vilotremor vid debut
t P eiditet
Extremitetsrigidite

Lingsam progress

Tydlig L- DOPA -effekt

Propulsion
Demenssymtom sent

Foga dysautonomi

Normala égonrorelser

Ingen tremor
Axial rigiditet
Snabb progress
*Ingen/osiker L-DOPA -effekt
Retropulsion

Tidig demensutveckling

Markant dysautonomi

*Blickpares

*Spasticitet, ataxi, apraxi
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men ocksa nedsatt volontar 6gonmotorik, tidig svar dysautonomi eller tidig uttalad balansnedsattning (med
tidig menas inom de forsta 5 aren av sjukdom). | bilden ses nagra kdnnetecken for PS respektive atypisk
parkinsonism, som kan vara bra att ha i bakhuvudet. Propulsion innebar latt framéatlutad, medan retropulsion
betyder lite bakatlutad.

ATYPISKA VARIANTER

Det finns ett antal atypiska varianter av Parkinsonism, som i regel inte blir battre vid behandling av dopamin —
Overvag da nedanstaende diagnoser. Dessa varianter kan vara bra att ha lite koll pa, da de dykt upp pa tidigare
tentor.

MULTIPEL SYSTEMATROFI (MSA)

Denna grupp utgor 10% av alla som insjuknar i Parkinsonism, dar medelaldern Koncentrationer for neurofilamentprotein

i ryggvatska (ug/l) for PS-, PSP- och MSA-

for debut ar ca. 55 ar. Sjukdomen indelas i en parkinsonistisk typ (MSA-P) och en  paticnter.

cerebelldr typ (MSA-C), beroende pa vilken klinisk bild som dominerar.

Debutsymtom kan vara autonom dysfunktion (ortostatisk hypotension,

impotens, inkontinens), parkinsonism med dalig levodoparespons och/eller

cerebelldra symtom. Diagnos bekraftas med ortostatiskt blodtryck, som ska visa ﬁ Rl S
ett blodtrycksfall pa minst 20 mmHg systoliskt och/eller 10 mmHg diastoliskt. e L

Analyser av cerebrospinalvatska kan visa forhojda nivaer av neurofilament, vilket
ar vardefullt for diagnos av alla former av atypisk parkinsonism. Detta framst for att skilja fran PS, som brukar
ge mer normala nivaer.

Viktigt att kdnna till &r att neurofilament (NFL) &r en markor for neuronal/axonal skada — férhodjda halter i CSV
ses saval vid akuta skador, som stroke, som vid kroniska degenerativa sjukdomar, t ex ALS, MS, atypiska
parkinsonliknande sjukdomar (framst MSA och PSP) och demenssjukdomar. Du bekraftar diagnosen MSA i
undersékningsrummet genom att undersdka ortostatiskt blodtryck.

PROGRESSIV SUPRANUKLEAR PARES (PSP)

Medelalder for insjuknande &r ca 65 ar. Kliniken kdnnetecknas av progredierande langsamhet (bradkinesi),
balansstorning med fall, vertikal blickpares (kan inte titta ned) och efterhand kognitiv nedsattning. Tidiga
symtom kan vara balanssvarigheter, synstorningar eller beteendeférandring. Vid Rombergs prov, tandemgang
och/eller knufftest bakat finner man ostadighet. Falltendens leder till stor bendgenhet fér trauma — adrar sig
manga frakturer.

Dessa patienter har ofta férhdjda neurofilament i CSV, dock ej lika hdga som vid MSA. FOr diagnos krévs tre av:

e Dysartri/dysfagi e Minimal tremor
e Axial rigiditet e Fall/gangrubbning
® Nackrigiditet e Pyramidala symtom, ex. positivt babinskis

OBS! Vid PSP ses ALDRIG cerebelldra symtom, polyneuropati eller dysautonomi!

KORTIKOBASALT SYNDROM (CBD)

CBD ar den ovanligaste formen av atypisk parkinsonism och debuterar omkring 60 ars alder. Bade kortex och
basala omraden paverkas, med asymmetrisk kortikal atrofi i frontal- och parietallober som ofta ses vid
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MR-hjdrna — ex. ett ben och en arm beter sig avvikande. CBD kan orsakas av flera olika typer av
neurodegenerativa processer, dar kortikobasal degeneration star for ungefar 50%.

Vid den vanligast beskrivna, asymmetriska formen sker debuten i en arm och efterhand engageras samma sidas
ben. Hypokinesi och rigiditet dominerar bilden, men efterhand uppkommer dven tecken pa kortikal paverkan
med apraxi (svart att utféra enkla sysslor) och kortikal kdnselstérning.

Nar det typiska “alien limb”-fenomenet uppkommer blir diagnosen mer uppenbar. Detta innebar ofrivilliga
enkla eller komplexa rorelser med den paverkade armen. Armen tycks leva sitt eget liv oberoende av
patientens vilja. Rérelserna kan avbrytas nar patienten koncentrerar sig men aterkommer senare. Symtomet
uppkommer bara hos en minoritet av patienterna men dystoni (ofrivilliga muskelsammandragningar) och
apraxi i armen ar desto vanligare.

OBS! Om du finner positivt babinskis tecken pa en sida, men det ar oklart pa andra sidan boér du ifragasatta
diagnosen Parkinsons sjukdom — Gvervag nagon atypisk parkinsonism.

ANDRA RORELSESTRONINGAR

ESSENTIELL TREMOR (ET)

Symtomen vid ET utgdrs av skakningar, oftast symmetrisk/bilateralt i hdnder/armar nar patienten haller i
foremal eller lyfter mot gravitationen. Exempelvis vid hantering av bestick, koppar, glas eller anvdndning av
skrivredskap. Essentiell tremor har vanligen en frekvens pa 5-12 Hz (hur relevant det nu &r).

Bra att kdnna till ar att det INTE rader nagra strukturella forandringar i CNS vid essentiell tremor och att
tillstandet ofta ar arftligt (autosomalt dominant).Behandlingen utgérs av betablockerare, sdsom propranolol,
och antiepileptika.

HUR SKILJER VI PA PARKINSONTREMOR, ESSENTIELL OCH CEREBELLAR TREMOR

Parkinsontremor
e Vanligen en vilotremor som ses nar patienten sitter avslappnad med hdanderna i knat. Ofta kommer
den fram efter en liten stund.
e Den kan vara intermittent och den upphor tillfalligt om patienten till exempel ska ta nagot fran
skrivbordet.
e Tremor kan dven férekomma i ben och ansikte, dock vanligen inte i huvudet.

Essentiell tremor
e Vanligt med en prevalens 0,5-1 %. Hos personer 6ver 60 ar cirka 5 %.
e Essentiell eller familjar tremor ar en arftlig sjukdom.
e Den kan debutera tidigt, redan i skolaldern. Vid mycket sen debut bendmns den ibland senil tremor.
e Det ar en postural- och intentionstremor, i motsats till Parkinson som har vilotremor. Postural innebar
att tremorn uppstar da patienten haller upp en kroppsdel mot gravitationen, sasom att halla ut
armarna.
Tremorfrekvensen ar ganska hog, 5-12 Hz.
Tremor kan dven finnas i huvudet och benen. Tungan och rosten kan ocksa’vara tremorosa.
Forvarras i rorelse och vid stress.

Lindras av alkohol.

Cerebelladr tremor
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e Tremorn syns ej i vila, men accentueras vid dynamisk aktivering. Exempelvis da handen/armen skall

peka pa nasan. Intentionstremorn blir da mer uttalad ju ndrmare nasan patienten kommer. Felpekning

(dysmetri), snabb uppbromsning och/eller 6verskjutning av malet dr ocksa karaktaristiskt.

OBS 1! Vilotremor skiljer sig mot intentionstremor (cerebelldr tremor),

vilket ar vanligt att se vid skador pa cerebellum (tenta). En bra minnesregel
for Parkinsonpatienter ar att de har relativt latt att dricka vatten, men har
svarare for att dricka kaffe. Detta beror pa att de maste stanna upp for att

bldsa pa kaffet — borjar skaka.

OBS 2! Vilotremor och ET kan skiljas at genom dricktest, vilket innebar att
patienten ska ta upp ett glas med vatten och dricka (se bild). Observera nar

skakningar uppkommer samt forsvinner.

HUNTINGTONS

Huntingtons sjukdom ar en arftlig sjukdom som nedarvs
autosomalt dominant. Detta innebar att sannolikheten att
drabbas som barn, dar en foralder bar anlag (och darmed har

sjukdomen), ar 50%. Sjukdomen ger upphov till ofrivilliga

rorelser i fingrar, tar och tunga. Med tiden progredierar de ofta

till slingrande rérelser i extremiteterna. Aven kognitiva symtom

ar vanliga.

Huntington's disc_gase

“‘ji' BNy

D CAG CAG CAG CAG 40-80
— G CAG.... rey

cA peats

(chorea)

Proteinet som ar defekt i denna sjukdom ar inget mindre an huntingtin, vilket leder till en celldod i striatum —
foranleder en minskad inhibering av thalamus. Detta leder till en 6kad , vilket i sin tur

leder till 6veraktiva kortikostriala glutaminerga neuron — hyperkinesi

SYMTOM

Tre typer av symtom, oftast boérjar de psykiatriska:

Motoriska symtom Psykiatriska symtom

e Chorea (dansliknande ® Depression
slingriga rorelser) e Bipolar sjukdom

e Rigiditet e Suicidhandlingar

e Dystoni e Irritabilitet

e Balansstorning ® Psykos

e Dysartri e Tvangssyndrom

e Dysfagi ® Somnsvarigheter

e Tics

e  Myoklonier

WILSONS SIJUKDOM

Wilsons ar en autosomalt recessiv sjukdom som leder till stord transport av
koppar och defekt bilidr exkretion. Cu ansamlas i levern (— cirros) och i
hjarnan (— kavitering i putamen + pallidum samt astrocytproliferation).

Kognitiva symtom

o Dysexekutivitet
Stord uppmarksamhet
Planeringssvarighet
Passivitet

Apraxi
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Heptiska symtom kan redan uppkomma redan prepubertalt, medan neurologiska/psykiatriska forst uppkommer
kring 40 ars alder. Da drabbas patienten oftast av tremor, dysartri, dysfagi, fixerat ansiktsuttryck, demens och
Kayser-fleischers ring.

~PARKINSONISN

]
Diagnos satts genom - ceruloplasmin, Cu, MRT samt genetiska U‘“LSOM_ _S
undersokningar. D\SERSE

KAYSER - FLEISCHER
7 RANGS

TN

OSTEORENIA | \yep CIRRACS'S

RESTLESS LEGS SYNDROME (RLS)

Ar ett vanligt férekommande fenomen som drabbar 10% av

. . e RESTLESS LEGS SYNDROME
befolkningen. Manga debuterar redan i 30 ars alder, men 30%
av de drabbade &r 6ver 60. RLS kan bade vara primar eller

sekundar.

Sekundar RLS: . *
e Bristtillstand - jarn, b12, folat : .
e Sjukdom - nedsatt njurfunktion, polyneuropati,
myelopati
Lakemedel - DA-antagonister, antidepp, antiepileptika
Graviditet.

Detta behandlas beroende pa genes, men exempelvis med L-dopa, DA-agonister, opioider, benso, antiepileptika
eller jarninfusion. Bara for att en patient har RLS ar det inte likstéllt med att de behéver behandling.

SPINOCEREBELLAR ATAXI (SCA)

Spinocerebellar ataxi (SCA) ar en grupp arftliga neurologiska sjukdomar som kdnnetecknas av progressiv
férsamring av lillhjarnan (cerebellum), ryggmargen och ibland dven hjarnstammen. Detta leder till
koordinationsproblem (ataxi), fraimst i gang och rorelser, men dven i tal och 6gonrorelser. Sjukdomen
uppkommer mest frekvent till féljd av alkoholéverkonsumption under lang tid eller MS. Det finns dock arftliga
varianter till f6ljd av genetiska mutationer — nedarvs autosomalt dominant, vilket innebér att endast en kopia
av den muterade genen racker for att orsaka sjukdomen.

Det finns flera typer av SCA (SCA1, SCA2, SCA3 osv.), var och en med sin specifika genmutation och varierande
symtombild. Vanliga symtom inkluderar:

e Svarigheter att ga och halla balansen

e Skakningar och okoordinerade rorelser

e Tal- och sviljsvarigheter

e Kognitiva problem i vissa typer

Behandling for SCA ar symtomatisk (multidisciplinar) och fokuserar pa att hantera rérelseproblemen, ofta
genom fysioterapi och hjalpmedel for att underlatta vardagen — for narvarande finns inte nagot botemedel.
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MOTORNEURONSJUKDOMAR

Det ar viktigt for oss som kliniker att kunna diffa mellan 6vre
och nedre motorneuronskada, da behandlingen skiljer sig

forlamning, lattutldsta Motorneuron
reflexer, Babinskis i hjambarken

namnvart at. P bilden till hdger ses en summering av vara e

Storhjarnan
(cerebrum)

motoriska banor samt de symtom som kan ses vid évre L e
respektive nedre motorneuronskada: N, \ 7" Grabetom)
. halsen eller svalget Lt
e Ovre (central) motorneuronskada C T ) .
. .. L . bR e (7 magnum
o) Spastlsk pares - 6kad aktivitet som inte fovmng g motomeuronets
senre o Motorneuron i
tyrs av viljan muskelryckningar l“‘“':‘:"‘ ! hjarnstammen
S | ocl
. - Synaps (= kontakt) /
o Lattutlésta senreflexer =L e
och skelettmuskel
o Babinskis tecken

o Nedre (perifer) motorneuronskada

(¢]

Slapp pares

o  Muskelfértvining
o  Svaga senreflexer
o  Muskelryckningar

Motorneuronsjukdomar brukar delas in i fyra undergrupper:
e Amyotrofisk lateral skleros (ALS) - kan orsaka bade central och perifer pares, initialt koncentrerad till
armar, ben och/eller bal. 80 % utvecklar senare dven bulbarpares.

e Primadr lateral skleros (PLS) - &r en sallsynt motorneuronsjukdom som paverkar de 6vre
motorneuronen i hjarnan och ryggmargen. Till skillnad fran ALS, som drabbar bade 6vre och nedre
motorneuroner, involverar PLS endast de dvre motorneuronerna. Detta innebar att PLS oftast har ett
langsammare sjukdomsférlopp och mindre paverkan pa livslangden jamfort med ALS.

® Progressiv bulbir pares (PBP) - forsta symtomet ar pareser i mun och/eller svalgregionen. Senare
dven spridning till bal och extremiteter.

e Progressiv spinal muskelatrofi (PSMA) - tilltagande enbart perifera pareser i armar, bal och/eller ben.
Munnen och svalget angrips enbart sent i forloppet, om ens éverhuvudtaget.

AMYOTROFISK LATERAL SKLEROS (ALS)

Definitionsmaéssigt ar ALS en grupp motorneuronsjukdomar med ALS
successivt progredierande skador pa bade 6vre (centrala) och nedre

(Amyotrophic Lateral Sclerosis)
Symptoms of ALS include:

(perifera) motoriska nervceller. Kardinalsymtomen ar:

® Smygande, tilltagande muskelsvaghet och muskelatrofi i

skelettmuskulatur &
~
o Uppkommer assymetriskt
o Drabbar arm, ben och/eller bal
Muscle Muscle
o Pareserna kan vara slappa eller spastiska Wweakness. cramps. Twitching.
o Ogonmusklerna paverkas inte!!! [ e
e Bulbira symtom - dysatri/dysfoni uppkommer i regel fore \ ﬁi@ ﬁ
dysfagi L ’
o Dyspne stife . ls?leecih Troubl_eu
A
«
Involuntary e
emotional
Drooling. expressions. Fatigue.

L3 Cleveland Clinic
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KOGNITIV PAVERKAN

30% av de med ALS utvecklar successivt kognitiva symtom. Detta kan ge sig till uttryck som affektlabilitet, dvs
plotsliga skratt eller grat som inte dr adekvata, sprakstorningar eller personlighetsférandringar.

Ibland ses frontallobsdemens (hos 5%), vilka kan forega de motoriska symtomen.

ETIOLOGI

Vanligtvis drabbas méan dubbelt sa ofta som kvinnor i dldern 45-75 ar — koén och alder utgor riskfaktorer.
Utover detta tillhor dven rokare, de med smal kroppskonstitution och ldg alkoholkonsumtion riskgrupper.
Friskfaktorer som verkar minska risken ar hogt BMI, diabetes mellitus typ 2 och hog kaffekonsumtion.

ARFTLIGHET

® 5-10% av ALS-patienterna har en arftlig variant
e Mutationer i SOD1- eller C9orf72-genen vanligast
e Insjuknandet ar oftast tidigare vid familjar ALS an vid sporadisk

PROGNOS

e Maediandverlevnaden dr mellan 2-4 &r, men stor variation férekommer
e Ogynnsamma faktorer:
o Tidig andningspaverkan
o  Kognitiv paverkan — svarare att acceptera ventilatorer eller andra hjalpmedel och far darmed
samre hjalp. Tecken pa en mer generaliserad sjukdomsprocess ar ett prognostiskt daligt

tecken.
e Battre prognos vid:
o Ung alder vid debut
o Spasticitet (6vre motorneuron paverkade)
o Hogre BMI
o Diabetes
e Likvardig prognos for man och kvinnor
DIAGNOSTIK
STATUS

1. Noggrant muskelstatus - racker inte med Grasses och
handkramning. ALLA leder och muskler ska gas igenom.
a. Inspektion - leta efter atrofier och fascikulationer
(en kortvarig, ofrivillig kontraktion av enskilda
muskelfibrer i en skelettmuskel)

b. Glom inte tungan - titta efter atrofier och
fascikulationer
2. Senreflexer
3. Babinski - positivt vid 6vre motorneuronskada
4. Spasticitet - ett tillstand med 6kad muskeltonus, vilket gor
att musklerna kanns stela och &r svara att rora. Det innebar

att musklerna har en standig spanning, dven nar de inte
anvands.
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5. Talrubbningar - dysartri eller bulbart tal (sluddrigt tal)

FASCIKULATIONER - MUSKELRYCKNINGAR

Fascikulationer ar ofrivilliga, sma muskelryckningar som syns som sma darrningar under huden. De uppstar nar
enskilda muskelgrupper, som kallas fasciklar, dras samman. Fascikulationer kan vara kortvariga eller
aterkommande och uppstar oftast utan att man sjalv kan styra det.

e Godartade orsaker - oftast ar fascikulationer helt ofarliga och kan bero pa tillfdllig muskeltrotthet,
stress, koffeinintag, sémnbrist eller fysisk anstrangning.

e Nervskador eller neurologiska sjukdomar - i vissa fall kan fascikulationer vara ett tecken pa skador i
nervsystemet, till exempel vid sjukdomar som amyotrofisk lateralskleros (ALS), ryggmargsskador eller
neuropatier.

Turligt nog besvarar sallan fascikulationer patienter med motorneuronsjukdom. Det ar dock vanligt att folk
soker for detta, dd manga tror att det &r patognomont for ALS — &r det alltsd INTE. Bara fascikulationer utan

samtidig atrofi — ingen fara pa taket!

VIDARE UTREDNING

L4 NeurOgraﬁ +EMG (a) — control (b) = ALS patient
o Elektromyografi (EMG) ar ett centralt verktyg /\‘

vid diagnostik av ALS, da det kravs for att " 1 motor potntal (et APE)
2

bekrafta diagnosen (tenta). | typiska fall av \ \“ \ o J

A~ | pe—— ——
o . . . . — \ / M
ALS pavisar den denervation i minst 3 av 4 Y srtace EMG (1ght APB) L
extremiteter. T et Y AN A /\A/\/j\"”\’/\J\A
. . . p— 0 T -
o Nervledningshastigheten vid neurografi ar i 0 50 t/ms

regel normal, vilket kan ses i bilden till
EMG (Electromyography)

f

héger. Ovre kurvan &r likadan, medan nedre ]
,/
J 4

kurvan (EMG) skiljer sig.
Electrodes

e MR huvud + ev rygg - for att utesluta annan patologi,

q Monitor

ex. spinalstenos. Vid bulbdra symtom racker det med (¢ A |
MR-huvud, men vid symtom fran en extremitet \ N

behévs dven en MR-rygg. }r \\:@ /X\_ ’A/ ‘
| | = [

| = ‘

® LP - gors for att utesluta inflammation och mata
neurofilament, vilka nastan alltid ar forhéjda. Normal

- Pttt | |
NfL-halt talar emot en ALS-diagnos i =
® (Muskelbiopsi) - kan goras for att sarskilja fran ex. en
inklusionskroppsmyosit. [ Nerve test £
[[] Muscle test e

©2023

e (Genetisk utredning) - vid misstanke om familjar ALS

Utredningen ar mycket viktig da det visat sig att hela 5% av alla patienter utredda for ALS fatt felaktig diagnos
— hélften av dessa visade sig ha ett behandlingsbart tillstand.

LITE EXTRA OM EMG + NEUROGRAFI FOR FORSTAELSE

Skillnader mellan kontroll och ALS-patient:
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1. Motorisk potential:

e Kontroll (a): En tydlig, snabb och hog signal syns.
e ALS-patient (b): Motorpotentialen ar bevarad i form men kan vara forsvagad eller paverkas om det
finns avancerad degeneration av motorneuroner.
2. Y+-EMG:
e Kontroll (a): Stabil baslinje med minimal aktivitet nar muskeln inte aktiveras.
e ALS-patient (b):

o Spontan aktivitet: Signalerna visar fibrilleringar och fascikulationer, vilka ar spontana och
oregelbundna urladdningar fran enskilda motorenheter. Dessa ar karakteristiska for ALS.

o Tecken pa denervation/reinnervation: | ALS dér motorneuroner, vilket leder till denervation
av muskelfibrer. De 6verlevande motorneuronerna forsoker kompensera genom
reinnervation, vilket ger stora motorenheter, som kan ses pa EMG.

Vad betyder detta fér ALS-diagnos?

ALS kdnnetecknas av:

Denervation: Nervforlust leder till att muskelfibrer blir inaktiva.

Reinnervation: Overlevande nervceller férséker kompensera, vilket leder till férstoring av
motorenheter.

Fascikulationer och fibrilleringar: Ett typiskt fynd pa EMG, som &r ett diagnostiskt kriterium foér ALS.

DIFFDIAGNOSER

Hereditar motorneuronsjukdom (SMA4, Kennedys sjukdom)

Neuropati - ex. multifokal motorisk neuropati eller kronisk inflammatorisk demyeliniserande
polyneuropati

Myastenia gravis

Inklusionskroppsmyosit (I1BM)

Borrelia

Spinalstenos

DIAGNOSKRITERIER

Det finns olika diagnoskriterier for amyotrofisk lateral skleros, men de vi ska lara oss dr The Gold Coast criteria:

1.

Progressiv motorisk funktionsnedséattning vid upprepade kliniska undersokningar med féregaende
normal motorfunktion.

OCH
Forekomst av 6vre och nedre motorneuron dysfunktion i atminstone EN kroppsregion med:
o Ovre och nedre motorneuron dysfunktion noterat i samma kroppsdel om enbart noterat i en
region,
o eller nedre motorneuron dysfunktion i &tminstone TVA kroppsregion

OCH

Utredningar exkluderar andra sjukdomsprocesser
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OBS! Det finns fyra “kroppsregioner”; bulbar, cervical, thoracal och lumbosacral.

BEHANDLING

Riluzol (Rilutek), en natriumkanalhdammare och AMVYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS
_ _ _ "LOU GEHRIG'S DISEASE"

glutamatfrisattningshammare, i dosen 50 mg 1 x 2 p.o.,

forlanger signifikant éverlevnadstiden och férdrojer

symtomutvecklingen i mattlig grad. Ju fortare det satts in

desto battre effekt. Verkningsmekanismen for riluzol ar

okand, men det forefaller behandla sjukdomens orsak B T

(tenta). Effekten har visat sig vara battre vid nedre
motorneuronskada, darfor tveksam effekt vid PLS.

SYMTOMATISK BEHANDLING

Behandlingen av sjukdomen ar begransad, men det finns mycket vi kan géra symtomatiskt:
e Andningspaverkan - noninvasivinvasiv ventilation
Sviljsvarigheter - naringstillskott, PEG
Salivéverskott - scopoderm, amitriptylin, atropintroppar under tungan, botulinumtoxin i spottkértlar
Bronkial sekretstagnation - acetylcystein, hostmaskin, koksalt inhalationer
Affektlabilitet, angest, depression - SSRI
Spasticitet - baklofen

MNS-TEAMET

e Multidisciplinart team bestaende av ldkare, sjukskoterska, arbetsterapeut, fysioterapeut, logoped,
dietist och kurator. Gemensam rond 1 gang/manad
® Andra avdelningar ar inkopplade:
o Lungmedicin
o LAH
o Rehabmedicinska klinikens kommunikationsmottagning

e Just nu foljs 20 patienter pa US, och 15 patienter pa ViN, via MNS-teamet.

MYASTENIA GRAVIS

Myasteni innebar uttrottbarhet och svaghet i muskler, och en sadan diagnos kan stallas med hjélp av
myastenidiagnostik. Denna undersékningsmetod utfors med repetitiv nervstimulering och méatning av
muskelsvarets storlek. Ingen dekrement (minskning av amplituden) tyder pa normal funktion, medan
dekrement 6ver 10% tyder pa myasteni.

Myastenia gravis orsakar en abnorm muskeluttréttbarhet, och detta pa grund av att kroppen bildat
autoantikroppar mot de postsynaptiska acetylkolinreceptorerna (nikotinerga). Efter vila tenderar musklerna att
fungera bra da det finns mycket ACh i synapsspalten, men vid upprepad anvandning av musklerna minskar ACh
i spalten vilket gor att fortledningen av signaler bérjar fungera allt samre.

ETIOLOGI

Patienter kan insjukna i alla aldrar, men det &r vanligast i 20-30 arsaldern. | samma alderskategori ar det 2-3
ganger vanligare hos kvinnor, men vid hogre aldrar ar kénsfordelningen jamnare.
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PATOGENES

Sjukdomen har en autoimmun genes, dar autoantikroppar binder

till olika strukturer i neuromuskuldra évergangen — minskad

Neuromuscular
Junction

kanslighet for acetylkolin. Autoantikropparna orsakar dcen en

Peripheral

inflammation — farre receptorer. Antikropparna tros bildas i R
thymus, dar tymektomi visat sig ha en gynnsam effekt pa
sjukdomen.

Muscle

SYMTOM

e Kan drabba all skelettmuskulatur
Kan vara asymmetrisk (oftast symmetrisk) MYASTHENIA GRAVIS
Uttrottbarhet ar klassiskt

o Okade besvir framat kvillen/efter
anstrangning (blir trott av repetitiva

rérelser)? Y

o  Forbattrat av vila?

7 - mackinucnini
ACETYLCHOLINE ‘%’ ANTIBODIES

RECEPTOR O o o ?m_ockznn:z?ﬂms

- REDUCED MUSCLE
T CONTRACTION

Det finns olika varianter av MG:

® Okular - med ptos och diplopi

e Bulbdr - paverkat tal, svaljning och andning

e Generell - proximal svaghet ar vanligast, i de storre
muskelgrupperna

MYASTEN KRIS

Myasten kris ar ett potentiellt livshotande tillstdnd och an idag forknippad med

mortalitet, trots vard pa intensivvardsavdelningar. Myasten kris utloses oftast .
av infektioner, men kan dven uppkomma spontant. Patienter inkommer med /
en subakut férsamring av okulobulbdra symtom, andning och dven styrka i

armar och ben. Férsdmrad andning beror delvis pa en ren neuromuskular ‘

svaghet i respiratoriska muskler, men dven svarigheter att uppratthalla fria
luftvagar p g a bulbar svaghet. Ibland finns det dartill en aspirationspneumoni
orsakad av den bulbdra svagheten.

® En patient med forsamring av myasteni bor foljas med PEF

e Kan kravas IVA-vard

UTREDNING

En pataglig diagnosférdrojning vid MG ar vanlig. Vid langsam symtomutveckling anpassar sig patienten till 6kad
uttrottbarhet. Dessutom kan symtomen avsevart fluktuera under dagen eller fran dag till dag, vilket ibland gér
det svart for lakaren att misstdnka en organisk sjukdom om patienten ser vdlmaende ut och uppvisar ett
normalt nervstatus vid ett enskilt lakarbesok. Vid misstankt MG bor neurologspecialist konsulteras.

e Test av uttréttbarhet - maste se till att de verkligen

trottas ut. Vid misstankt okular kan du be patienten Lazaridis,Front Neurol. 2020

kolla uppat i 2 min — ptos och diplopi? Vid generell

kan du be dem klappa ovanfér huvudet i 30s. endds, o N
Choline v i o
e Edrofonium-test - om vi finner tecken pa mﬂk}
coa —" 8

uttrottberhetssymtom, dvs inte bara en kédnsla utan ett

MuSK
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objektivt fynd, gar vi vidare med endofoniumtest. Forst ges patienten koksalt och uttrottberhetstester
genomfors igen. Placebo gor ibland att patienter orkar mer. Darefter gar vi vidare och ger
kolinesterashammare som ar snabbt och kortverkande — ger effekt redan efter 40 sekunder, varpa
uttrottberhetstester genomférs igen. For positivt test kravs en tydlig objektiv symtomlindring inom 3
min.
Repetitiv nervstimulering (neurofysundersokning) - repetitiv nervstimulering (RNS) framkallar hos
over 80% av patienter med generaliserad MG amplitudsankning
(dekrement) vid saval l1ag- (3 Hz) som hogfrekvent (20 Hz)
stimulering (se bild).
Antikroppsanalys

o  AChR-AK 90%

o MuSK-AK (hittas hos 40-70% av de som SAKNAR

AChR-AK)
o AK mot tvarstrimmig muskulatur (vanligt vid tymom)

DT thorax - fragestallning tymus-hyperplasi? Tymom?

OBS! De tre sista ska alltsa bestéllas och bor goras vid alla utredningar av Myastenia Gravis (tenta)

TEST AV UTTROTTBARHET (TENTA)

1.

Tal - be patienten saga sitt namn och sedan rdkna hogt till hundra. Lyssna under tiden om dysartri eller
nasalitet dyker upp. Be patienten saga sitt namn igen nar han/hon raknat klart. Notera nar sluddrigt
tal uppstar.

Ansiktsmotorik - be patienten vissla alternativt truta med munnen och sedan géra 20 grimaser (vaxla
leende och truta med munnen). Be patienten sedan ater att vissla/truta med munnen och jamfér om
det gar sdmre an initialt.

Kakstyrka - be patienten bita ihop och se om det gar att pressa ned underkédken. Be patienten sen att
gapa stort 20 ganger. Direkt darefter testas ater om underkaken gar att pressa ned.

Ogonmotorik och ptos - be patienten att titta pa ditt finger i 2

minuter. Fingret ska hallas ca 30 cm ovanfor patienten sa att hen

maste titta lite uppat. Be patienten att inte blinka. Notera om ptos P R e
utvecklas och nar det bérjar samt hur uttalat det ar efter 2 minuter.
Patienten skall ocksa uppge om dubbelseende kommer och nér det (@ (W
Okar — kan notera om 6gonaxlarna devierar. Nar 2 minuter har gatt

kontrolleras 6gonmotoriken i alla riktningar.

Nackstyrka - patienten ska ligga plant pa en brits. Be patienten lyfta upp huvudet och forsdka satta
hakan mot brostkorgen. Forsok pressa patientens huvud bakat och be patienten halla emot. Patienten
skall sedan géra 30 huvudlyft. Notera om amplituden pa lyften minskar. Efter ggnomférda huvudlyft
be patienten halla huvudet med hakan ner mot bréstkorgen igen och préva kraften som tidigare.
Armstyrka - be patienten abducera bada armarna i 90 grader i axelleden. Kontrollera kraften i
armarna. Be patienten gora 40 armlyft, sa att handerna mots ovanfor huvudet. Notera om amplituden
sjunker. Kontrollera kraften efterat.

Fingerstyrka - kontrollera kraften i handslag. Be patienten 6ppna och knyta handen 70 ganger. Notera
om mojligheten att stracka ut fingrarna minskar. Pa vissa kliniker later de patienten géra 100
handknytningar och finger extensioner. Dar noterar de nar patienten ej férmar att extendera fingrarna
helt. Vanligen hanger inte dig 4 och 5 med pa ett karakteristiskt vis.

Benstyrka - patienten ska ligga ned. Be patienten lyfta ena benet med strackt kna till 60 grader.
Kontrollera kraften i benet. Be patienten att lagga ned benet pa britsen for att sedan lyfta det 35
ganger upp till 60 grader. Notera om amplituden minskar samt om kraften i benet har minskat efterat.
Andning - |3t patienten blasa en PEF matare 3 ganger.
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BEHANDLING

MG &r behandlingsbar, men ej botbar. Efter tymektomi fér tymushyperplasi kan dock symtomfrihet uppnas
utan mediciner. Behandlingen syftar till att minska myastena symtom och att hindra AChR-ak-syntes. Vilobehov
ar unikt for MG och styrketraning kan 6ka symtom tillfalligt. Vanlig motion rekommenderas.

e Kolinesterashdammare (Mestinon) - basen i behandlingen. Verkar symtomlindrande och syftar till att
Oka acetylkolin i klyftan.
e lvig/plasmaferes - om patient ar akut dalig kan detta ges for att vanda férloppet

Mot sjalva sjukdomen:

e Kortison - OBS risk for férsamring initialt

e Immunmodulerande behandling: Rituximab férstahandspreparat. Oftast kan kolinesterashammare
trappas ut och enbart ga pa immunmodulerande behandling.

e Tymektomi

e | ytterst terapiresistenta fall som inte svarat pa orala lakemedel, rituximab och ev tocilizumab, kan
eculizumab eller t o m stamcellsbyte provas, dar evidens for effekt ar bast for eculizumab bland dessa
tre alternativ.

LAMBERT EATONS MYASTENA SYNDROM (LEMS)

Lambert-Eatons myastena syndrom (LEMS) ar ett autoimmunt N

syndrom dar symtomen uppstar till féljd av en stérd ;“‘Z:‘,k{: H e X
impulséverféring mellan nerver och skelettmuskulatur. Syndromet T \ i w T
orsakar muskular uttréttbarhet (myasteni). Utéver muskelsvaghet - N e 4 K -«

innefattar symtomen vark och stelhet, som vanligen ar mest

uttalad i laren och i backengordeln. Det ar ocksa vanligt att det

autonoma, icke viljestyrda nervsystemet paverkas. Det kan ge olika A;e.;m,..n. ~o8oy
. . . o ° receptorer rlelnv oum ‘
symtom som muntorrhet, impotens, forstoppning och paverkan pa » arasasans o
Ah AR AR AR & AR AR
férmagan att tdmma urinbldsan. U U U U U UU S

membran
(muskelfiber)

Syndromet uppstar 50/50 som paramalignt fenomen eller
autoimmunt. Konsekvensen blir en presynaptisk storning dar autoantikroppar mot kalciumkanaler (VGCC)
hdmmar inflédet av calcium, varvid mindre ACh frisatts.

KONGENITAL MYASTENI

Kongenital myasteni ar en grupp arftliga muskelsjukdomar som ger sig i uttryck tidigt i barndomen. Gemensamt
for sjukdomarna ar uttréttbarhet och svaghet i musklerna, vilket beror pa en stérning i 6verféringen av
impulser fran nerver till muskler. Den glatta muskulaturen i inre organ och hjartmuskulatur paverkas inte vid
kongenital myasteni. Svarighetsgraden kan variera och det gar inte att generellt forutséga vilka
funktionsnedsattningar som kan uppsta.

Kongenital myasteni forvaxlas ibland med andra sjukdomar som ger symtom fran det perifera nervsystemet och
musklerna. Typiskt for kongenital myasteni dr att muskelstyrkan ofta varierar 6ver dagen. Den varierar ocksa

fran dag till dag, liksom 6ver veckor och manader.

Orsaken ar presynaptiskt (10%), synaptisk (15%) men framforallt en postsynaptisk (75%) dysfunktion.
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MUSKELSJUKDOMAR

Neuromuskulara sjukdomar &r en grupp av ovanliga, men kliniskt betydelsefulla sjukdomar som drabbar den
motoriska enheten, inklusive motorneuron, muskelfibrer, och deras sammankopplande strukturer.
Motorneuronen och muskelfibrerna har unika biologiska egenskaper, vilket paverkar deras sarbarhet:

e Postmitotiska celler - regeneration ar begransad, vilket gér maligniteter ovanliga

e Hog metabol aktivitet - gor cellerna kédnsliga for oxidationsstoérningar (t.ex. vid mitokondriesjukdomar)

e Jonkanalsjukdomar - kan paverka signaléverforing

Neuromuskulara sjukdomar kan delas in i fyra undergrupper:
e Motorneuronsjukdomar - hela motorneuronen ar skadade (egen féreldsning)
e Neuropatier - sjukdomar som drabbar axon och myelinet (egen féreldsning)
e Neuromuskuldra éverledningsrubbningar - ex. myastenia gravis (egen féreldsning)
e Myopatier - muskelsjukdomar (denna forelasning)

MYOPATIER

Det vanligaste och viktigaste symtomet vid myopati ar muskelsvaghet, vilket vanligen drabbar de proximala
muskelgrupperna (blir successivt samre). Vid distal muskelsvaghet talar det mer for neuropati. En myopati kan
ocksa ge sig i uttryck pa flera vis:

e Myalgi - utan svaghet ror det sig sadllan om muskelsjukdom, ganska ovanligt

e Muskelatrofi - ar vanligt tillsammans med muskelsvaghet

KONGENITALA MYOPATIER

De olika ar namngivna baserat pa hur de ser ut i ljusmikroskop, efter biopsitagning fran muskel (ex. central core
disease). Dessa tillstand kan vara alltifran en mycket allvarlig neonatal sjukdom med hypotoni och
andningssvikt till generell muskelsvaghet av olika svarighetsgrad utan pataglig progress.

DYSTROFIER

Dessa muskelsjukdomar ar arftliga och orsakar forlust av muskelfibrer, vanligen
i proximala muskler (balnara). Tva bra sjukdomar att kdnna till &r:

o Duchenne muskeldystrofi - X-kromosomalt arftlig sjukdom som
nastan enbart drabbar man. Sjukdomen orsakas av brist pa eller
nedsatt funktion av proteinet dystrofin. Avsaknad av dystrofin leder
till att muskelfibrerna lattare bryts ned och ersatts av bindvav och
fett. Sjukdomen medfor en langsamt fortskridande muskelsvaghet.
Tydliga symtom brukar ses redan i 2-4 ars alder, i form av proximal
svaghet (Gowers sign, se bild). Vanligt att dessa patienter forlorar
gangformagan innan tonaren. Behandling utgors av kortison samt

understodjande behandling till sviktande organsystem (hjarta och
lungor).

e Dystrofia myotonika typ 1 - autosomalt dominant multisystemsjukdom med en kraftnedsattning i

bulbar och distal muskulatur, i kombination med myotoni (relaxationsstorning). Olika former kan
drabba patienter i olika aldrar.
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METABOLA MYOPATIER

En viktig grupp inom metabol myopati att kanna till &r mitokondriesjukdomar. Mitokondriesjukdomar drabbar
ofta tvarstrimmig muskulatur pa grund av dess hoga energiomséattning. Nervsystemet ar ocksa ofta drabbat.
Sjukdom missténks nar flera energikravande organ ar drabbade av sjukdom — utred med p-laktat,
muskelbiopsi, enzymmatning och genetisk utredning.

INFLAMMATORISKA MYOPATIER

Incidens pa 8-10 patienter per miljon invanare/ar

DERMATOMYOSIT

Dermatomyosit ar en kronisk inflammatorisk muskelsjukdom som
forekommer hos bade barn och vuxna. Orsaken ar okdnd, men det
anses att dermatomyosit dr en autoimmun reumatisk sjukdom.
Sjukdomen orsakar en gradvis forsamring av muskelstyrka och
funktion, framfor allt i Iar- och 6verarmsmuskler. Samtidigt ses
hudférandringar, likt bilderna till hoger visar. Behandlingen syftar till

att laka inflammationen och aterstalla muskelstyrkan och den bestar i
forsta hand av kortison och immunhammande ldkemedel.

INKLUSIONSKROPPSMYOSIT (I1BM)

Karakteristiskt utvecklas svaghet i quadricepsmuskeln och i fingerflexorer, i kombination med uttalade
svaljningssvarigheter. Diagnostiskt tas en muskelbiopsi. Behandlingen liknar den vid myastenia gravis —
kortison i nedtrappande dos, som senare ersatts med immunmodulerande behandling.

UTREDNING

Vid utredning av en misstankt muskelsjukdom &r det viktigt med:
e Anamnes - fran borjan!
Hereditet - nagon nara slakting med liknande besvar
Status - allman-, neuro- och muskelstatus
Muskelbiopsi
Undersokningar via neurofys
Blodprover - finns manga, men framforallt CK &r av storsta vikt

SUMMERING

PERIFER PARES

e Kanselstorning och distal muskelpaverkan talar for neuropati, bekréaftas med neurofys.

e Beakta ddaremot distala myopatier och arftliga polyneuropatier, dar vi ofta inte hittar kanselstérningar
samt motorneuronsjukdomar (som inte gar med kanselstorningar).

® Ptos, dubbelseende, bulbira symtom och tidsvariation - tank pa myasteni.

MUSKELSJUKODMAR

e Proximal svaghet typiskt for myopatier — svart att resa sig fran stolar ffa fran huksittande, ga i trappor
och lyfta 6ver axelhdjd
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® CK hogt betyder muskelskada (kan dven signalera hjartinfarkt)

KRAFTNEDSATTNING

e Tareda pa om kraftnedsattning/muskeluttréttbarhet ar genuin, dvs. ej pga smaérta, nedsatt
allmantillstand eller funktionell pares)?
Konstant eller episodisk?
Central eller perifer?
o Om central - sok lokalisation och orsak.
o  Om perifer - proximal eller distal, kanselstdrning (neuropati eller myopati)?

MUSKELSMARTA

® Muskelsmarta utan genuin kraftnedséattning och normalt CK beror sallan pa en muskelsjukdom!

e Anstrangningsutldst muskelsmarta kan (men mycket ovanligt) vara orsakad av metabol sjukdom.
Smadrtan ar da nastan alltid bara relaterad till anstrangning, ibland f6ljt av myoglobinuri (mérk urin).

e Smarta i muskler forekommer dock inte sa sallan vid inflammatoriska muskelsjukdomar och i 6kad
frekvens vid vissa andra myopatier.

HYDROCEFALUS OCH SHUNTAR

CEREBROSPINALVATSKA (CSV)

Lateral (b) Corebrospinal fluid is secreted into e,
Spinal ) ) ventricles oL whmnddm’:ﬁ«thcmhm e — = -
subarachnoid ~ Fourth  Third - 0roi the central nervous systom.
ventricle  ventricle ) ~ plexus 7 Chorold plexus

‘/ﬁ- ~

Aqueduct

of Sylvius Falariah

*=— Cortical subarachnoid space of Monro

Arachnoid

’ (o) m ehanld ploxus transports ions.
granulations

utrients from the biood o the
3 Y

of fourth ventricle

Cerebral Spinal cord

Jugular microvasculature
foramen

Central canal

Subarachnoid
space

Arachnoid
membrane

Dura mater

lolll vitamins,
nutrients

Cerebrospinal  |w;
fluid in L—.m]
third ventricle

Likvorcirkulationen rymmer ca 150ml, dar omkring 50% hittas spinalt. Trots detta produceras ca 500 ml likvor
per dygn — hég omsattning. 60-80% av likvorn bildas i plexus choroideus (belédget i samtliga fyra ventriklar),
genom att blod filtreras genom specialiserade ependymceller. Vatskan aterfors sedan till vendsa sinus via
arachnoidala granulationer.

Funktionen av vatskan ar att verka stotdampande, hormontransportdr inom CNS samt avtransport av aktiva
metaboliter.
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Hydrocefalus éar ett tillstand som kan orsakas av flera olika sjukdomar, och beroende pa alder skiljer dessa

patologier sig at. Hydrocefalus leder till likvorstas, ventrikelvidgning, férhojt intrakraniellt tryck, kompression av

hjarnparenkymet och hos olika patienter likartad symtomatologi. Behandlingen ar alltid kirurgisk - antingen

med shunt eller endoskopi.

| regel &r den bakomliggande patologin det som avgor patientens funktionniva, forutsatt att patientens

hydrocefalus ar vdlbehandlad.

OBS! Patienter kan leva ett normalt liv med fungerande shunt.

ETIOLOGI

Kongenitalt - ex. akveduktstenos eller annan missbildning kan ge symtom redan hos nyfédda

spadbarn. Hydrocefalus kan dven vara latent under manga ar, med balans mellan produktion och

resorption av likvor. Dessa barn behover inte uttrycka nagra symtom, utover ett aningen vidare

huvudomfang, men kommer att ha betydligt mindre reservkapacitet om nagot intraffar — symtom

kan uppkomma efter trauma, eller ibland helt utan uppenbar orsak.

Férvarvad - sekundér till tumérer, andra lokala expansiva processer eller blédningar. Aven

cystbildningar som paverkar foramen Monroi, 3:e ventrikeln, akvedukten eller bakre skallgropen kan

orsaka hydrocefalus.

OBS! Hydrocefalus delas dven upp i akut och kronisk.

KLASSIFIKATIONER

Orsaken till hydrocefalus kan vara manga och kategoriseras utefter deras patofysiologi:

Obstruktiv/icke-kommunicerande = synlig obstruktion i
ventrikelsystemet - kan bero pa:

o  Akveduktstenos

o Blédningi eller i anslutning till ventriklarna

o  Tumorobstruktion

o Foramen Monroi-cysta

o Myelomeningocele
Kommunicerande = utan synlig obstruktion - kan bero pa:

o Defekt absorption av CSF (defekta araknoidala

granulationer)

o Idiopatisk, sk normaltryckshydrocefalus

o  Sekundar, ex. efter blodning, meningit eller trauma
Overproduktion av CSF - mycket ovanlig orsak till
hydrocefalus. Kan ses vid plexuspapillom, vilket &r en tumor
som borjar producera mer CSV.

Eye

Papilledema

Sub Arachnoid
Space

Det &r dven av storsta vikt att definiera hur snabbt tillstdndet uppkommit, da detta paverkar handlaggningen

och hjarnans formaga att kompensera stigande intrakraniellt tryck. Akut hydrocefalus klassas som uppkomst

inom timmar/dagar, medan kronisk &r allt som pagatt under “mer &n nagra dagar”.
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OBSTRUERANDE AKVEDUKTSTENOS

Obstruerande akveduktstenos ar den vanligaste kongenitala orsaken till
hydrocefalus. S& mycket som 1 av 5000 nyfodda ar drabbade och symtomdebuten
brukar smyga sig pa under barnaren.

Orsakerna kan vara manga, men de vanligaste ar missbildning, intrauterin infektion
(CMV, roda hund, passjuka) eller intrauterin hjarnblodning. Likvor fargas in vitt pa
denna MR, dar den bla ringen i bilden markerar vart stenosen finns beldgen (det
graa).

TUMOROBSTRUKTION | AKVEDUKTEN

SUBARAKNOIDALBLODNING

Vid subarachnoidalblédning kan blod lacka in i
likvorsystemet (pa bilderna ses detta som vitt i
ventriklarna). Om detta koagulerar kan obstruktiv
hydrocefalus uppsta — dessa patienter blir snabbt
daliga och ar i akut behov av snabb likvordranering.
Vid blod i likvor férsamras dven aterupptaget via de
arachnoidala granulationerna — vytterligare en

potentiell forklaring.

BLODNING | BAKRE SKALLGROPEN

Intracerebral blédning i bakre skalgropen
kan orsaka obstruktion i likvorsystemet
genom att trycka till den fjarde
verntrikeln. Behandlas genom att témma
ut blédningen.

KOLLOIDCYSTA | FORAMEN MONROI

Vid uppkomst av kolloid cysta lokaliseras den
nastan alltid strax posteriort om foramen Monroi, i
den framre delen av tredje ventrikeln och utgar
fran ventrikelns tak. Pa grund av sin placering kan
den orsaka obstruktiv hydrocefalus och 6kat
intrakraniellt tryck. Patienter med dessa
kolloidcystor i tredje ventrikeln blir symtomatiska
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om tumoren snabbt forstoras och orsakar obstruktion av cerebrospinalvatskan (CSF) — ventrikulomegali och
Okat intrakraniellt tryck.

DIAGNOSTIK

KLINIK

Vid akut insjuknande i hydrocefalus kan vuxna patienter utveckla:
e Medvetandepaverkan i varierande omfattning
Huvudvark av olika slag - attacker, lagesrelaterat eller anstrangningsutlost)
Kognitiv paverkan
Illamaende, krakningar
Papillodem

Synnedsattning - farg-, visus, synfaltspaverkan, férstoring av blinda flacken

OBS! Vid mer kronisk hydrocefalus (utvecklar under langre tid), liknar symtomen den klassiska triaden vid NPH
(gangapraxi, inkontinens och demens).

RADIOLOGISKA FYND

Via DT och MR kan vi se ventrikelvidgning. Om bebisen
fortfarande har en 6ppetstaende fontanell fungerar det s
aven med ultraljud. Konsensus om vad som raknas som 5 ) & B N\

radiologisk vidgning saknas, men det finns ddremot nagra /A - B \
. . [ 3nd wentricke
kvantitativ metoder som anvands: , \

e Evansindex: FH/BPD > 0.3
o Tenderar dock att underskatta i ‘\ &(m ‘.‘
hydrocefalus hos barn som ofta kan ha :
storre vidgning av occipitalhornen \ F

e Bada temporalhornen > 2 mm och kvoten FH/ID >
0.5

Andra tecken att vara uppmarksam pa ar “uppblasta”

frontalhorn (Musse Pigg-ventriklarna) och/eller rundad tredje ventrikel (normalt slits
formad) — se ett extremfall pa bilden till héger. Aven periventrikuldrt dem kan uppst
vid uttalad hydrocefalus.

OBS! Det farliga med hydrocefalus ar att omkringliggande hjarnparenkym komprimeras.

BEHANDLING

Asymtomatisk - om det inte finns nagon tumor eller annan expansiv process
som krdver behandling, och patienten dr symtomfri, kravs ingen behandling.
Det kan vara en spontant avstannad hydrocefalus som funnits lange och som
avslojats av en slump. Eftersom en del av dessa patienter pa sikt utvecklar
symtom sa rekommenderas diskussion med neurolog eller neurokirurg for att
lagga upp eventuell uppfoéljning.

Symtomatisk/akut
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e Patienten laggs in for neurologisk évervakning och stallningstagande till ev. kirurgisk behandling.
Kontroll och vardering av den kliniska bilden samt vakenhetsgrad.

e Om medvetandesankning eller akut forsamring utfors ventrikulocisternostomi, inldggning av
ventrikeldranage eller shuntoperation.

Symtomatisk/kronisk - mottagningsbesok for helhetsbedémning av patienten. Vid oklarhet kring om
hydrocefalus foreligger kan intraventrikular tryckregistrering (v-drdn) évervagas, annars behandling via
endoskopisk ventrikulocisternostomi eller ventrikuloperitoneal shunt.

SHUNT

En shunt ar i sin enkelhet en silikonslang med pakopplad ventil, som leder likvor fran en plats till en annan dar
den kan resorberas. Vi leder antingen bort vatskan fran sidoventriklarna (ventricolo) eller lumbalt (lumbo) till
peritonealt (vanligast) eller atrialt. OBS! Lumbal shunt ar kontraindicerat vid obstruktiv hydrocefalus pga risk for
herniering.

Det finns olika typer av shuntar:

e Shuntventil - likvor tommer sig fran ventriklarna, om det
intraventrikuldra trycket éverstiger den niva ventilen ar installd pa.

Kan vara gravitationssberoende.
o Kan inte justeras om patientens behov férandras, vilket kan K’-‘n— s il O
leda till underdranering eller 6verdranering vilket kan
orsaka lagt intrakraniellt tryck och symtom som huvudvark
eller subduralhematom.

e Stallbara ventiler - kan stdllas om magnetiskt med
omstéllare transkutant. Aldre ventiler kan stillas om av
kraftiga magnetfalt, sdsom vid MR, och behéver darmed
kontrolleras efter en sadan undersdkning (nyare shuntar ar
MR-sakra).

o  Sarskilt bra i komplexa fall, for patienter

med normaltryckshydrocefalus samt hos
de vi forvantar oss kommer ha ett

varierande behov.

OPERATION

Implantatkirurgi ar alltid infektionskansligt — vanligt och besvarligt. For att
forebygga detta kravs det en OP-sal med laminart ventilationsflode, kort > L
operationstid, minimal hudkontakt samt att patienten far antibotiokaprofylax. R /(‘Et&g

Ingreppet utférs med en frontal
eller occipital approach — via
patientens icke-dominanta
hemisfar, vilket for de flesta
hégerhénta ar den hogra sidan, gar

vi in med ventilen. Pa
rontgenbilderna ses en pre- och en
post-operativ bild, med shunt

72



Siri Holtmann & Gustav Magnusson
Lakarprogrammet termin 9 HT24

beldgen i hoger sidoventrikel (dar vi vill ha den).

VENTRIKULO-CISTERNOSTOMI

Forstahandsvalet hos patienter med akveduktocklusion, samt dven for 6vrig
hydrocefalus orsakat av obstruktivitet. Ingreppet utférs dock enbart hos en
minoritet, da det kraver ratt anatomisk konfiguration — de flesta far en shunt.

En ventrikulo-cisternostomi (VCS) skapas med endoskopisk teknik via en
kirurgisk 6ppning, mellan den 3:e ventrikelns golv och den prepontina
cisternen (framfor hjarnstammen). Likvor kan da passera fran
ventrikelsystemet till det subaraknoidala spatiet. Metoden férutsatter bevarad

likvorresorption subaraknoidalt. Pa detta satt kan patienten slippa ha en shunt
for resten av livet.

PEDIATRISK HYDROCEFALUS

Vanligaste neurokirurgiska sjukdomen hos barn
Kan uppsta till foljd av manga olika grundsjukdomar

e Hydrocefalus ska ej sitta den biologiska gransen for hur langt barn kan na utvecklingsmassigt — oavsett
orsaken bakom

Vanligaste symtomen (%): e  Okat huvudomfang 81
e |Irritabilitet 27 e Buktande fontanell 71
e lllamaende/krakning 19 ® Forsenad utveckling 21
e Huvudvark 18 ® Solnedgangsblick 16
e letargi 18 ® Medvetandesankning 13
® Nya eller andrade kramper 7 e Papillodem 12
e Diplopi 6 ® Abducenspares 5
[ J

e Forsamrad skolprestation 6 Hemipares 4

Vanligaste fynden (%):

Trenden av huvudomfanget ar viktigt att folja och matfel maste végas in. Det ar framforallt intressant innan 1
ars alder.

SHUNTKOMPLIKATIONER

Frid och frojd? Think again - 80% far nagon form av komplikation inom 10 ar och 50% av shuntarna ar utbytta
redan efter 5 ar pa grund av mekaniska komplikationer, infektion eller 6ver-/undershunting. Nar shunten
kranglar kommer symtom uppkomma, vilka liknar de vid hydrocefalus. De skiljer sig dock en aning mellan
spadbarn och dldre, pa grund av en nagot annorlunda anatomi:

Hos barn & vuxna (ICP7): e Visusnedsattning pa grund av papillédem
e Huvudvark Hos spadbarn:
e lllamaende e Solnedgangsblick
e Krakningar e Vaxande huvudomfang
e Trotthet e Buktande fontanell
e Medvetandepaverkan e Apnéer
e Konfusion e Hyperreflexi
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e Vida skalp vener e Dalig aptit
| - &5
Solnedgangsblick (setting sun sign) ar ett oftalmologiskt tecken hos sma barn till foljd m ) "_ o
av uppatgdende blickpares. | detta tillstdnd ser 6gonen ut att vara nedatriktade, sklera 7 ﬁ
kan ses mellan det 6vre 6gonlocket och iris och en del av den nedre pupillen kan ”/, \Qf
tackas av det nedre 6gonlocket. S -

Vid shuntinfektion kan nedanstaende ses:
e Feber ® Meningit
e Rodnad eller pus langs slangen e Buksmarta

KAN DET VARA SHUNTEN?

Ja! Alla problem hos shuntbarare dr dock inte alltid shuntrelaterade, men det ar fortfarande viktigt att utesluta.
e Vid infektionstecken, uteslut alla andra infektionskallor.
e Efterhor med patienten och familjen - de har varit med forr (“precis sahar var det férra gangen...”)
Dynamiken i forsamringen varierar fran patient till patient men ar i regel densamma hos den enskilda
patienten — stereotypt individuellt aterkommande symtommanster vid shuntdysfunktioner.

MEKANISKA KOMPLIKATIONER

e Stoppislangen
® Avbrott - kan uppsta vid mindre trauman
e Migration - kan exempelvis migrera ner i scrotum hos sma pojkar
e Felplacering
INFEKTION

Det ror sig oftast om en peroperativ kontamination med hudflora (Staph Aureus eller KNS), men hematogen
smitta valdigt ovanligt. Vid bukbesvar bor vi dock agera snabbt, da bakterier i fria bukhalan (ex. efter en
perforation) far motorvéag till CNS. %5 infektioner diagnostiseras inom 1 manad postoperativt.
e Hogvirulent agens kan orsaka stormande meningit, hég feber, pus och rodnad
e Lagvirulent agens kan orsaka liknande symptom som vid shuntstopp, sarinfektion, meningit light —
oklar feber, huvudvark och en diffus kansla av att nagot ar fel.

Diagnos: LP eller punktion av shuntkammare. Kollar celler, laktat och odlas. Vid blodprov &r CRP ofta lagt —
utesluter inget. Observera att LP ar kontraindicerat vid obstruktiv hydrocefalus.

Atgard: Borttagande av shunt. Riktad antibiotika med CNS-penetrans. Ny shunt nar infektionen &r utlikt, efter
minst 10 dagar.

OBS! Ett strulande/infekterat sar associerat med ett neurokirurgiskt implantat ska alltid bedomas av en
neurokirurg.

OVERSHUNTING

Overshuntning &r vanligare dn undershuntning och leder till ett

sammanfallet ventrikelsystem — typiska besvar pa em/kvall; ofta s

huvudvark som lindras av séngliggande. ﬂ hd
® Hos spadbarn ses detta om benkanter bérjar synas -
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Atgird: Justering av stillbar ventil. Flddesbegransare (antisifon) kan anvandas OM héjning av ventilmotstandet
inte avhjalper 6vershunting.

OBS! Bollen i bilden ligger lite 16st i kanalen/shunten; nér vi star upp kommer den att félja gravitationen och
tappa till halet s3 att vatskan inte kan rinna ned och shuntas ut. Nar vi istallet ligger ned kommer bollen inte
pressas ned mot halet och darmed kommer vatska kunna smita ut, vilket gor att néar vi far ett overtryck nar vi
ligger ned kommer det att kunna hanteras.

UNDERSHUNTING

Undershuntning leder till en ofullstandig symtomlindring av det primara problemet. Typiskt med besvér pa
morgonen; ofta huvudvark som slapper efter att patienten stigit upp.
e Hos spadbarn ses detta om deras huvudomfang ar fér snabbt vaxande

Atgird: Justering av stillbar ventil.

HANDLAGGNING VID MISSTANKT SHUNTDYSFUNKTION

e Anamnes
o Liknar det tidigare shuntstrul?
o  Lyssna pa familj
e Radiologi
o DT om akutlage, annars MR
o Slatrontgen “shuntéversikt” (hela shunten ses) vid misstanke om dysfunktion
o Finns tidigare radiologi fran nar patienten matt bra — jamfor!
e Ogonkonsult
o Papillodem eller visuspaverkan till foljd av stegrat intrakraniellt tryck?
Uteslut alla andra rimliga orsaker
Ta kontakt med neurokirurgen

IDIOPATISK NORMALTRYCKSHYDROCEFALUS (iNPH)

NPH upptrader hos dldre och mer én 80 % finns i aldersspannet 70-80 ar. Sjukdomen ar mycket sallsynt hos
personer yngre an 65 ar, varfor andra diagnoser d@n iNPH bor 6vervagas i den dldersgruppen. Man drabbas
oftare @n kvinnor.

PATOFYSIOLOGI

Det finns flertalet olika teorier kring hur normaltryckshydrocefalus uppstar. Ingen forklarar allt, men alla
forklarar nagot:

1. Strukturell i ——

o Vidgning av ventrikelsystemet betingas av 3

forsamrad absorption av likvor

o Minskad elasticitet i parenkymet —

tryckgradient mellan ventrikelsystem och

periventrikdr vavnad — interstitiellt

o6dem och forsamrad metabol miljo

2. Cerebralt blodfléde
o Blodflodesandringar och férsamrad metabol miljo i ventrikuldra strukturer
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o Kan orsakas av smakarlssjuka (hypertoni, diabetes)
3. Minskad arteriell compliance

o  Minskad arteriell compliance ger 6kat CSF-flode i akvedukten, vilket i sin tur leder till stora
ICP-pulsationer och skador periventrikulart

4. Glymfatiskt system
o Minskad clearance av toxiska substanser (amyloid-beta, tau). Se bild.

Slutresultatet blir forsamrade férhallanden periventrikulart i den vita substans, vilket ger en paverkan pa
talamo-kortikala bansystem framst frontalt

SYMTOM

GANGSTORNING

Gangen ar vanligen langsam och bredbasig med kort steglangd och utatroterade fotter. Det kan nastan se ut
som att patientens fotter klistrar sig fast i marken — kallat magnetic gait. Rorelserna i hoft-, kna- och fotleder
ar sma och gangen darfor stel, hasande och ibland vaggande. Patienternas beskrivning varierar fran en klagan
over stelhet i benen (benen “klistrar” fast vid marken eller "det kdnns som att ga i vatten”) till svarigheter att
initiera gangen, trots att kraft och kdnsel ar intakt - gangapraxi.

POSTURAL DYSFUNKTION

Ofta far patienterna en postural dysfunktion med
bakatvikt (diff. mot Parkinsons) — behdver hjalp av
stolskanten for att stalla sig upp. Patienten kan dven |

dunsa ner nar hen satter sig. Gangen ar som sagt redan
|att avvikande — falltendens.

KOGNITIV DYSFUNKTION - SUBKORTIKAL FRONTAL

Till skillnad fran Alzheimers, som har deklarativa
minnessvarigheter (faktaminnet), sa forsvinner

narminnet. Personen far dven minskad mental och

finmotorisk snabbhet (langsamma mentalt) samt / \ ) /
exekutiva svarigheter (svart att planera/genomféra).

Detta resulterar i en passivitet och en hog

stresskanslighet — tank dig en toddler typ. Vakenhetssdankning, 6kat somnbehov, emotionell avflackning,
initiativloshet och apati ar ocksa vanligt forekommande.

BLASRUBBNING (OCH TARMRUBBNING)

Typiskt ar tecken pa central blasrubbning med ohdmmad blasa. Detta leder till tita urintrangningar,
”svarigheter att hinna” och urininkontinens. Ibland férekommer aven fekal inkontinens.

DIFFDIAGNOSER

Patienternas hoga alder och den langsamma symtomutvecklingen kan latt foranleda att besvaren vid iNPH
tolkas som “normalt aldrande”. | kombination med bristfallig kunskap om tillstandet inom lakarkdren gor detta
att manga patienter med iNPH inte blir utredda/behandlade, trots att behandlingsresultaten i dag ar mycket
goda. De viktigaste differentialdiagnoserna till iINPH ar:
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Parkinson sjukdom och atypisk parkinsonism
Cerebral smakarlssjukdom (Binswanger)
Lewy-body demens

Alzheimer

Polyneuropati

Myelopati - nervférandringar i ryggmargen

Etc. i all evighet... (suck)

| SAMSJUKLIGHET

Vid iNPH finns en betydande komorbiditet, framst vaskuldr sasom hypertoni och diabetes. Vanligt ar dven
samtidiga andra degenerativa sjukdomar, som Alzheimer, Mb Parkinson samt atypisk Parkinsonism.

| UTREDNING

Anamnes och status

Neuroradiologi (DT/MRT)

Motorisk och postural bedémning (fysio)
Videoupptagning - beddma steget med en GAlT-analys
Kognitiv testning (arbetsterapeut)

Blod- och likvorundersékning

CSF-tapptest inklusive tryckmatning

KLASSIFICERING

For att objektivt mata en forandring av kliniska symptom for personer med NPH anvands olika skattningsskalor.
Pa Akademiska sjukhuset anvands sedan 2016 "iNPH-skalan” (Hellstrom et al., 2012). iNPH-skalan graderar de
doman som svarar mot de kliniska symptomen vid NPH dvs. gang, balans, kognition och urininkontinens.
Doménerna laggs ihop och patienten far en totalpodng mellan 0-100. 0 podng star for att patienten dr mycket
begransad av sina symptom medan 100 podng innebar att patienten inte har nagra symptom som anses vara
patologiska. For att objektivt utvardera en eventuell férdndring i kliniska symptom jamfors totalpoangen mellan
respektive vardtillfalle.

MER RADIOLOGI

For att stalla diagnosen iNPH radiologiskt (helst MR) kravs:
e Vidgade sidoventriklar (Evans index > 0,3), och minst ett av
féljande:
o Vidatemporalhorn
Liten corpus callosum-vinkel (< 90°)

o
o Periventrikulara vitsubstansférandringar
o Evans/ Framhorns- index 0,33

Okat fléde i akvedukten (flow void tecken, tyder p3
hogt flode)

Evans index berdknas som det storsta avstandet mellan frontalhornen
genom den storsta transversella vidden av skallens insida (se snett
ovan). Den fria kommunikationen kan faststallas genom pavisande av
flow void tecken pa MR (se snett ovan).

Sparsamt framtridande faror Symmetrisk vidgning

over i av ventr

Mer kortfattat kan vi, vid en bild likt den rakt till hoger, beskriva som:
Ventrikulomegali med vidgade sidoventriklar (*), vidgade
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temporalhorn (—), vidgade fissura Sylvii (vit pil) och komprimerade fdror parasagittalt. Den ovala ringen
pavisar dven en oproportionerlig férstoring av det subarachnoidalrummet (sk DESH).

Vid bedomning av NPH radiologiskt nyttjar vi en skala kallad Radscale. Detta for att gradera Evans index,
komprimerade faror, fissura sylvi, fokalt vida faror, temporalhornen, corpus callosum-vinkel och
vitsubstansfordandringar. Patienten kan max fa 12 poang, och har hen under 6 poang klassas det inte som
radiologisk NPH. Over 8p talar starkt fér NPH.

LIKVOR

Lumbalpunktion med likvorundersokning utfors i syfte att mata det intrakraniella trycket samt ta prover for
analys:
e Cellrdkning
e Proteinstatus inkl isoelektrisk fokusering (gors inte alltid)
e Borrelia antikroppar
e Neuronskademarkérer (det viktigaste)
o Neurofilament kan vara stegrat vid NPH, men inte i ndrheten av andra neurodegenerativa
tillstand och smakarlssjuka.
Beta-amyloid lagt vid NPH (aminosyra nr 40) och Alzheimers (AD, nr 42)
Amyloid Kvot 42/40
m  Enlag kvot ar typisk vid AD, vilket aterspeglar den selektiva sdankningen av
beta-amyloid 42 i forhallande till 40 (mer fun fact an kunna)
© Tau - férhojt vid AD, men normalt vid NPH

Laga halter av amyloid, amyloid precursor protein, tau och fosforylerat tau i likvor ar typiskt for iINPH och skiljer
sig fran de férandringar vi ser vid AD, PD och en rad andra neurodegenerativa tillstand. Vid dessa tillstand utgor
likvormarkorer ett starkt bidrag till differentialdiagnostiken, exempelvis mot AD.

En del i den vidare
utredningen ar att via en lumbalpunktion och tryckméatning med stigror uppskatta det intrakraniella trycket.
Normalvardet vid lumbaltryckmatning brukar anges till 20 (-25) cm H,O. For att fa korrekta varden ar det viktigt
att patienten ligger plant, se till att noll pa mataren ar i nivda med nalen, vanta in stabilisering av trycknivan
(extra lange efter stress eller smérta) och undvika likvorlackage. Lumbalpunktion bor ej utféras vid uttalad
blédningsbendgenhet (endogent eller exogent via antikoagulantia), expansiv process eller annan obstruktion av
likvorvdgarna. Vid misstanke bor DT/MR féregas innan lumbalpunktion.

CSF-TAPPTEST

For att ga vidare i utredningen gor vi oftast ett tapptest:
e Dag 1 - patienten utfor ett gangtest pa 10 meter, dar vi tar tid samt raknar antalet steg.
e Dag 2 - patienten tappas pa 40-50ml likvor och genomfér aterigen samma tester.

Positivt utfall raknas vid 10% férbattring (se bild till = 10m gang, 21sek vs 14 sek; 33% forbattring
= 10m gang steg 29 vs 26; 10 % forbéttring

= Vandning 180 grader 12 vs 7 steg 42 % forbattring

hoger for exempel). Testet har 13g sensitivitet (svart
att bekréafta sjukdom) men hogre specificitet (kan
utesluta sjukdom).

CSF-INFUSIONSTEST

Ett CSF-infusionstest (Cerebrospinal Fluid Infusion Test) ar en diagnostisk procedur som anvands fér att
utvardera cerebrospinalvdtskans dynamik, sarskilt motstandet mot utfléde (outflow resistance) av likvor.
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Testet anvands ofta for att bedoma om en patient kan dra nytta av en shuntoperation vid tillstand som
idiopatisk normaltryckshydrocefalus (iNPH).

Hur gar testet till?

1. Lumbalpunktion - en nal placeras i patientens landrygg for att fa tillgang till cerebrospinalvatskan.

2. Infusion - en kontrollerad mangd vatska (vanligtvis saltlosning eller konstgjord CSF) infunderas
langsamt in i subaraknoidalrummet via nalen.

3. Overvakning av intrakraniellt tryck (ICP) - trycket i cerebrospinalvitskan mats kontinuerligt under och
efter infusionen.

4. Beridkning av motstand mot utflode - vi analyserar hur snabbt trycket stiger och atergar till normala
nivaer efter att infusionen avslutats. Detta ger en uppskattning av cerebrospinalvatskans
flodesegenskaper.

Hogt motstand indikerar att patienten kan ha nytta av en shuntoperation, da detta tyder pa ett hinder i
CSF-dranage systemet. Nackdelen med detta test ar att det ar tidskravande.

LANGTIDSTAPPNING

| ytterst ovanliga fall kan vi ga vidare med en langtidstappning, dar 500ml dréneras via lumbaldran under 3
dygn. Detta utfors av neurokirurgen och har ett hogt positivt prediktivt vdarde. Nackdelen ar att det har relativt
hog risk for komplikation.

TEAMKONFERENS

Beslut fattas om shuntoperation, pa grunden av klinisk och radiologisk bild med beaktande av prognostiskt
gynnsamma respektive ogynnsamma faktorer samt den risk sjalva ingreppet medfor.

BEHANDLING

Behandling av NPH utgdrs av neurokirurgisk operation med shunt, fran hjarnans ventriklar till bukhalan (tenta).
77% forbattras pa iNPH-skalan efter 3 manader (enligt foreldsarens egna material). Forsta utvarderingen av
behandlingen gors efter 3 manader, med NPH-skalan samt film. Vid tveksamhet om fungerande shunt utférs
DT-huvud med shuntéversikt och ev CSF-infusionstest.

IDIOPATISK INTRAKRANIELL HYPERTENSION - PSEUDOTUMOR CEREBRI

Tillstandet idiopatisk intrakraniell hypertension (lIH), dven kallat pseudotumor cerebri eller benign
intrakraniell hypertension, drabbar i storst utstrackning 6verviktiga kvinnor i 30 ars aldern.

DEFINITION

Definitionsmassigt innebar det ett forhojt intrakraniellt tryck pa
over 25 mmHg. Detta ar dock ingen utrymmeskravande process
och kan darmed inte s&gas vara en hydrocefalus — likvorn ar
normal. Det &r istdllet en uteslutningsdiagnos, som kréver att det
inte finns nagon annan orsak till forhojt intrakraniellt tryck.

Patienterna besvédras ofta av daglig huvudvark, vilken ofta beskrivs
som migranlik &ven om den séllan uppfyller typiska kriterier och

anfallslangd. Det ar inte ovanligt att patienterna far hjalp forst nar
de ocksa borjar fa synbesvar och undersoks av t ex en 6gonldkare som noterar papillédem. Vissa patienter har
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dock inte huvudvark samt nagra saknar papillédem och tydlig synpaverkan. Hos barn tenderar symtomen att

vara mer ospecifika.

OBS! Som sagt, unga overviktiga kvinnor med huvudvark — ha IIH i atanke. Har de samtidigt synpaverkan, tank
ABSOLUT pa IIH.

ASSOCIERADE TILLSTAND

Triggerfaktorer beskrivna vara associerade med lIH-liknande tillstdnd, och sekundart kan orsaka/bidra till hogt
ICP, — bor efterfragas ar:
e Maediciner
o Tetracykliner
o Retinoider
e Sjukdomar
o  Arteriell hypertension
o  Polycystiskt ovariesyndrom
e Graviditet

PATOGENES

Bakomliggande patofysiologisk orsak till uppkomsten av idiopatisk intrakraniell hypertension ar fortfarande
okand, darav namnet. Okad risk for att utveckla tillstdndet ses dock efter puberteten hos kvinnor med en stark
association till samtidig 6vervikt/obesitas. Som alltid finns det givetvis nagra teorier:

1. Okat tryck i det cerebrala vendsa systemet pa grund av stenos?

2. Okad CSF-produktion?

3. Reducerad CSF-absorption?

SYMTOM

Vanliga symtom som patienter med hogt intrakraniellt tryck upplever
beskrivs nedan:
e Daglig huvudvark
® Synstdrning
o Obskurationer - ser suddigt
o  Forsamrat visus
© Dubbelseende
®  Pulssynkron tinnitus
e Smarta i nacke - radikular smarta (utstralande smarta langs

nervens utbredningsomrade)

UTREDNING

MR-undersdkning med angio i venfas bor genomfdéras som led i utredningen, men vi ska vara medvetna om att
intrakraniell hypertension inte ar en radiologisk diagnos. Indirekta tecken till hogt intrakraniellt tryck kan dock
starka misstanke i tveksamma fall.

e Sinustrombos maste uteslutas

® Inga patognomona férandringar

e Empty sella kan férekomma

o Avsaknad av sellamembranet, vilket medfor en herniering av hjarnhinnorna ned i sella
turcica.
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Lumbalpunktion och tryckmatning ska alltid géras om diagnosen misstanks. Lumbala trycket paverkas av
lagesandring, sa det ar viktigt att avlasningen goras standardiserat (patienten i liggande position i avslappnat
ldge — d v s utrdtad kroppsposition av nacke och ben). Ar patienten mycket spind och stressad kan det dka det
intrakraniella trycket, likasa kan sedering eventuellt paverka resultatet av tryckmatning. For IIH bor trycket vara
over 25 mmHg samtidigt som celler + proteiner i likvorn dr normala.

BEHANDLING

e Viktnedgang
e Medikament
o Diamox (acetazolamid) 250 mg upp till 2000 mg per dag, vilket ar vatskedrivande
o  Furosemid
o Topiramat
e Kirurgiskt
o Stent av stenos i sinus
©  Shunt
o  Gastric by-pass

EPILEPSI
. - . .. . . - Infektioner Genetiska
Epilepsi ar vanligt forekommande i befolkningen (ndstan 1%), CNS-infektion / Encephalit  Aldersberoende /Idiopatiska
. . . . . Rasmussens encephalit Ep syndrom|(MAE/Doose, Dravet. )
dar framforallt barn och aldre &r drabbade (téank U-formad SR CA LT )
. . X . Kérimissbildningar ety o
kurva). Av dessa nar 70% bra behandlingsresultat. Epilepsi urU et : e
Nni . AV-missbildning gyreringsawvikelser efc.
definieras som upprepade oprovocerade anfall med minst 24h Moya-moya
i i e O i Ar 3 0, Hypoxisk ischemisk
intervall. Vid ett anfall I6per personen hog risk for aterfall (60%) D Posttrauma
— det ar i dessa lagen vi kan stélla diagnosen epilepsi. Metabol epileptisk Tumérer
encefalopati >

5 5 Gangliogliom, DNET
B6-brist, GLUT-1 brist Mitokondriepati efc

Epilepsi kan beskrivas mer som ett symtom an en egen sjukdom,
da det finns en uppsjoé med orsaker som kan utldsa det (se bild
till hoger).

FYSIOLOGI

Epilepsi innebar obalans mellan excitation och inhibition i hjarnans cortex, kallat disinhibition (for lite
inhibition). Normaltsatt har vi ett inhibitoriskt GABAergt kontrollsystem i cortex, men vid epilepsi reduceras
detta. Viktiga neurotransmittorer inkluderar:

® GABA - inhibitorisk effekt, minskar anfallsaktivitet

e Glutamat - excitatorisk effekt, 6kar anfallsaktivitet

ANFALLSKLASSIFIKATION

Ett epileptiskt anfall &r “en 6vergaende episod av Eocal Onset J [Genem"zedmm} [ Unknown Onset J

symtom och/eller fynd pa grund av abnormt excessiv
.Y . / y pag .o - Aware | 'Mpaired motor \ Motor
(6verdriven) eller synkron neuronal aktivitet i hjarnan”. { | J tonic don tolocoric
clonic epileptic spasms
Ett epileptiskt anfall kan dock starta pa olika stallen ( N::::,:::;:t \ o onie Non-Motor
. ° ° . s . . . i lonic-tonic-cloni behavior arrest
samt uttrycka sig pa manga olika satt, vilket bilden till atonic myoclonicatonic
hoger far symbolisera P opasms pe-a
. ineti .gs
v:\::»ecrlolnr: ‘ Non-Motor (absence)
tonic typical
Non-Motor Onset atypical
autonomic mvaflonlc o
behavior arrest \ evelidmyoclonia /
cognitive
emotional

sensory
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e Fokalt anfall- anfallet initieras i ett neuralt natverk som ar begransat till en hjarnhalva. Varje individ far
ett stereotypt anfallsmoénster — begreppet fokalt anfall ska foljas av en specificering av
anfallssymtomen. Under anfallet kan dessa individer vara allt fran fullt medvetna till helt omedvetna

e Generaliserade anfall- anfallet initieras nagonstans i hjarnans bilaterala natverk och leder till snabb
spridning av den epileptiska aktiviteten i bada hemisfarerna. Dessa anfall paverkar ALLTID
medvetandet.

Utover att vara fokala eller generaliserade kan anfallen dven delas in i motoriska eller icke-motoriska:
® Motorisk - patienten far en 6kad muskeltonus i nagon del av kroppen
e Icke-motorisk - uttryca sig pa annat vis (se bild)

OBS! Epilepsi bor forst klassificeras efter orsak, foljt av anfallsbeskrivning. Exempelvis strukturell epilepsi
orsakad av hjdrninfarkt med fokala anfall utan medvetandepdverkan och med kloniska ryckningar i héger arm.

GENERALISERAD START

Generaliserade anfall uppstar nagonstans i hjarnans bilaterala nitverk och sprids snabbt till bada hemisfarerna,
vilket leder till att hela eller stora delar av hjarnbarken engageras. De vanligaste generaliserade anfallsformerna
ar:

e Tonisk-kloniska anfall

® Absenser

e Mpyoklona anfall

TONISK-KLONISKA ANFALL

Anfallet inleds med férlust av medvetandet och en tonisk fas med stelhet i hela kroppen — stdende patienter
faller handlost. Den toniska fasen varar oftast 10-30 sekunder. Darefter 6vergar anfallet i en klonisk fas med
symmetriska ryckningar i hela kroppen. Ryckningarna avtar successivt i frekvens, men 6kar i amplitud och nar
anfallet upphort ar muskulaturen helt slapp. Vakenheten dterkommer successivt. Den kloniska fasen varar
vanligen 30-60 sekunder.

Den kloniska fasen f6ljs vanligen av en postiktal fas med uttalad trétthet och/eller konfusion, som kan vara
enstaka minuter eller upp till flera timmar. | samband med tonisk-kloniska anfall férekommer ibland laterala

tungbett och urin- eller faecesavgang. Muskelvark ar vanligt efter tonisk-kloniska anfall.

ABSENSER

Anfallet kdnnetecknas av plotslig medvetandestérning. Patienten avbryter pagaende aktivitet och ter sig
franvarande. Fall ar ovanligt. Smarre motoriska symtom ar vanligt, exempelvis ryckningar kring 6gonen eller
ofrivilliga rorelser, som typiskt 4r mindre framtradande an automatismer vid temporallobsanfall (se nedan).
Anfallet varar som regel 5-15 sekunder och slutar plotsligt utan postiktal konfusion. Patienten ar ofta
omedveten om anfallet.

Hos patienter med absensepilepsi kan denna typ av anfall vara mycket frekvent. Absensanfall ska inte forvaxlas
med anfall med fokal start med medvetandepaverkan (se nedan).
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MYOKLONA ANFALL

Dessa anfall karakteriseras av symmetriska eller asymmetriska, plotsliga och mycket kortvariga ryckningar,
oftast i armarna. Medvetandet uppfattas som regel opaverkat. Ibland féregas ett generaliserat toniskt-kloniskt
anfall av en serie myoklona anfall.

FOKAL START

Anfallet startar i en grupp neuron i ena hemisfaren. Beroende pa lokaliseringen av olika funktioner i hjérnan
forekommer manga olika anfallsyttringar, men anfallsménstret hos varje individ ar som regel stereotypt. Anfall
med fokal start kan sprida sig till den andra hemisfaren och kan da ge upphov till ett fokalt till bilateralt
tonisk-kloniskt anfall. Dessa anfall bendmns ocksa fokala anfall med sekundar generalisering och kan vara svara
att kliniskt skilja fran tonisk-kloniska anfall med generaliserad start.

Den aktuella klassifikationen anvander istallet begreppet anfall med fokal start och rekommenderar att man
beskriver subjektiva och iakttagbara anfallsyttringar inklusive eventuell medvetandepaverkan. Traditionellt
beskrivs ofta symtom vid fokala anfall utifran anfallsursprung, men man bor observera att det
anfallsgenererande natverket kan omfatta flera lober i hjarnan och att de mest framtradande anfallssymtomen
ibland ar ett uttryck for spridning inom detta natverk.

TEMPORALLOBSANFALL

Majoriteten av epileptiska anfall med fokal start uppstar i ena temporalloben, nara hippocampus. Fér dessa
anfall ar det vanligt med en inledningsfas (“"aura”) med stereotypa, men ofta svarbeskrivbara, upplevelser.
Exempel pa detta kan vara en kansla av att nagot stiger fran maggropen (”epigastric rising sensation”),
avvikande luktsensationer, en kdnsla av overklighet, drom eller déja vu eller emotionella symtom (framfor allt
angest eller radsla). Symtomen utvecklas gradvis. Autonoma symtom som forandrad hudton (blir blek),
hjartfrekvens eller andningsfrekvens ar vanliga.

Auran foljs som regel av en period med medvetandepaverkan, da patienten ter sig franvarande och svarar
faordigt, obegripligt eller inte alls pa tilltal. Det &r vanligt med automatismer, det vill sdga andamalslos
motorisk aktivitet, exempelvis upprepade smackningar, svaljningar, tuggningar, stereotypa handrorelser eller
upprepande av enstaka, meningsl6sa ord eller stavelser. Vissa patienter har sa kallade ambulatoriska
automatismer, det vill sdga vandrar omkring under anfallet.

Durationen av anfallet ar i allmanhet ett par minuter. Postiktal konfusion och huvudvark ar vanligt.

FRONTALLOBSANFALL

Frontalloberna ar det ndst vanligaste ursprunget for anfall med fokal start. Anfall med frontal start ar ofta
frekventa och kortvariga, med pl6tslig debut och snabb aterhdmtning. Hos manga patienter férekommer de
foretradesvis nattetid.

Anfall utldsta fran motorcortex orsakar ofta kloniska ryckningar eller tonisk hallning i armen och/eller benet pa
motsatt sida, ibland med successiv utbredning. Anfall utlésta fran supplementara motorcortex yttrar sig ofta
som en asymmetrisk tonisk hallning, som regel med bilaterala symtom och ofta med extension av armen pa
motsatt sida i forhallande till anfallsursprung. Medvetandet &r ofta bevarat.

Frontallobsanfall med medvetandepaverkan kan inbegripa vokalisering (ofrivilligt ljudande) och komplexa

motoriska automatismer. Sa kallade hyperkinetiska anfall inbegriper plétsliga och livliga rérelser i axial
muskulatur, t ex cyklande, gungande eller faktande rérelser. Sddana symtom kan leda till att anfallen misstolkas
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som tecken pa somnstérning eller som psykogena icke-epileptiska anfall, men pl6tslig start och kort duration
ar ofta en ledtrad till ratt diagnos.

TENTAFALL

Vittnet berdttar att anfallet bérjade med att patienten stannade upp, slutade prata, hade en frdnvarande blick,
smackade med ldpparna och tuggade med munnen, hon féll dérefter ihop med ryckningar i hela kroppen under
flera minuter. Hon var medvetslés, men pulsen var tydlig och jimn, ca 70 slag/minut. Efterdt, medan de
vdntade pd ambulansen, var hon trétt och forvirrad. Vilka typer av anfall har patienten haft?

Svar: Patienten har haft fokala anfall med medvetandepaverkan och ett bilateralt-toniskt kloniskt anfall.

UTREDNING

Den basala utredningen av epileptiska anfall syftar till att sa
langt mojligt besvara foljande fragor:
e Har patientens anfall varit av epileptisk natur?
Vilken typ av epileptiska anfall har patienten?
Vilken ar den sannolika orsaken till patientens
epileptiska anfall?
e Finns det en pataglig risk for anfallsrecidiv?

Detta forutsatter framfor allt en detaljerad anamnes och helst
dven vittnesbeskrivning. Kompletterande utredning med
bland annat EEG och neuroradiologiska undersékningar kan ge
visst stod for diagnosen epilepsi och bidra till prognosbedémningen, men patologiska utredningsfynd kan dock
aldrig utgéra ensam grund for en epilepsidiagnos. Normala utredningsfynd utesluter inte epilepsi!!!

ANAMNES

Anamnesen bor innefatta:

e Detaljerad anfallsbeskrivning inklusive vittnesbeskrivning

o Aura?

o  Automatismer?
Omstédndigheter kring anfallets intrdffande (ex. pagaende/tidigare stroke eller CNS-infektion)
Tankbara utlésande faktorer (alkohol, droger, lakemedel; vid epilepsi daven uttalad somnbrist,

[ ]
pagaende infektion, blinkande ljus eller uteblivna doser antiepileptika)
e Postiktala symtom - konfusion, trott, huvudvark?
e Samsjuklighet
e Tidigare misstankta epileptiska anfall (vilka kan ha forbisetts av patienten)
e Arftlighet

ALLMANSOMATISKT OCH NEUROLOGISKT STATUS

Undersokning och akut utredning efter ett epileptiskt anfall syftar till att utesluta akut behandlingskravande
orsak till anfallet, samt utesluta allvarliga differentialdiagnoser till epileptiska anfall, framfor allt kardiell
synkopé. Status bor omfatta:

e Hjartstatus

e Blodtryck, eventuellt ortostatiskt prov

e Beddmning av eventuell nackstelhet
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e Neurologiskt status
e Lokalstatus (framfor allt avseende tecken pa skalltrauma, tandskador och tungbett)

TANK DIFFERENTIALDIAGNOSTISKT

e Kardiell forklaring som arrytmi — utfér EKG

e Metabol storning — ta natrium, kalium och
glukos

e Konvulsiva synkopé - viktig skillnad ar att
kramperna vid synkope vanligen inte uppkommer
direkt vid medvetandeforlust, utan med en latens

pa 8-10 sekunder
e Psykogena icke-epileptiska anfall (PNES)

A simple approach to the commonest causes of trangent loss of conscious “*“--—J
of consciousness

OBS! Star patienten redan pa antiepileptika, ta da
serumkoncentrationer for att se om adekvat behandling
foreligger (tenta).

RETNINGSFENOMEN

Det differentialdiagnostiska panoramat ser annorlunda ut hos personer som scker 6ppenvard for upprepade
attackvisa symtom, som ofta &r mer diskreta och beskrivs t ex som korta uppstannande-attacker. Ofta foregas
de av 6vergaende fokala symtom, som kan vara motoriska, sensoriska eller psykiska. Rorelsestorningar,
somnstorningar, metabola stérningar (framfor allt hypo- men dven hyperglykemi) och transitoriska ischemiska
attacker (TIA) hor till differentialdiagnoserna. Hos dldre med tidigare stroke misstas fokala epileptiska anfall inte
sallan for TIA, trots att dessa sallan leder till medvetandepaverkan. Epileptiska anfall &r vanligen kortare an TIA
och har positiva symtom (retningsfenomen), medan TIA oftast ger fokala bortfallssymtom.

OBS! Vid langsamt progredierande expansiv process i hjarnan, ex. tumor eller kSDH, finns risk att patienten
utvecklar fokalt utlosta epileptiska anfall, vilka kan 6verga bilateralt toniskt-kloniskt anfall.

VIDARE UTREDNING

EEG

EEG &r viktigt vid utredning av epilepsi, da vi kan identifiera interiktal epileptiform

aktivitet:
e Spike-and-wave (6vre)

e Sharp wave (mellersta)
® Polyspike-wave (nedre)

7

En EEG undersokning har hog specificitet, men desto lagre sensitivitet. Forsta Vel
rutin-EEG pavisar positivt fynd i 50 % av fallen, men sensitiviteten okar till 80 % vid
upprepade registreringar och provokationer (somndeprivering, hyperventilation,
fotostimulering). Ej pavisning av epileptiform aktivitet vid forsta EEG utesluter alltsa

INTE epilepsidiagnos (tenta).

Bra begrepp att ha hort ar aven:
e Interiktal epileptiform aktivitet - oregelbudnet
upptradande epileptiform aktivitet mellan anfall, utan WWW
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symtom eller fynd vid observation av patient — det vi letar efter med EEG.
e Anfallsaktivitet - rytmisk aktivitet av epileptiforma eller

andra ej sa skarpa vagformer. Frekvensen oftast
1-3/sekund och dndras karakteristiskt under anfallet.

Utseendet ar inte alltid kontinuerligt, utan det kommer
och gar. Detta ses alltsa under pagaende anfall.

TOLKA EEG

Pa bilderna till hoger ses ett
normalt EEG (vanstra) samt ett

patologiskt (hogra). Pa
vanstersidan av EEG star

bokstaver och siffror, dar

bokstaverna motsvarar de olika
loberna och siffrorna de tva
hjarnhalvorna. Bra att kdnna till

ar att ojamna siffror sitter pa
vanster sida, medan jamna
siffror sitter pa hoger sida. | det patologiska ses ett fokalt anfall, med start pa vanster sida (jamna siffror).

MR

Utfors enligt epilepsiprotokoll for att upptacka/utesluta strukturella orsaker, sasom tumarer eller kortikal
dysplasi.

BEHANDLING

Mal for epilepsibehandling ar:
e Anfallsfrihet
e F3 biverkningar
e Gynnsam psykosocial och kognitiv utveckling

ANTIEPILEPTIKA

Det finns ett flertal olika ldkemedel med olika farmakodynamiska egenskaper. De allra flesta verkar genom
minskad excitation fran hamning av spanningskansliga natriumjonkanaler, hamning av olika typer av
kalciumjonkanaler, inverkan pa synapsvesikelproteinet SV2A eller reduktion den excitatoriska effekten av
glutamat i synapserna. Antiepileptika kan ocksa verka genom 6kad inhibition genom att 6ka den inhibitoriska
effekten fran GABA eller hyperpolarisation medierat genom aktivering av kaliumjonkanaler (tenta).

Val av behandling baseras pa patientfaktorer och lakemedlets egenskaper:
e Patientfaktorer - ex. alder, kon, graviditet, komorbiditet

e Likemedelsegenskaper - effekt, sdkerhet, tolerans och doseringsfrekvens

NYDEBUTERADE GENERALISERADE ANFALL

For vuxna och aldre rekommenderas:
1. Lamotrigin
2. Topiramat
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3. Valproat

EPILEPSISYNDROM (GENERALISERADE ANFALL)

Till epilepsisyndromen hor juvenil absens epilepsi samt juvenil myoklon epilepsi, vilka tenderar att debutera i
ung alder (10-20 ar). Vid epilepsisyndrom under barndomen &r valproat forstahandsbehandling, men dven
lamotrigin &r ett rimligt behandlingsalternativ.

OBS! Direkt olampligt vid absenser och myoklonier ar ldkemedel som fenytoin, karbamazepin och andra
Na*-kanalhdmmare — forvarrar tillstandet (tenta).

NYDEBUTERADE FOKALA ANFALL

For vuxna rekommenderas (i fallande ordning):
1. Karbamazepin

2. Levetiracetam P I I
3. Lamotrigin — Hi—u
| - |

For dldre rekommenderas:

1. Gabapentin

2. Lamotrigin

3. Karbamazepin

“For treatment of partial-onset seizure
1

*In development
STATUS EPILEPTICUS
i i 3 i 3 Tidpunkt falletint ) )
Status epilepticus (SE) &r ett tillstand med S Kan forantas upphora | JidpUnktmedriskfor
ldngvariga eller tatt dterkommande epileptiska spontant
anfall som kan medféra en risk fér
langtidseffekter. | bilden till hdger ses bra Toniekt_Klonickt SE = min 20 min
tidpunkter att kénna till, da epileptiska anfall bér ~ FSRBE Mo an 10 min =60 min
10—-15min Okant

upphora spontant. Gor de inte de inom Absense status
forvantad tid kallas tillstandet SE, vilket medfor
risker for langtidseffekter. Hit hor risk for:

® Hypoxi

e Hypotoni

® Hjarnédem

e Rabdomyolys
Desto langre tiden gar vid SE, desto svarare blir tillstandet att behandla. Detta beror pa receptor-trafficking,
vilket leder till en minskning av inhibitoriska GABA,-receptorer och en 6kning av excitatoriska glutaminerga

NMDA-receptorer och AMPA-receptorer i synapserna (tenta).

OBS! SE benamns olika baserat pa hur lange anfallet pagatt. Tidig SE (0-30 min), etablerad SE (30min - 2h) och
refraktar SE (2-24h).
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BEHANDLING UTANFOR SJUKHUS

Upptrad lugnt

Se till att patienten inte skadar sig sjalv
Stoppa inte ndgot i munnen

Stanna hos patienten tills anfallet gatt 6ver

vk wh e

Observera anfallet for att rapportera semiologin och ta tid

BEHANDLING PA SJUKHUS

Kontroll av andning, puls, blodtryck och temp

Ge syrgas pa mask

Ev. rensugning i mun + intubation

Tidig administration av bensodiazepiner (t.ex. lorazepam eller diazepam) — se om detta kan hava det

vk wn e

Uppfoljning med fosfenytoin, valproat eller levetiracetam (alla olika antiepileptika) — ladda patient
med hoga doser infor inldggning
6. IVA-vard vid utebliven anfallsfrihet — ta akut EEG

AR DET VERKLIGEN STATUS EPILEPTICUS?

| 6ver 50% av fallen som inkommer till akuten med misstankt SE ar orsaken ett akut symptomatiskt anfall.
Dessa kan vara orsakade av en uppsjo olika tillstand, exempelvis:
e Stroke
CNS-infektion
Intoxikation
Elektrolytrubbning
Tumor

Alkoholintox eller abstinens

AR ANFALLET VERKLIGEN OVER?

Vid SE kan det ibland vara svart att avgéra om anfallet verkligen slutat, da det kan ha 6vergatt till en fokal SE
(ex. att patienten endast har kvar diskreta ryckningar i foten) eller Todds pares. Vid osdkerhet bor du ladda
patienten med antiepileptika (ge hoga doser), lagga in patienten och monitorera med EEG for att kontrollera ev.
kvarvarande epileptiform aktivitet.

TODDS PARES

Todds pares (eller postiktal pares/paralys, “efter anfall”) ar en fokal svaghet i en del av eller hela kroppen efter
ett anfall. Denna svaghet drabbar vanligen extremiteterna och ar lokaliserad till antingen vanster eller hoger
sida av kroppen. Den avtar vanligtvis helt inom 48 timmar. Todds pares kan ocksa paverka tal, 6gonposition
(blick) eller syn — kan tdnkas vara en stroke, men vid precis genomganget anfall bor Todds pares misstankas.

Orsaken till Todds pares har ansetts vara att den drabbade hjarnbarken ar "utmattad” eller tyst pa grund av
O0kad hamning, men dessa antaganden stdds inte. Man har observerat att de funktionsnedsattningar som féljer
pa krampanfall liknar dem som foljer pa stroke, dar blodflodet till vissa delar av hjarnan under en period ar
begransat och dessa delar far syrebrist.

TERAPIRESISTENT EPILEPSI

En patient med védlbehandlad epilepsi [6per inte sarskilt manga risker, men det finns en viss andel som &r
terapiresistenta. Dessa loper likt ovan namnt 6kad risk for att drabbas av hjarnskador och mortalitet. Deras
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epilepsi kommer dven ha storre inverkan pa deras vardag dar korkort, dykning och simning ej ar aktuellt. Det
kan dven komma att paverka deras val av arbete.

KIRURGISK BEHANDLING

Indikation for kirurgisk utredning:
e Terapisvikt efter tva adekvata lakemedelsférsok.
® Misstanke om fokal epilepsi

Malsattningen med kirurgin &r att identifiera epileptogena zoner som kan reseceras utan neurologiska bortfall.

NERVUS VAGUS-STIMULATOR

Detta &r en palliativ behandling som reducerar anfallen till haften och har lag risk fér biverkningar. Den verkar
genom att skicka strommar till hjarnstammen, vilket férandrar produktionen av neurotransmittorer.

OVERGRIPANDE TENTAFALL

SVEN 78 AR

Sven &r 78 ar och har tidigare arbetat som byggnadssnickare. Han &r tidigare helt frisk férutom hypertoni,
hyperlipidemi och prostatahypertrofi. Han kommer till dig pa vardcentralen da han for 2 dagar sedan haft en
episod pa ett par minuter da han drack kaffe med sin partner och inte kunde tala. Episoden hade en distinkt
startpunkt och upphdrde ganska plotsligt. Han kande sig lite trott efterat och hade ingen riktig minnesbild av
vad som skett. Han beskriver att han haft ytterligare en liknande episod for cirka 3 veckor sedan. Vilka
diagnostiska alternativ 6vervager du i férsta hand? Vilka undersokningar vill du bestalla?

Du misstdnker att det rér sig om en TIA eller ett epilepsianfall i forsta hand. Tankbara undersékningar att
bestdilla dr neuroradiologi, duplex och EEG.

Magnetkameraundersokning visar ett litet meningiom som trycker pa den supplementéra motor arean. Sven
har fatt ytterligare en episod med forlust av talet sedan ni tréaffades senast. Du misstanker att det ror sig om
epileptiska anfall med forlust av talet, sa kallad “speech arrest” och tanker ga vidare med EEG-undersokning.

Du traffar Sven igen efter 9 manader nar du randar dig pa sjukhuset. Du har varit fordldraledig i 6 manader och
under tiden har Sven opererat bort meningeomet. Han har nu enligt journalen en kombinationsbehandling
med karbamazepin i depotberedning 200 mg 1+0+1 och tablett lamotrigin 100 mg 1+0+1. Vad vill du fraga
Sven om vid det har besdket som ett led i utvdrderingen av lakemedelsbehandlingen? Vilka
laboratorieprover vill du félja upp som ett led i behandlingsutvarderingen?

Du fragar Sven vilka likemedel och liknande produkter han anvénder. Hur det gdr att ta Idkemedlen? Har Sven
haft négra anfall sedan férra beséket? Upplever han négra biverkningar av sin medicinering? Ar Sven néjd med
behandlingen? Du bestdller plasmakoncentrationsbestéimning av karbamazepin och lamotrigin.

Sven beréttar att han tar karbamazepin samt lamotrigin och att han tycker det gar bra att komma ihag att ta
tabletterna. Han anvander en dosett hemma. Dessutom tar han en tablett som heter Hypermin som han kopt
pa natet, eftersom han kanner sig trott och yrslig. Du googlar lite snabbt och finner att Hypermin innehaller
extrakt av johannesort. Sven har haft 3 sma epilepsianfall senaste manaden.
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S-karbamazepin ar 17 umol/I (rek 20-40 umol/l) och S-lamotrigin dr 10 umol/I (rek 12-55 umol/I).

Du misstanker att en eller flera ldkemedelsinteraktioner kan leda bade till biverkningar (trétthet och yrsel)
och bristande effekt i Svens fall. Vilka justeringar vill du ddrmed féresla i Svens medicinering? Motivera dina
forslag!

Bdde lamotrigin och karbamazepin verkar hdimmande pd spdnningskdnsliga natriumjonkanaler (samma
verkningsmekanism), vilket kan ge ékad risk fér biverkningar. Karbamazepin inducerar metabolismen av
lamotrigin med Iégre plasmakoncentration som féljd. Johannesért inducerar metabolismen av karbamazepin,
vilket kan ge bade ldgre koncentration av modersubstansen och 6kad risk fér biverkningar mha 6kad niva av
aktiv metabolit. Du viljer att sdtta ut lamotrigin och medlet med Johannesértextrakt.

Sven lamnar undersékningsrummet, men far i vantrummet ett kontinuerligt anfall med ryckningar i hela
kroppen. Vilka atgéarder vidtar du? Vilket likemedel och vilken dos anvander du?

Du ordinerar Stesolid 10-20 mgq i.v. Du avskdrmar Sven frdn évriga patienter och flyttar pa saker som kan skada
honom. Du stoppar inte in saker i munnen och flyttar honom inte under pdgdende ryckningar.

Ryckningarna i hela kroppen forsvinner och det gar att flytta Sven till ett akutrum pa vardcentralen. Pa
akutrummet aterkommer det epileptiska anfallet och trots upprepad dos enligt ovan fortsatter anfallet med
ryckningar efter 15 minuter — transport till akuten. Vitalparametrar ar relativt stabila med syrgas-saturation pa
90%, men i ovrigt inget anmarkningsvart. Vilken behandling och dos viljer du som nasta steg (Sven vager 70
kg)?

Du ordinerar fosfenytoin 20 mg/kg iv, alternativt valproat 40 mg/kg iv alternativt levetiracetam 60
mg/kg iv.

LENA 21 AR

Lena &r en 21-arig kvinna som séker neurologmottagningen dar du arbetar som vikarierande underlédkare.
Kontaktorsak ar tilltagande ofrivilliga ryckningar i extremiteterna. Sedan 2-3 ar har Lena noterat ofrivilliga
ryckningar i bdda handerna som tilltagit med tiden. Hon vaknar ofta med ryckningar. Dessa varar nagra
sekunder. Under attackerna tappar hon saker ur handerna. Lena ar medveten om besvaren och har blivit allt
mera radd for attackerna som kan gora att hon tappar tallrikar och bestick. Vid ett par tillfallen har hon ocksa
“ramlat omkull” och varit “borta” en kort stund. Kant sig trétt och ”yr” senaste manaderna. Det snurrar ofta till
i huvudet nar hon reser sig upp. Vilka differentialdiagnoser évervager du? Motivera! Vad gor du for
undersdkningar och provtagning pa mottagningen? Hur vill du ga vidare med utredning (vilka
undersdkningar bestiller du)?

(1) Epileptiskt anfall bér utredas: Man bér utesluta metabol CNS-pdverkan som kan orsaka muskelryckningar,
sdsom uremisk eller hepatisk elektrolytrubbning, hypocalcemi, anemi, och postinfektiés encefalopati.
Depression, synkope, och funktionellt tillstGnd bér ocksG évervdgas. (2) Med tanke pd ryckningar, att hon
ramlat, och trétthet, bér jag komplettera anamnes, bedéma grundstémning, géra neurologisk undersékning
och ta blodprover (inkl. blodstatus, leverstatus, elektrolytstatus inkl calcium, leverstatus, TSH och T4). Ta
ortostatiskt blodtryck och auskultera hjdrta och lungor. Géra EKG. (3) Du bestdller datortomografi skalle (alt
MR) med fragestdllning epilepsiutredning, tumér? Vidare ett EEG med fragestdllning epileptiform aktivitet,
fokalitet?

EEG rapporten visade “bilaterala synkrona spike-and-wave
komplex av epileptiform karaktar (se bild). Datortomografi av
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huvudet utfoll normalt. Vilken typ av epilepsi har sannolikt Lena? Ange vad som karakteriserar denna typ av
epilepsi.

Du bedémer att Lena har en juvenil myoklon epilepsi. Vid denna typ av epilepsi debuterar anfallen mellan

10-20 drs dlder, oftast vid 15 ars dlder. Anfall férekommer i regel vid uppvaknandet pG morgonen.
Myoklonierna dr korta, symmetriska, och drabbar vanligen hénder och armar. Medvetandet pdverkas inte. Dock
férekommer generella anfall ocksa vid myoklon epilepsi. PG EEG ses patologiska férdndringar i form av
poly-spike and slow wave-komplex med generell utbredning.

Ange ett Iikemedel som kan vara lamplig behandling fér Lenas typ av epilepsi.
Redogor for dess fordelar respektive nackdelar.

Vad ska man tidnka pa vid en eventuell graviditet fér det likemedel du foreslar?
Ange dessutom ett likemedel som ar direkt olampligt for Lena och férklara varfér.

a0 oo

a. Patienter med juvenil myoklon epilepsi kan behandlas med Idkemedel sésom lamotrigin och valproat.

b. Valproat har bred effekt vid olika anfallsformer och tolereras vdl av flertalet patienter och anvdnds
som férstahandspreparat hos mdn med myoklon epilepsi. Dock finns risk fér leverskada, haravfall,
aptitékning, tremor och polycystiska ovarier hos kvinnor. Lamotrigin anvénds ddrfér mest hos kvinnor
dad det inte ger polycystiska ovarier och férre risker fér barnet hos den gravida kvinnan.

C. Risk for missbildningar dr 2-3 ggr stérre én normalt hos barn till médrar med epilepsi. Behandling med
antiepileptika kan pdverka fostret negativt. Valproat medfér klart hégre risk for missbildningar én
exempelvis karbamazepin eller lamotrigin.

d. Karbamazepin dr dock direkt oldmplig da den kan férvédrra anfallssituationen vid myoklon epilepsi.

Lena blev insatt pa lamotrigin i 6kande dos. Vid kontroll efter 3 manader hade hon varit anfallsfri men hon
kanner sig begransad i vardagen. Hon undrar 6ver vilka riskfaktorer som hon bor undvika for att slippa fa nya
anfall. Vilka vanligt férekommande anfallsutlosande faktorer tar du upp som svar pa Lenas fraga?

Vanliga anfallsutlésande faktorer dr bl a smnbrist och alkoholintag.

KORKORT OCH EPILEPSI

Vid forstagangskrampanfall rader kérférbud pa 6 manader, vilket kan forkortas om tydliga provocerande
faktorer kartlagts och eliminerats. Vid epilepsidiagnos (minst tva anfall) rader kérférbud i minst 1 ar for
personbil och 10 ar for yrkestrafik. Denna info ges skriftligt till patienten, journalférs och meddelas till
Transportstyrelsen.

OBS! Inte manga trafikolyckor som sker pa grund av epilepsi.

TENTAFALL

En 30-arig man kommer pa ett aterbesok for sin epilepsi. Sedan barndomen har han haft bade korta
franvaroattacker och glesa generaliserade tonisk-kloniska krampanfall. Sedan du bytte behandling till valproat
(Ergenyl R) for ett ar sedan rapporterar han att han ar anfallsfri. Du kidnner honom sedan lange och han ger ett
stabilt och vederhaftigt intryck. Han undrar om det nu skulle kunna vara aktuellt f6r honom att fa kora bil.
Vilken undersdkning ar lampligast for att kunna besvara fragan?
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Svar: EEG-undersokning

OBS! Detta fall har varit med aterupprepade ganger.

GRAVIDITET OCH EPILEPSI

Kvinnor med epilepsi som blir gravida ar en sedan tidigare valkand risksituation. Manga epilepsimediciner kan
ge fosterskador samtidigt som uppehall i medicineringen under graviditeten dramatiskt 6kar risken for
epilepsianfall, som i sin tur kan fa allvarliga konsekvenser bade for mamman och fostret (syrebrist).

PSYCHOGENIC NON-EPILEPTIC SEIZURE

Psykogena icke-epileptiska anfall (PNES) utgors av episoder av motoriska/sensoriska symtom eller andra
symtom som liknar och kan férvaxlas med epileptiska anfall, men som inte orsakas av kortikal epileptisk
anfallsaktivitet. | och med detta kommer dessa patienter inte att svara pa antiepileptisk medicin.

Viktigt ar dock att bekrafta patientens upplevda symtom och informera att detta ar ett valkant problem, sa

patienten inte tror att vi luras. Traumatiska livshandelser har visat sig kunna vara en bakomliggande orsak.
Beprévad behandling vid PNES finns och bestar av psykologkontakt samt ldkemedel mot angest/depression.

MULTIPEL SKLEROS

Multipel skleros dr en autoimmun demyeliniserande sjukdom som
karaktariseras av distinkta episoder av neurologiska bortfall,
fordelade over tid och som kan hanforas till forandringar i CNS vita
substans (dessa fordandringar uppstar pa olika platser).
Demyelinseringen sker ENBART i CNS, da myelinet skiljer sig mellan
perifera och centrala nerver. Hos de flesta av individerna med MS har
sjukdomen sin gdng med aterkommande, 6vergaende skov med olika
duration och neurologiska brister. Efter ett skov kommer den

neurologiska funktionen tillbaka gradvis. Frekvensen av skoven
tenderar att minska med tiden, men en konstant neurologisk forsamring drabbar de allra flesta.

Orsaken till MS &r oklar, men anses vara en kombination av arftliga och omgivningsrelaterade faktorer. En
specifik population, dar misstanke bor falla pa MS vid neurologiska symtom, ar 30 ariga kvinnor
(medelalderskvinnor enligt Gustav) som vl illustrerar riskkén (2-3x vanligare hos kvinnor &n man) samt
riskalder (20-40 ar).

Vid alla typer av neurologiska bortfall som kommit smygande &r det relevant att fraga om:
e Blads och tarmrubbningar
e Foregaende vaccinationer
e Tidigare neurologiska besvar
e Foregadende infektioner

ARFTLIGHET OCH MILJIOFAKTORER

MS &r starkt associerad med specifika genetiska faktorer sdsom
HLA-DRB1*15:01, vilket 6kar risken fér MS med 3—4 ganger. Andra
faktorer som rékning (viktigaste riskfaktorn) kan ytterligare 6ka
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risken markant nar de kombineras med genetiska riskfaktorer — 15 ggr 6kad risk... Incidensen av MS ar ocksa
hogre i vissa geografiska omraden, vilket indikerar miljéfaktorers betydelse.

TENTA: Bland annat seropositivitet for Epstein-Barr virus, genomgangen mononukleos, D-vitaminbrist och
fetma i tondren ar associerat med 6kad risk for att drabbas av multipel skleros.

PATOFYSIOLOGI OCH IMMUNOGENES

Multipel skleros har en komplex etiologi dar bade genetiska och
miljomaéssiga faktorer samspelar. Den autoimmuna komponenten

drivs av T-celler som aktiveras perifert och sedan migrerar till Inflammation
CNS. | CNS ateraktiveras T-cellerna genom antigenpresentation av
dendritiska celler och mikroglia, vilket initierar en inflammatorisk ﬂ
respons som drabbar bade vit och gra substans. Tre huvudsakliga -
patogena mekanismer &r involverade: m&mm)
1. T-celler och cytokiner - CD4+-T-celler utséndrar
proinflammatoriska cytokiner (ex. TNF-a, IFN-y och
IL-17) som stimulerar mikroglia och makrofager. +
Nervtradsskada
(axonal skada)

2. Axonal skada och demyelinisering - framst genom

frisattning av neurotoxiska molekyler (MMPs, ROS) och
CD8+-T-cellers cytotoxicitet.

3. Neurodegeneration - astrocyternas minskade produktion av neurotropa faktorer bidrar till

neurodegenerativa forandringar
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.
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PROGNOS

Att fa diagnosen ar i tid ar av vikt for att snart starta
behandling med effektiva bromsmediciner for att bromsa
inflammationen, minska skadorna pa myelin och axon samt
hindra klinisk funktionsnedsattning pa sikt. Bilden till héger
visar effekten av att borja behandla innan klinisk paverkan.
Vi ser betydligt mindre skov och skador till f6ljd av skoven.

Funktionsnedséttning

] 3 3 i 3 Obehandlad
OBS! MS orsakar bade skada pa myelinet och axonen, dar e ilad Tid

myelin kan aterbildas medan en nervcell inte kan aterbildas

vid irreversibel skada — risk for progressiv utveckling utan
. MR aktivitet
behandling.
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KLINISK UTREDNING

SYMTOM

De kliniska symtomen varierar beroende pa lesionernas placering i CNS. Vanliga symtom inkluderar:

e Optikusneurit - inflammation i synnerven som kan
ge synpaverkan. | bilderna ses ett papillodem till
hoger (som kan vara orsakad av en optikusneurit),
och ett normalfynd till vénster. Ovriga fynd i hdger
bild ar att papillen ar stoérre, mer utsuddad samt
med oklara granser. Papillen kan beskrivas “rosig”,
bade till farg och utseende. Enligt tentasvar gar det
dven att se mer “slingriga karl”.
e Pareser och spasticitet - forsvagning eller stelhet T e /:.;m it
i muskler. s sveenr |\
klonus .mwmg.méwi“
e Kanselstorningar - exempelvis Lhermittes R el
parestesi, som innebdr att patienten kdnner = ¢
stickningar i rygg eller extremiteter vid R:Z?LT%T:;:? /I\ —
nackbéjning (tenta) EILERIT D %msﬁ,‘?:wsﬁi?ﬂ”m ‘
Ataxi - koordinationssvarigheter. i |
MS-fatigue - utmattning relaterad till MS, dven 8l
kallad hjarntrotthet. vigangssling
e Bl3s-/tarm-/sexuella besvir @ @
e Kognitiva symtom - minnes- och koncentrationssvarigheter + kdnslighet for
stress
Neurogen smarta - nervrelaterad smarta N
Ogonmotorikstorning o o
o Internuklear oftalmoplegi (INO) ar en typ av storning i 6gonens
rorelser som ger bristande koordination mellan rorelser i hoger ~
respektive vinster 6ga — yttrar sig som dubbelseende. Uppstar @ O
detta i 20-40 ars alder ar det oftast patognomont fér MS.Skadan ar
beldgen i hjarnstammen i den sa kallade “medial longitudinal H v
fasciculus (MLF)”, mellan kranialnervskdrnorna for 6gonens
motorik.
o EnINO kan exempelvis uttrycka sig likt bilden visar, som nystagmus i det abducerade o6gat
medan det andra 6gat stannar i medellinjen.
ETT KLASSISKT SKOV

Patienten vaknar upp och kédnner att det ar nagot avvikande med ena benet, kdnns konstigt att ta pa det. llande

kdnsla som inte enbart hor till ett dermatom. Nagra dagar senare kanns det dnnu konstigare i benet, kanseln

har blivit patagligt forséamrad. Nagon vecka senare ar dock symtomen helt bort och patienten ar aterstalld.

Det vanliga ar att ett skov ldker inom en manad, men for att klassas som ett nytt MS-skov maste symtom

forelegat minst 24h.
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DIAGNOSTIK

Diagnostik kraver bekréftelse av inflammationens spridning i bade tid och rum. Detta kan uppnas via féljande
metoder (tenta):

1. Klinisk diagnostik med skov - patienten behdver ha upplevt minst ett skov (fatt det totalt tva ganger),
som varat i 6ver 24 timmar. For att nya symtom ska réknas som nytt skov behdver det ha gatt minst 30
dagar mellan de tva skoven. Karakteristiskt ar att symtomen byter plats mellan skoven. Ena gangen
drabbas synnerven, medan andra gangen kédnseln i ena benet.

2. MR - magnetkameraundersdkning av hjdarna och ryggmarg anvdnds for att detektera lesioner, sarskilt i
vit substans och nara sidoventriklarna samt pa ryggmargsniva.
o Dessa lesioner kan visa inflammation

(kontrastladdning), demyelinisering eller arr. Normal Mms
CSF

~
wv
-

i |

3. Lumbalpunktion - undersokning av likvor for att bekréfta
misstanke om inflammation samt utesluta andra sjukdomar. st -
Det vi letar efter ar; 14tt cellstegring samt intratekal
immunglobulinsyntes, genom oligoklonala band och férhdijt J
Other protein -

IgG-index (vanligt vid MS). Uppkommer da ett flertal B-celler

nds bonds

klonar sig x massor och producerar mangder med

Jl Other protein

,_/
o
- «

antikroppar. Da dessa B-celler ar lokaliserade i CNS ses fler
band i CSF i jamforelse med serum.
o Neuroborrelios, neurosarkoidos och virusmeningiter kan ocksa ge oligoklonala band och
férhojt 1gG- index.

OBS! 3-4% far idag fel diagnos! Vitsubstansforandringar ar vanligt férekommande, ffa i hdgre aldrarna. Om vi
inte hittar en typisk bild av MS vid MR, men likvorundersékningen pekar mot MS bor vi ifrdgasatta diagnosen. |
dessa fall kan det réra sig om en MS-imitator som: infektioner (neuroborrelios), akut disseminerad
encefalomyelit, paraneoplastiska syndrom, systeminflammatoiska sjukdomar med CNS engagemang (SLE,
vaskuliter) eller Lupus antikoagulans.

MR

Bilden till vanster och i mitten ar
tagna vid debuten, medan den till
hoger ar tagen 2 ar efter diagnosen.
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KARAKTERISTISKA FORANDRINGAR

T1-hypointense lesions

BBE breakdown & Global lesion load Reversible (edema and
inflammation demyelination)
Transient Non-specific Irreversible (“black holes”)

De tre MR-bilderna ovan ar viktade pa olika vis och kan saledes pavisa olika saker:
e Gd+ lesions - gadoliniumkontrast anvands for att pavisa aktiv inflammation och paverkan pa
blodhjarnbarridren. De vita sma prickarna ar gadolinium som lacker ut — tyder pa lackage av blodkarl,
sannolikt orsakat av inflammation.

e T2-hyperintense lesions - dessa bilder anvands for att uppskatta den totala mangder lesioner —
raknar antalet samt kollar hur utbredda de ar. Detta ar dock inte specifikt, da vi inte med sakerhet kan
veta att lesionerna kommer fran en MS.

o Om du tittar under rubriken om naturalférloppet kommer du se att T2-MR aktiviteten stiger
ju langre sjukdomen progredierar — lesionerna blir storre och fler.

e T1-hypointense lesions - kartlagger reversibla skador, som 6dem och de-myelinisering, men dven
permanent nervskada, i form av svarta hal.

De tva bilderna till hoger visar istallet klassiska
lokalisationer fér MS-lesioner, dar vi i den vanstra
ser lesioner periventrikulart (omkring
sidoventriklarna) och i den hégra uppatradierande
fran corpus callosum.

OBS! Lesion i MS-termer innebér ett omrade som
ar skadat eller arrbildat i CNS. “Vitsubstanslesion”
innebar saledes skada i vit hjarnvavnad.

OLIKA TYPER

Forloppet vid MS kan skilja sig en aning mellan olika Relapsing/remitting M 5

T Consensus defnition: 2

individer: “Ceory defined disease reopses withfollecovery or it sequeloe ond 2
residuol defict uponrecovery. Periods bebween disase relpses &

e Skovvist férlopande MS - 85 % av MS-patienter  guuuisbyolskel e pgesin
debuterar med denna forloppsform, dar skov

Primary progressive MS

Consensus definiton:

“Diseas progrssionfrom onset with ocasonalplotedus ond temporary
minor improvemens olowed”

(inflammatoriskt uttryck) omvaxlar med

DisuhilitY““

, Time Time
Secondary progressive M$ \
Consensus definition: |

il eopsing-remiingdseas cousefollowed by progession ith or
without occosionol relopss, minor remisions and ploteaus”

o

Disability

T 0T e
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remissioner. Initialt gar symtomen i god regress, men med tiden blir symtom mer och mer kvarstdende

— kumulativa effekten av manga genomgangna skov kan bli betydande, sa att sjukdomen sa

smaningom gar over i ett sekundar progressivt férlopp.

e Primarprogressiv MS - 10-15 % av patienterna insjuknar med langsam progress utan féregangna skov.

Dessa patienter ar i regel nagot aldre (> 35 ar) och primarprogressiv MS ar lika vanligt hos man som

hos kvinnor. Vanligaste kliniska bilden &r langsamt progredierande myelopati med parapares.

e Sekundar progressiv MS - langsam successiv forsamring sker efter tidigare skovvist forlopande

sjukdom. Hjarnans och ryggmargens formaga att kompensera for ytterligare skador dr uttémd och

sjukdomsmekanismen dr nu mer av degenerativ an inflammatorisk natur. Ser mycket

ryggmargsskador

TVA KOMPONENTER

MS ar en sjukdom med tva komponenter som byter ut varandra
mer och mer ju langre tiden gar. | ett forsta skede ar det
inflammationen som gor sig tillkdnna. En dynamisk fas/skov med
reversibla bortfall och som gar att behandla, men ju langre tiden
gar sa sker fler och fler permanenta bortfall — tilltagande
funktionsnedsattning och ar irreversibelt. | detta laget finns ej
behandling.

NATURALFORLOPP

Neurodegeneration
« Stationart bortfall av funktion
+ Tilltagande
funktionsnedséttning som ar
irreversibel — behandling saknas
Inflammation
» Dynamisk fas - “skov”
* Reversibelt bortfall
« Behandling méjlig

Tid —

Det ar viktigt att félja patienter med MS via MR arligen for att hitta
patienter i tid som ar pa snudden att 6verga till en progressiv
sjukdom, for att intensifiera behandlingen for att bevara
hjarnvolym och kapacitet.

Bilden till hoger illusterar férloppet for en obehandlad MS-patient.

BEHANDLINGSSTRATEGIER

Preklin Skowvis

Progressiv

Skov o handikapp = MRI Total T2 lesion area

MRI aktivitet Hjarnvolym

All behandling syftar till att bromsa inflammationen (alla & immunmodulerare), minska skadorna pa myelin

samt axon och forhindra funktionsnedsattning pa sikt, for att darigenom forbattra langtidsprognosen. Valet av

behandling &r baserat pa sjukdomens svarighetsgrad och kan innefatta féljande:

e Aldre injektionsbehandlingar
o Interferon-beta

p— o
7~ N e
e Monoklonala antikroppar & =
o  Rituximab - det mest anvdnda lakemedlet, e }\ \ K‘? 4 .
en anti-CD20-antikropp — reducering av Tetbmomids —§ iy ———
B-celler (tenta) = Oelec 1 o) (o) () 9 (080 ) () 8
o Natalizumab - en integrinhimmare som & o Ny - T
forhindrar T-celler att ta sig ut i CNS, tas till b . e

vid svarare fall.
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e Vid svara skov - tilldgg av kortison iv eller peroralt, i vissa fall genomférs aven plasmaferes (renar
plasman fran antikroppar)

Det luriga med MS behandlingar dr avvagningen mellan effekt pa MS inflammation och risk for biverkningar
(framforallt infektioner). Trots detta ar det bra att borja med hogeffektiv behandling (rituximab eller
natalizumab), for att pa sikt forsoka trappa ned.

OBS! Den stora vinsten av behandling har vi i borjan av sjukdomsforloppet, da processerna till en bérjan ar
adaptiva. Efter manga ar av sjukdom borjar processerna bli mer och mer inlart avimmunférsvaret, vilket idag
gor det omaijligt att komma at.

SYMTOMATISK BEHANDLING

MS som sjukdom kan orsaka en uppsjo av symtom, vilka inte hjalps avimmunmodulerande behandling. | dessa
lagen ar Iakemedel och fysioterapi bra alternativ:
e Neurogen smarta - amitriptylin och gabapentin
e Spasticitet - baklofen
e Trotthet - manga upplever hjarntrotthet, vilket ar ett symtom som ibland kan vara svartatkomligt (kan
testa med amfetamin). Det kan dven vara svart att differentiera fran en depression och i dessa lagen
kan fysioterapi ha god effekt, bade pa trotthet och depression.
e Neurogen blasrubbning - antikolinergika

PROGNOS OCH LANGTIDSUPPFOLINING

MS har ett varierande forlopp och sjukdomen kan vara skovvis eller progressiv. Prognosen paverkas starkt av
tidig och adekvat behandling samt av individuella faktorer som patientens svar pa mediciner och férekomsten
av specifika symtom. Ett vaxande forskningsomrade dr anvandningen av biomarkorer for att forutsaga
sjukdomens forlopp, vilket skulle maéjliggdra individanpassad behandling och uppféljning.

GUILLAIN-BARRE SYNDROM

Guillain-Barré ar en inflammatorisk NERVE CONDUCTION

__~ STUDIES

CULLAN BARRE 77
SYNDROYE . :

WEAKNESS

&
NEVROPATHY
-~

dessutom med C-fibrer, vilka inte &r myeliniserade B-CELLS

demyeliniserande polyneuropati med relativt
snabbt uppatstigande pareser, dar sa smaningom
dven andningsmuskulaturen paverkas.

Interoception formedlas via nervfibrer som ar

tunna och mindre myeliniserade, vilket forklarar

%
~ ¢
*

varfor smartsignalering inte ar lika paverkad som

excteroceptionen samt motoriken, vars axoner ar
mer kraftigt myeliniserade. Hetta férmedlas

over huvud taget.

Symtombild utgérs av tilltagande svaghet och domningar i benen samt en svar vark i ryggen och benen sedan
knappt en vecka tillbaka. Symtomen har kommit smygande men forvarrats under veckan (karakteriseras av
snabb utveckling). Svagheten har stigit uppat och patienten har sedan gardagen aven noterat svaghet i
armarna. Vid undersokning finner vi generellt svaga reflexer. Grov kraft ar nedsatt bade distalt och proximalt.
Nedsatt sensibilitet for vibration och berdring. Babinskis tecken ar negativt.
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OBS! Akut inflammatorisk demyeliniserande polyneuropati (AIDP) &r en del av Guillain-Barré syndrom (GBS),
dar kroppens immunsystem angriper myelinskidorna runt perifera nerver.

SAMBAND MELLAN MAGSJUKA OCH GUILLAIN BARRE?

En infektion, ofta en camplobaktenterit, kan hos genetiskt predisponerade personer ge upphov till en fordroéjd
(typ 4) 6verkanslighetsreaktion pga av sk “molecular mimicry” mellan antigen hos campylobakt bakterien och
perifert nervmyelin. En féregdende infektion (ex. magsjuka) férekommer hos ca 2/3 av patienter med
Guillain-Barré.

VAD VISAR LUMBALPUNKTIONEN?

Lumbalpunktionen visar proteinstegring Leukocyter 28 Normalt <5.0x 10%/L
. = PR Albumin kvot 18.3 Normalt <6.8
(albumin) och normalt/Itt forhojt LPK, 12G index T Normalt <07

vilket tyder pa en inflammation in vid
nervrotterna med skada pa
blod-nervbarriaren.

VARDERA NEUROFRAFISVARET

H H 3 Nerv Latens Hastighet | Amplitud | Amplitud
53

ledningshastigheter vid Guillain-Barré som . dcay handied mot 46 G0y 33 (50)
tecken till demyelinisering, medan man ser  sver armbige mot 37 70% Partiellt konduktionsblock
ldaga amplituder vid en axonal neuropati, ex  F-vagslatens 40 (28)

sensoriskt 0

Ulnaris sin handled mot 56(3.0) 34(50) 6.8

diabetesneuropati. EMG visar séllan mer
an ett neurogent bortfall i forhallande till

. . . over armbage mot 4.6 68% Partiellt konduktionsblock
patientens kraftnedséattning. .
F-vagslatens 37 (28)
Denervationsaktivitet kan ses dven om sensoriskt 0 svar
axonen blir skadade, vilket man ibland seri  Peroneus dx 0 svar
senare och mer kroniska skeenden av Peronens sin 26 | 2Eey) | )

. Suralis dx och sin sens 0
sjukdomen.

VILKA BEHANDLINGAR FINNS ATT TILLGA?

Vi behandlar som regel alla patienter med Guillain-Barré for att de skall tillfriskna snabbare. Plasmaferes och iv
immunglobulinbehandling har samma effekt pa sjukdomsférloppet, men immunglobulin ar oftast lattare att
administrera.

VILKA KOMPLIKATIONER KAN TILLSTOTA?

De tre viktigaste komplikationerna dr ventrombos med risk fér embolier, autonom stérning med blodtrycksfall
och hjartarytmier samt andningssvikt.

Nedsatt andningsformaga bor foranleda akut bedémning for IVA-vard, dar urinkateter satts och hjart- och
blodtrycksobservation pabdérijas. Ingen ytterligare behandling satts in da patienter med Guillain-Barré med
autonom paverkan ar kédnsliga for medicinering. Symtomen &r ofta 6vergaende i samband med klinisk
forbattring. Takykardi och blaspaverkan ar relativt vanligt och beror pa en autonom nervpaverkan.
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MYELIT

Myelit &r en inflammation i ryggmargen som kan orsaka skada pa bade myelin och sjélva nervcellerna, vilket
kan paverka bade sensoriska och motoriska nerver. Tillstandet kan utlésas av infektioner, autoimmuna
sjukdomar eller vara en del av andra sjukdomar, sdsom multipel skleros (MS). Typiska symptom vid myelit &r:

® Muskelsvaghet

e Smarta

e Sensoriska storningar

e (Urin- och tarmproblem)

Symptomen beror pa vilken del av ryggmargen som &r inflammerad. Aterhdmtningen varierar och
behandlingen inkluderar ofta steroider for att minska inflammation. Ibland dven immunmodulerande terapi for
att fa kontroll 6ver sjukdomen.

SKILLNAD MYELIT OCH AIDP

Den stora skillnaden ar att AIDP drabbar de perifera nerverna utanfoér det centrala nervsystemet, medan myelit
paverkar ryggmargen, som ar en del av centrala nervsystemet. Darfor skiljer sig symptomen, dar AIDP typiskt
leder till progressiv svaghet och reflexbortfall i armar och ben, medan myelit kan leda till symtom fran
ryggmargens niva och nedat, med paverkan pa bade motoriska och sensoriska funktioner, och ibland urin/tarm.

TENTAFRAGA

Ge exempel pa’tva stycken undersékningsmoment i rutinnervsstatus som principiellt kan differentiera mellan
diagnoserna akut inflammatorisk demyeliniserande polyneuropati och myelit, men ocksa pa vilket sdtt fynden i
status skiljer diagnoserna dt.

Utifran fynden i rutinnervsstatus konstaterar du att det tycks finnas en stérning av neurologisk funktion pa
central nivd med tanke pa reflexstegring och att lokalisationen mest sannolikt &r pa ryggmargsniva med tanke
pa sensorisk paverkan pa balniva. Du tanker att man aven skulle kunna férvanta sig utlésbart Babinskis tecken
med denna skadeniva men du erinrar dig att du hérde pa din neurologplacering under grundutbildningen att
detta inte alltid &r fallet men kan ses senare i forloppet.

POLYNEUROPATI

Neuropati ar ett sjukdomstillstand i kroppens nerver, vilket kan drabba bade ytliga kdnselnerver (sensoriska)
och nerver som har till uppgift att styra muskler (motoriska). Begreppet polyneuropati innebar att det ar flera
av kroppens nerver som ar paverkade.

Polyneuropati ar ett vanligt tillstand som 6éver 50% av populationen 6ver 80 ar lider av. Dessa patienter kan
uppleva ett flertal diffusa symtom och det ar var uppgift som masterdetektiver att lokalisera skadeplatsen.

BRA BEGREPP ATT KUNNA SKILJA PA

Refererad smarta eller "referred pain” tros bero pa att smartfibrer fran inre organ kontaktar nervceller i
ryggmargen, som ocksa far nociceptivt inflode fran huden eller rérelseapparaten. Eftersom man oftare har ont i
huden/rorelseapparaten kommer hjarnan tolka smértan som att den kommer dérifran.
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Projicerad smérta/neuropatisk smérta beror pa en pervskada, dar sméartupplevelsen projiceras till den
skadade strukturens innervationsomrade. Det ar saledes viktigt att konceptuellt skilja pa refererad och
projicerad smarta. Exempelvis kommer en tumor i plexus brachialis kunna ge smaérta fran armen, da hjarnan
tolkar att smartan “mer troligt” kommer fran armen dn den nervskada tuméren fororsakar i plexat.

ETIOLOGI

VANLIGA ORSAKER TILL NEUROPATI

e Diabetes mellitus - klart vanligaste (40%) o Mekaniska skador

Hog alkoholkonsumtion o Kobalaminbrist

Autoimmuna sjukdomar - ex. Guillain e Idiopatisk - nast vanligast (30%)

Barrés syndrom (inflammatorisk

polyneuropati)

AXONAL SKADA DEMYELINISERING

Diabetes 40% Arftlig
Alkohol-relaterad 8% Immunmedierad
Lakemedelsrelaterad 7% Paraneoplastisktsyndrom
Arftlig (CMT) 5% Systemsjukdom
Vitamin Ba2 brist 4%
Paraproteinemi 4%
Kronisk idiopatisk axonal neuropati (CIAP) 32%

POLYNEUROPATIER VI BOR KANNA TILL

DIABETESNEUROPATI

10-20% av patienterna har redan neuropati vid diabetesdiagnos. En smartsam sensorisk polyneuropati ar den
vanligaste bilden, som vanligaste uttrycks symmetriskt och distalt till en borjan. Detta ar den viktigaste orsaken
till minskad livskvalitet vid diabetes och den neuropatiska smartan ar relaterad till 6kad angest, depression,
sémnstorningar och paverkan pa fysisk och psykisk funktion.

OBS! Diabetesneuropati 6kar risken for diabetessar.

TOXISKA NEUROPATIER

Alkohol ar den klart vanligaste orsaken, men andra potentiella faktorer ar:

® Losningsmedel e (Cytostatika

® Arsenik e Statiner

e Bly ® |Immunosuppressiva
e  Kvicksilver e Antibiotika

NUTRITIONSBRIST NEUROPATI

Alla B-vitaminbrister kan orsaka neuropati, dar B12-brist ar den vanligaste. Aktuellt nu fortiden ar att
omfattande inhalationsbruk av lustgas kan ge neuropati, vilket ocksa har sin grund i reducerade B12-nivaer i
kroppen.
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ARFTLIGA NEUROPATIER

Diagnosen Charcot-Marie-Tooths sjukdom (CMT) misstanks vid fortskridande
muskelfértvining och svaghet i fotter/underben och hiander/underarmar, speciellt
om sjukdomen finns i flera generationer i samma familj. Ofta finns samtidigt
felstallningar av fotterna.

FINTRADSNEUROPATI

Drabbar de allra minsta fibrerna (A-delta samt C) och orsakas av samma
orsaker som allt andra typer (dvs. diabetes, arftlig, toxisk eller
inflammation). Pa grund av att fibrerna ar sa tunna syns inte denna typ av
neuropati pa neurografi.

OBS! Fintradsneuropati heter pa engelska small fiber neuropathy (SFN).

DEMYELINISERANDE POLYNEUROPATI

Lds mer under Guillain-Barré syndrom

SYMTOM

Symtomen kan likt ovan ndmnt vara flera och diffusa, men i regel kan Q

de kategoriseras i tre grupper: = ﬁ §
® Sensoriska - kinselnedsattning, parestesier, smarta,

\ |

hyperestesi (6verkanslighet — obehag) och balansproblem / {\\“& % \
Motoriska - svaghet, atrofi och muskelkramper ( :‘

Autonoma - nedsatt svettning, ortostatisk hypotension, ‘
blds-/tarmbesvar och impotens

En typisk bild av en patient med polyneuropati ar en med symtom _
. R . . . B Polyneuropathy Mononeuropathies

symmetriskt fran bade hander och fotter. Det vanliga ar att symtomen

borjar distalt, da langre nerver ar kansligare dar. En patient med mononeuropati uttrycker istallet symtom fran

ndgon enstaka kroppsdel, unilateralt. Annu en annan patientgrupp ar de med myopati, dir vanligtvis de

proximala (stora) muskelgrupperna drabbas forst.

OBS! Tank pa att skador dven kan uppsta centralt. Viktigt att kunna diffa mellan central och perifer skada.

NEUROSTATUS (VID POLYNEUROPATI)

Nedsatt sensorik - vibrationssinnet férsvinner oftast forst, da dessa kanselkroppar ar “kénsligast”
Nedsatt balans - positivt Rombergs

Nedsatt motorik - atrofi och muskelsvaghet distalt

Nedsatta reflexer - de distala forsvinner forst

Autonomt - ortostatism och nedsatt svettfunktion (kan ses som torr hud)
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KLASSIFICERING AV NERVFIBRER

Nervfibrer kan bade klassificeras efter bokstaver och
siffror (se bild), dar bokstaver ar det som framst anvands
inom kliniken.

e A-alfa - de nervfibrer med snabbast
ledningshastighet i kroppen. De ar tjockt
myeliniserade och I6per till muskler samt fran
muskelreceptorer (muskelspole och
golgi-senorgan)

® A-beta - aningen langsammare och tunnare an
alfa. Léper fran tryck-, berérings- och
vibrationsreceptorer i huden (exteroception).

Siri Holtmann & Gustav Magnusson
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Tabell 2.1
Fibertyp  Alternativ Diameter Hastighet Exempel
indelning (pum) (m/s)
A-fibrer
Ao la, Ib 12-20 70-100 Nervfibrer till muskler, fibrer
fran muskelreceptorer
AR Il 5-12 30-70 Fibrer fran tryck-, berorings-
och vibrationsreceptorer
i huden
Ay 3-6 15-30 Efferens till muskelspolen
Ad I 2-5 12-30 Smirtfibrer, koldfibrer
B-fibrer 3 3-15 Preganglioniira autonoma
fibrer
C-fibrer v 03-1,3 0,5-2 Postganglionira autonoma

fibrer, smirtfibrer, virme-
fibrer, fibrer frin ergo-
receptorer

e A-gamma - dnnu lite langsammare och tunnare, och skoter efferens till muskelspolen (sa att denne

foljer muskelns kontraktion/relaxation.

e A-delta - de langsammaste och tunnaste myeliniserade av de fyra A-fibrerna. Leder afferent

information om smarta och koéld.

e B-fibrer - mindre myeliniserade dn A-fibrerna, och darmed dven langsammare. Dessa neuron hittas

pregangliondrt i det autonoma nervsystemet

e C-fibrer - omyeliniserad och klart langsammast ledningshastighet av alla nervfibrer. Dessa hittas i
postgangliondra autonoma nervsystemet, smartfibrer och varmefibrer.

| KLINIK

Grova fibrer, sdsom A-alfa och A-beta, ar “latta” att underséka och diagnostisera, till skillnad fran de mer tunna

fibrerna.

OLIKA NERVSKADOR

Demyelinisering - axonet ar intakt, men myelinet &r skadat. Det kan

antingen vara ihoptryck eller borta pa grund av patologiskt tillstand. Vid

komplett demyelinisering upplever patienten det som att “ga pa kuddar”.

Signaler skickas, men det gar inte lika snabbt.

Axonal skada - axonerna angrips antingen mekaniskt (kdnsliga for allt som

ar toxiskt) eller av en sjukdom (vanligen metabol). | dessa lagen d6r axonet

vanligen distalt forst, varpa skada med tiden vandrar mer proximalt. Denna

typ av skada kallas ibland “dying back”.

Demyelinisering

Denervation - komplett avskadrning av en nerv. Axonet kommer efter detta forséka vaxa ut igen och leta kontakt

med andra axon.

OBS! For att skilja mellan axonal skada och demyelinisering anvander vi oss av klinisk neurofysiologi.
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DIAGNOSTIK

De klart storsta grupperna av polyneuropatipatienter ar de med diabetesneuropati och kronisk idiopatisk
axonal polyneuropati (CIAP). For dessa patienter kan bade standard diagnostik och symtomlindring ske via
primarvarden. Till standardutredning hér provtagning, vilket inkluderar en uppsjo prover:

e Blodstatus e B12, folat, metylmalonat (MMA)
® Na, K, Ca, Krea e SR

® Leverstatus e M-komponent - ta proteinprofil
o Glukos, HbA1C e ANA

e TSH, T4

En atypisk bild (réda flaggor) vi bor lyssna extra noga efter ar:
e  Akut/subakut insjuknande

Motordominant

Dysautonomi

Systemsjukdom i botten

Ung person

Vid osakerhet skickas remiss till klinisk neurofysiologi for vidare utredning, tillsammans med en remiss till
neurologen. Val pa neurologen ar det viktigt att komplettera med likvorprover :

e Celler e |gG-index
e Albumin e Oligoklonala band
e Borreliaantikroppar e  Proteinprofil

OBS! Pleocytos (manga celler) och stegrat albumin talar for inflammation.

KLINISK NEUROFYSIOLOGI

Det finns flera metoder som anvdnds inom klinisk neurofysiologi, men nar det giller neuropatier anvands
primart elektromyografi (EMG), nervledningshastighetsbestamning (NHB) samt kanseltrosklar.

ELEKTROMYOGRAFI (EMG)

EMG utfors vid misstanke om skador/sjukdomar i perifera nerver eller muskler, och den pro—— )
tydligaste indikationen ar muskelsvaghet. EMG kan i dessa lagen hjalpa till att oot

differentiera om problematiken sitter i PNS eller CNS.
Det anatomiska underlaget fér denna metod ar att muskler bestar av motoriska enheter T
(se bild), dar en motorisk enhet utgors av ett motorneuron och dess tillhérande \
muskelfibrer. | muskler som kraver finmotorik, sasom i handen, dr de motoriska p

enheterna sma — varje motorneuron innerverar endast ett fa muskelfibrer, och i mer s
posturala muskler, sdsom ryggmuskler, ar de motoriska enheterna mycket storre.

Vid aktivering av en motorisk enhet kan en MUP (motor units potential) uppmatas, och beroende pa utslagets
utseende kan olika diagnoser stallas:
e Stora MUP — neuropati. Vissa nerver fungerar
samre, vilket tvingar friska nerver att innervera fler
muskelfibrer dn normalt. Detta kallas for
reinnervation, da de motoriska enheterna vaxer.

Normal Neuropati Myopati
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Signalen blir dven av denna anledning stérre i respektive nerv, pa grund av att denna behoéver

“forsorja” fler muskelfibrer (bredare och hogre pa EMG-bilden).

® Sma MUP — myopati. Muskeln bestar av farre muskelfibrer, vilket leder till att varje nerv i snitt

innerverar farre muskelfibrer an normalt. Detta leder féljaktligen till att signalen i neuronen blir lagre.

e Bortfall av MUP — denervation

Vid undersdkningen registreras EMG-signaler i féljande ordning:

1. Registrering i avslappnad muskel
o  Finns spontan aktivitet? Detta tyder isafall pa
nervskada
2. Registrering vid latt kontraktion
o Hur férandras MUP nér fler och fler motoriska
enheter kopplas pa?
3. Registrering vid maximal kontraktion
o Interferensmonstret studeras

NERVLEDNINGSHASTIGHETSBESTAMNING

MUP Interferens-monster

Normalt  ——\— —‘_J\ ﬂ"— \k WW

b
\‘ |
e e L

i
_Jsoowv —

5ms 1s

Denna undersokning utférs pa samma indikation som EMG, om det radder misstanke om skada/sjukdom i

perifer nerv. Till skillnad fran EMG undersoks i detta test endast nerverna och INTE musklerna (dven fast de kan

anvandas som registreringspunkt). Vad kan upptiackas med NHB?

e Langsammare nervledningshastighet tyder pa demyelinisering/minskad axondiameter.

e Lagre registrerad amplitud av en signal tyder pa axonal skada.

NHB-SIGNALEN

For att detektera nervledningshastigheten och signalens amplitud

distal
latens

stimuleras en perifer nerv elektriskt, och beroende p& om man &r ute ;/ = A oL
efter den sensoriska eller motoriska nervledningshastigheten gors ‘3 J > .
detta pa lite olika stt: Stim2§; ( VRN
e Motorisk neurografi - En perifer nerv stimuleras elektriskt pd  sim1-_ s s
punkt (1), och latensen till registrering i en muskel noteras. Regtf i

Darefter utférs samma procedur, men med elektrisk

stimulering pa punkt (2). Avstandet mellan punkt 1 och 2

mats, samt differensen mellan de tva latenserna

(=latensskillnaden) berdknas. Avstandet divideras darefter

| motorisk nervledningshastighet =
1A eshastighet = ensskilinad

. . . 1/
med latensskillnaden, vilket ger den motoriska
ledningshastigheten. Hﬁl
latens
e Sensorisk neurografi - Likt ovan stimuleras en perifer nerv pa = > nervie oSk ehet = “1:‘;":

ett stélle och registreras pa ett annat. Detta beh6ver dock

endast goras pa en punkt, varpa den sensoriska ledningshastigheten beraknas som avstand dividerat

med latens. OBS! Detta utslag ar dock svarare att mata, da den elektriska signalen &r tusen ganger

svagare an den motoriska. Ométbara fibrer med neurografi 4r de omyeliniserade.

OBS 1! En inflammatorisk neuropati kommer alltsa pa neurografi pavisa nedsatt ledningshastighet, men normal

amplitud.
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OBS 2! Abnormalitet kan ses vid demyeliniserande processer, bade lokala och generella. Exempel &r
polyneuropati, Guillain-Barré och lokal nervkompression (sdsom karpaltunnelsyndrom).

SENSIBILITET/KANSEL

Om du enbart vill underséka en patients sensibilitet kan du testa olika modaliteter:
e Beroring med monofilament
e Smarta med nagot vasst (tandpetare)
e Vibration med stamgaffel
e Temperaturkanslighet med ett varmt respektive kallt foremal

Det gar specifikt dven att understka temperaturtréskeln, dar patienten far kinna pa en liten apparat som
kommer att skifta temperatur (antingen varmare eller kallare). Nar patienten upplever en temperaturskillnad
trycker denne pa en knapp — en patient med neuropati trycker betydligt senare dn en frisk individ.

DIFFERENTIALDIAGNOSTIK

Guillain Barre syndrom Toxisk Arftliga Guillain-Barré syndrom
varianter
Critical illness neuropathy Nutritionsbrist Toxisk (DM, alkohol) CIDP
Akut porfyri Paraneoplastisk CIAP HIV/AIDS
CIDP Porfyri

OBS! Toxisk subakut skada ar en relativt vanlig biverkan av cytostatikabehandling. Akut porfyri (problem med
hemsyntesen i levern) ar oerhort ovanligt!

BEHANDLING

| dagslaget finns det inget satt att bota neuropati. Det vi kan gora ar att medicinskt behandla den
underliggande sjukdomen eller kirurgiskt latta pa tryck/sétta ihop nerver, beroende pa vad som &r den
bakomliggande faktorn. Vid CIDP utgors behandlingen forst av IVIG (immunoglobulin intravendst), for att vid
utebliven effekt g& vidare med kortison eller plasmaferes.

Vid neuropatisk smarta kan detta lindras med ldkemedel:
e Antidepressiva - duloxetin, venlafaxin och amitriptylin
® Gabapentinoider - gabapentin och pregabalin

HJARNTUMORER

. R - y Overlevnad
Av alla hjarntumaorer som upptacks dr ¥ metastaser och % primartumoérer. Hos

barn ar hjarntumarer den vanligaste typen av tumorer, medan hos personer
over 40 ar tillhér dem de mer ovanligare. Kvinnor &r oftare drabbade &n man.
Gemensamt for alla CNS-tumorer, benigna som maligna, ar att de resulterar i
manga forlorade levnadsar... men givetvis vissa mer an andra. Bilden till hoger
visar overlevnad efter 5 ar.
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PRIMARA TUMORER | CNS

Det finns en uppsjo av olika tumorer i CNS, dar de tre vanligaste ar:
1. Meningeom - benign (kan i vissa fall ha “malign” lokalisation)
2. Hypofystumor - benign ahs
3. Glioblastom - den mest maligna av dem alla (hogre dédlighet &n
pankreascancer).

| bilden till hoger ses en graf 6ver vilka tumoérer som ar  A;e

vanligast i olika aldrar, dar gliom och hypofystumarer
ar vanligast under 20 ar och (benigna) ar
klart vanligast i dldre dldrar. Bra att kdnna till ar dock att e
handlaggningen, oavsett hjarntumor, liknar varandra Tt e s
Vil digt mycket. A Otrer Asrocyomat Memmmmwmzngm)+mmmsa.mmm.ay, -.AuomerGhoma‘A o
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OBS! Trots att nervceller inte delar sig ar det relativt vanligt med tumaorer i CNS... detta beror pa att de flesta
tumorerna i CNS INTE kommer fran nervceller, utan fran stédja cellerna runt omkring.

GRADERING AV HIARNTUMORER

Grad | Kommentar

1 Benigna celler

Lagmaligna tumérer, sparsamt med mitoser
Fynd av anaplastiska celler

Hbégmaligna tumérer med fynd av anaplas- o
tiska, pleomorfa celler. Rikligt med mitoser | 99292
och nekroser

WHO graderar hjarntumorer enligt bilden till
hoger, dar 1-2 ar ldggradiga och 3-4 hoggradiga
(ju hogre grad, desto mer elakartad).

Lag gradiga

AN

SYMTOM

Symtomen patienter uttrycker vid hjarntumorer ar beroende av:
e Tumodrens tillvaxthastighet och totala volym
e Den anatomiska lokalisationen i hjarnan

Det ar viktigt att identifiera dessa patienter sa tidigt i forloppet som mojligt samt slussa in dem i SVF for den
mest optimala behandlingen. Ingangen till SVF kan dock se olika ut for olika patienter, da vissa har
generaliserade symtom och andra fokala symtom.

GENERALISERADE SYMTOM

Baserat pa symtomen ar det svart att lista ut vart tumaoren sitter och uppkomsten beror ofta pa okat
intrakraniellt tryck, diffus infiltrerande tumdérvaxt, 6dem eller hydrocephalus. Till de generaliserade symtomen
hor:

e Forandringar i psykiska eller mentala funktioner - ex. personlighetsférandring eller kognitiv
nedsattning
Trotthet
Huvudvark - nytillkommen eller markant férandrad
lllamaende/kriakningar
Obskurationer - 6vergaende dimsyn
Papillodem
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e Sdnkt medvetandegrad
e Inklamningsfenomen - karakteriseras av sankt medvetandegrad, strackkramper, ockulomotoriuspares,
andrat andningsmonster, pulssankning och blodtrycksstegring

HUVUDVARK

Forekommer hos ungefar halften av patienter med hjarntumaorer, men utgdr debutsymtom endast hos 20%.
Karakteristiskt for huvudvark orsakat av hjarntumaérer ar en intensifiering under natt samt morgon, da
patienten ligger ned (6kat tryck i skallen), for att sedan klinga av under dagen. Viktigt att tanka pa ar dock att
huvudvark &r vanligt i populationen, dar tumor ar en ytterst ovanlig orsak bakom detta. Ha som regel att har en
patient huvudvark och samtidigt normalt nervstatus ar hjarntumor inte orsaken, sa lange inte varningstecken
foreligger. Till dessa hor:

e Markant foérandring av tidigare huvudvark
Morgonhuvudvark eller huvudvark vid krystning, nysning eller tryckstegring
Huvudvark och kognitiv paverkan — kolla med anhoriga!!!
Huvudvérk och fokal bortfallsneurologi
Huvudvark med allmanpaverkan, illamaende och/eller krékningar

En patient som upprepade ganger séker for huvudvark

Ett exempelfall nar det ar dags att remittera till rontgen &r en patient, f6dd -48, som s6ker med 1 manads
anamnes pa hogersidig tilltagande huvudvark. Sista veckorna har dven en viss ostadighet utvecklats och vid
noggrannare undersdkning ses dven en diskret vanstersidig svaghet — remiss till rontgen omgaende!

FOKALA SYMTOM

Fokala symtom beror pa vart tumoren ar beldgen

(kolla bilden f&r fler exempel): Frontallob
Enkla motriska/sekundart
e Frontallob - personlighetsférandring, generaliserade anfall, g
. . . L hemipares, afasi,
hemipares, afasi och minnesstorningar. personlighetsféréndring,
. . psykiska symtom,
e Parietallob - neglect, kdnselbortfall och minnesstdrning
synfaltsdefekter. Occipitallob
Synfaltsbortfall,

e Occipitallob - synfaltsbortfall och V4 fokala occipitala

epileptiska anfall. anfall

e Temporallob - komplexa partiella anfall, Cerebellum

. . o ventrikel-nira N\ Hemiataxi,
afasi och minnespdverkan. Hydrocefalus, Hfarnstam balansstérning,
i i 3 lagesberoende Kranialnervspaverkan, langa occipital
e Hjarnstam - kranialnervspaverkan, huvudvark, bansystem, spastisk pares, huvudvark, yrsel,
. . P . krakningar, kanselnedséttning, ataxi, vertikal nystagmus
vertikal blickstdrning och spastiska e o blickstorming, mtemukledr
oftalmoplegi

pareser

e Cerebellum - balansstorning, ataxi, yrsel
och nystagmus

e Nara tredje ventrikeln - hydrocephalus, lagesberoende huvudvark och krakningar.

Beroende pa i vilken hemisfar tuméren vaxer kan patienter ocksa uttrycka olika typer av symtom. Vid
tumorvaxt i vanster hemisfar (dominant) ar karakteristiska symtom afasi, apraxi, negativa emotioner och
depression. Skulle tuméren istéllet vaxa i hoger hemisfar (icke-dominant) tenderar patienterna att istallet
uttrycka neglect, bristande sjukdomsinsikt och kanslomadssigt lidande. En hogersidig tumor kan saledes ge
uttryck for mer “dolt lidande”, dar det inte ar ovanligt att en patient som far detta besked rycker pa axlarna och
tar det férvanansvart bra — kan bero pa bristande sjukdomsinsikt.
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DIAGNOSTIK

AKUTA UTREDNINGAR

Neurologstatus inklusive RLS ska alltid inga, och vid klara indikationer gar vi vidare med:

DT hjarna - vid misstanke om tumor
MR hjdrna - inom 3 dagar for detaljerad bilddiagnostik

Kontakt med neurokirurgisk jour bér dock tas om det dr medicinskt brattom — finns tecken pa:

Hotande inklamning - till foljd av expansiva processer i bakre skallgropen
Risk for obstruktiv hydrocefalus - ex. vid tumor lokaliserad i anslutning till likvorsystemet

Innan en eventuell operation behéver vi fa klartecken gallande vissa saker:

Utesluta att det dr metastas - DT thorax/buk
Utféra MR - neurokirurgerna opererar inte enbart baserat pa en DT

Behandla med kortison for att minska den intracelluldra svullnaden, dar patienten forst far ga hem (i vdantan pa

operation) nar hen kan ta kortison i tablettform (och inte behover det IV). Infor operation behéver bilderna fran

MR granskas pa gemensam rond, men innan patienten gar hem bor vi ge besked kring om operation kommer

bli av eller inte.

ETT POTENTIELLT FORLOPP

En patient inkommer till akuten med huvudvark och neurologiska symtom (eller annan antydan pa problematik

i hjarnan). En DT bestélls och om denne pavisar en hjarntumaér gors foljande:

1.

AN

Satts in pa hogdos kortikosteroider — svaller av det cytotoxiska 6demet (6dem talar ofta for metastas)
Preoperativ MR pavisar tydligare an DT tumorens utbredning och lage

Opereras inom en vecka med exstirpation (ta bort sa mycket som ar maijligt)

Postoperativ MR pavisar om operationen varit radikal eller ej

PAD ger ett utlatande vad det ar for tumor

Behandling inleds med cytostatika och stralning om sa behovs

ELEKTIVA UTREDNINGAR

Som alltid ingar neurologstatus dven har, tillsammans med:

Bilddiagnostik
o MR med kontrast ar férstahandsval.
o Avancerade tekniker som perfusions-MR och PET anvands for att skilja tumorer fran
abscesser, men nagra 100% sarskiljningar kan aldrig goras.
Molekylara analyser
o  IDH-mutation - avgérande for att sarskilja laggradiga gliom fran glioblastom.
o 1p/19g-ko-deletion - associerat med langre 6verlevnad vid oligodendrogliom.

MR

Med en MR-undersdkning vill vi ta reda pa nedanstaende, for att sedan satta det i relation till 6vrig status och

alder pa patienten:

Kontrastuppladdning?
Anatomisk lokalisering?
Funktionsomrade
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Nedan ses fyra olika tumorer i CNS. Metastaser kdnnetecknas av att de ofta har 6dem runt omkring — behdver
ga vidare med en DT thorax/buk. Glioblastom har ofta en nekrotisk kdrna och meningeomen utgar inte
hdpnadsvackande fran just meningerna.

Metastas Glioblastom LGG grad 2 Meningeom

PREOPERATIV MR

Vid preoperativ MR ar det dven bra att studera hjarnans bansystem RATOGRAF!
(subkortikalt) med hjalp av traktografi — tumdorens paverkan pa ;
bansystemet och darigenom mojlig resektionsgrad. Dessa bansystem kan ses
som elkablar som sammanbinder olika delar med varandra, och det viktigaste
bansystemet vi har i hjarnan kallas for kortikospinala banan/pyramidbanan

(tractus corticospinalis). Detta bansystem leder motoriska signaler fran cortex
ner i ryggmargen.

GLIOM
OLIKA TYPER
Det finns ett flertal olika
. . L Astrocytom Oligodendrogliom Ependymom
gliom, dar vi i bilden till héger
ser deras uppdelning och 1. Pilocytiska - -
grad. De ldgmaligna gliomen 2. Diffusa 2. Oligodendrogliom 2. Ependymom
drabbar i huvudsak denyngre 5 515 ctiskt 3. Anaplastiskt 3. Anaplastiskt

populationen, medan de _
hoggradiga drabbar de aldre. 4. Glioblastom ) )
Alder &r saledes en riskfaktor

for att drabbas av hoggradiga gliom.

HOGGRADIGA GLIOM

Glioblastom ar den vanligaste, och dven farligaste, typen av
de hoggradiga gliomen. Just glioblastom tenderar att framst

ECOG Description

uppkomma frontalt (35%) eller temporalt (35%) och har en

0 fully active, able to carry on all pre-disease performance without restric-
mediandverlevnad pa ynka 6-12 manader utan behandling flon

1 Restricted in physically strenuous activity but ambulatory and able to carry
out work of a light or sedentary nature, e.g., light house work, office work.

och 15 manader med behandling. 5-arséverlevnaden ligger

o o . . o . - Ambulatory and capable of all selfcare but unable to carry out any work ac-
endast pa nagra ynka procent. Behandlingen ar fran forsta tivies. Up and about more than 50% of waking hours.
3 Capable of only limited selfcare, confined to bed or chair more than 50% of

waking hours.

4 Completely disabled. Cannot carry on selfcare. Totally confined to bed or
chair
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borjan palliativ och bestar av kirurgi, stralning, kemoterapi samt psykosocialt stéd (oerhort viktigt). Desto mer
kirurgen kan ta bort vid resektion, desto langre tid kvar i livet har generellt patienten.

0BS! Alder och funktionsgrad (enligt ECOG) &r avgérande faktorer for dverlevnaden.

LAGGRADIGA GLIOM

Laggradiga gliom har en 5 ars 6verlevnad pa 50-80%, dar oligodendrogliomen dr de med béast prognos. Viktigt
att kanna till 4r dock att manga laggradiga gliom malignifierar med tiden — viktigt att férsoka operera sa tidigt
som moijligt.

MOLEKYLARPATOLOGI

Nu for tiden inkluderas dven molekylarpatologi i indelningen av hjarntumorer, dar viktiga och avgérande
mutationer ar:
e IDH - forekomst av IDH-mutation ar anvandbar bade for diagnos och for prognos.
e 1p/19q - oligodendrogliom med forlust uppvisar battre svar pa cytostatika och ar associerat med
langre 6verlevnad
e MGMT - ett DNA-reparerande enzym som agerar prediktiv markor for val mellan alkylerande
cytostatika och stralbehandling

MIKROMORFOLOGISK GRADERING

Vid utférande av en mikromorfologisk grading tas foljande punkter hansyn till:
e Tumortyp

e Grad av anaplasi
e Antal mitoser och/eller proliferationsindex Ki67
e Forekomst av mikrovaskular proliferation
e Forekomst av nekros
MENINGIOM

Utgor ca. 15-20% av alla intrakraniella tumdrer. De &r vanligare hos kvinnor Meningeom

(3:1) och forsorjs vanligen via a. carotis externa — mojlighet till

emboliserande behandling. Dessa tumdrer ar oftast laggradiga. Pa bilderna
till hoger ses typiska bilder av meningiom, vilka vanligen behandlas genom
kirurgiskt (extirpation). Om majligt med preoperativ embolisering. | de fa
fall meningiom malignifierar — stralbehandling. 90% 5 ars 6verlevnad.

HJARNMETASTASER

Omkring 20% av alla cancerpatienter utvecklar hjarnmetastaser, dar vanliga primartumaorer ar lung- och
brostcancer samt malignt melanom. Likt ndmnt tidigare tenderar hjarnmetastaser att ha omkringliggande
o6dem vid bilddiagnostisk undersékning.

CNS-LYMFOM

Karakteristisk patient dr en dldre immunsupprimerad person, samt dven den vanligaste hjarntumaoren hos
patienter med AIDS. Diagnostik gors via lumbalpunktion, dar 80% har stegrat protein och 40% stegrat antal
celler i CSF. Aven biopsitagning ar viktigt for att sakerstilla diagnos.Dessa lymfom har visat sig kunna g i

111



Siri Holtmann & Gustav Magnusson
Lakarprogrammet termin 9 HT24

radiologisk regress efter behandling med steroider, men skiljer sig fran 6vriga extranodala (ursprung utanfér
lymfsystemet) da de har hog recidivrisk. Behandling utgors av stralning + cytostatika.

SPINALA TUMORER

Det finns flera olika tumoérer som kan uppkomma spinalt:
e Extradurala (55%) - utgors huvudsakligen av metastaser i

Normal vertebra

kotpelaren Tumour deposcn
o Lymfom spinal cord — .

2 Vertebra partly
lapsedy
o Prostata Epual s PAT2  egsaicuma

Cord compression

caused by epidural A Spinalcord
le) Lu nga tumour s
e Intradurala extramedulldra (40%) Lepomeninge —

tumour deposit
o  Meningeom fran hjarnhinnorna

Epidural space — e

Normal vertebra

o Neurinom fran nervrotterna
e Intramedulldra (5%)

o  Astrocytom

0 Metastaser

o Ependymom

Symtomen vid dessa typer av tumarer beror av deras lokalisation och vilket bansystem de paverkar. De kan
saledes orsaka allt fran kdnselbortfall, sméarta, motoriska bortfall, spasticitet, ataxi och urin-/tarmbesvér. Vid
misstanke kring ryggmargstumér bor en MR-helrygg utforas (eller enbart hals-/landrygg beroende pa
neurologiska symtom). Liksom vid andra hjarntumorer bor dessa primart behandlas med kortison, for att
minska svullnad, innan kirurgi slutligen tas till.

BEHANDLING

KIRURGI

Kirurgiskt kan vi:
e Biopsera - avancerat vaxande tumor som inte gar att operera bort. Biopsi viktig for att skraddarsy
fortsatt behandling
Partiell resektion - inkluderar allt fran liten resektion till ndstan allt
Makroskopiskt radikal resektion (extirpation) - lyckas ta bort hela kontrastuppladningen, vilket tyvarr
sallan ar det samma som total radikalitet dd manga hjarntumorer vaxer diffust och strakigt (sannolikt
celler kvar).

MAL MED HJARNKIRURGI

e Cytoreduktion — minska tumdrmassan
e  Minska risken for malign omvandling (vid laggradiga tumérer)

e Forbattrad quality of life MaXImaI resektlon

Vid ingrepp som operation dr malet tydligt, maximal resektion, men i atanke I 1
maste dven bevarad funktion finnas. En kirurg skulle i manga lagen kunna ta
bort stérre delen av en tumor, men till vilket pris. Vad far patienten for liv nar

Bevarad funktion

den vaknar upp efter sin operation.
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Nar det géller glioblastom har en resektion ned till 78% visat sig forbattra overlevnaden for patienter, men vid
en aggressiv tumor dar inte ens 78% ar majligt att ta bort — kan lika val bara biopsera.

OPERATIONSHJALPMEDEL

BRAIN MAPPING OCH INTRAOPERATIV OVERVAKNING
Lokalisation av sprakomraden, motoromraden och
forbindelsebanor (ex. capsula interna). Med hjalp av
elstimulering och “kartor” kan olika funktioner hittas
under kirurgins gang — for att minska risken for
postoperativa biverkningar. Motorik kan hittas med
patient nedsévd, men andra funktioner sdsom sprak
kraver att patienten ar vaken — vaken kirurgi.

SUBKORTIKAL MAPPING

Under tumérresektionen kan motoriska banor
lokaliseras genom monopolar elektrisk
stimulering. En viss stromstyrka motsvarar ett
visst avstand i hjarnparenkymet, och kirurgi

gors ALDRIG narmare dn 2-3 mm fran ett
bansystem.

FLUORESCENS
Fluorescens anvinds for att firga och detektera gliom. Amnet kallat Gliolan 6kar resektionsgraden, fran 30%
utan till 65-100% med.

ONKOLOGISKA BEHANDLINGAR

STRALNING

Utfors forst efter histologisk gradering och kontroll av utbredning via MR. Stralbehandling ges ofta 2—6 veckor
efter operation, polikliniskt. Pa grund av det polikliniska kraver det att patienten ar valfungerande, da det sillan
ar lént for en person med lag funktionsgrad att genomga detta — béttre att fa vara hemma med nara och kéra.
e Akuta biverkningar inkluderar trétthet, koncentrationssvarigheter, haravfall och huvudvark —
reversibla. Trottheten och koncentrationssvarigheterna behandlas
vanligen med steroider.
e Sena biverkningar, sdsom kognitiva problem, kan bli irreversibla.

Stralbehandling finns av olika slag: ectrons ] Photons
e Fotonstralning ‘

® Protonstralning -

e Gammakniv

CYTOSTATIKA

Ges i kurer med olika intervall beroende pa preparat och regim. Flertalet CNS-behandlingar &r perorala och kan
anvandas pa olika vis:

e Konkomitant - ges samtidigt som radioterapi, kallat Stupp regimen (anvands vid glioblastom)

e Adjuvant - tillaggsbehandling

e Neoadjuvant - infor kirurgi

e Palliativt
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Temozolomid ar standard vid glioblastom, antingen i kombination med stralning (Stupp-regimen) eller som
adjuvant behandling. Precis som annan CNS-cytostatika ar denna systemisk, vilket kan medféra en del
biverkningar:
e Trotthet
e lllamaende
® Benmargspaverkan - detta ar vad vi ar radda for, da behandling maste upphora omedelbart om
patienten utvecklar leukopeni eller neutropeni. Vid trombocytopeni kan behandling fortsatta med
forsiktighet, om patienten med regelbundna intervall klarar av att bli pafylld med trombocyter.

TUMOR TREATING FIELDS (TTF)

En icke-invasiv behandling som anvander elektriska falt for att stéra tumorcellers celldelning. Anvands i utvalda
fall av glioblastom efter stralning.

SVARIGHETER

Under och efter behandling drabbas manga av:
® Minnesstorningar
Initiativsvarigheter - startknappen saknas
Begransad fysisk och psykisk kapacitet
Nedsatt autonomi - ofta korforbud pga epilepsirisk

Aldrig “friskforkarad” - viktigt att dessa patienter far en kontakt-SSK som féljer och kdnner dem —
spindeln i natet

KARIN 64 AR

Karin ar en tidigare frisk 64-arig kvinna. | samband med kalas for ett barnbarn bérjar hon plotsligt smacka med
lapparna och kort harefter insjuknar hon i ett generaliserat toniskt kloniskt anfall. Ambulans tillkallas och du tar,
i egenskap av vik ul pa neurologen, emot Karin pa akutmottagningen. Hon ar da trott och patagligt férvirrad. Du
tolkar det som att Karin haft ett fokalt krampanfall med sekundargeneralisering. Efter kontakt med bakjouren
beslutas om inlaggning. Vart bérjade anfallet och vilka undersdkningar gar du vidare med?

Anfallet forefaller bérja i temporalloben. Du bestdller neuroradiologi (med tanke pa stroke eller tumér) och
telemetri (fér att utesluta arytmi).

Efter en noggrann somatisk undersokning inklusive neurologstatus lagger du in patienten pa avdelning och ber
om telemetriévervakning for att inte missa arytmi. Du bestaller en CT hjarna med kontrast som visar en
frontotemporal tumoér med central nekros och omgivande 6dem. Vilken behandling sétter du in och hur gar du
vidare med utredningen?

Du ordinerar steroider mot svullnad och antiepileptika i form av levetiracetam eller karbamazepin da risken fér
recidivanfall dr stor. Du pabérjar metastasutredning (ct thorax, buk) dé man fréan bilder ej kan avgéra om det dr
primdrtumér samt MR hjdrna fér nérmare kartldggning av tuméren.

Pa avdelningen berattar de narstaende att de tycker att Karin inte riktigt varit sig lik sista manaden. Hon har
varit flack och haft svart med initiativet. Efter att ha satt in steroider i form av betapredschema for att minska
svullnaden och antiepileptika i form av levetiracetam eller karbamazepin for att minska risken for recidivanfall
mar pt nagot battre. MR hjadrna visar en kontrastladdande frontotemporal tumér med central nekros och
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kraftigt omgivande 6dem. D3 CT thorax och buk varit ua misstanker du priméar hjarntumor. Neurokirurgen
beslutar om operation inom 2 v. Vilken ar neurokirurgens intention?

Neurokirurgens intention dr maximal resektion med bevarad funktion.

12 dagar senare opereras Karin. Neurokirurgens intention var maximal resektion med bevarad funktion och i
detta fall blev resektionen makroskopiskt radikal. PAD visar IDHwild type glioblastom WHO grad 4. Onkologen
planerar for behandling med stralning, cytostatika (temozolomide) och erbjuder TTF (tumor treating fields).
Vilken information om behandlingseffekt och prognos ger du Karin? Vilka bieffekter kan hon fa av
behandling?

Behandlingen av Karins tumér dr palliativ och éverlevnaden begrénsad. Enstaka Idngtidséverlevare finns.

Bieffekter av behandlingen kan vara besvdr av trétthet (“vandra i lera”, 6kat vilobehov), minnesstérningar,
initiativsvdrigheter, begrénsad fysisk och psykisk kapacitet, illamdende, benmdrgspdaverkan.

HUVUDVARK

Huvudvark ar vanligtvis en godartad akomma, men i vissa fall kan den vara ett tecken pa en allvarlig,
livshotande sjukdom. For oss som ldkare ar det viktigt att kunna skilja mellan godartad och farlig huvudvark.
Vanliga huvudvérksdiagnoser och deras forekomst

e Spanningshuvudvark - 65 % av befolkningen.

e Migran - 15 % av befolkningen.

e Daglig huvudvark - 2,5 % av befolkningen.

e Hortons huvudvirk - ovanligare, cirka 0,1 %.

e Baksmalla - forekommer hos cirka 70 % efter hog alkoholkonsumtion
AKUT HUVUDVARK

Att snabbt avgéra om huvudvarken ar benign eller potentiellt livshotande ar avgérande. Diagnostiska steg
inkluderar:
1. Anamnes - nyckelfragor ar:
o Debut - urakut (inom fa minuter) eller successiv (>5-10 min)
o Intensitet
o Utlésande faktorer.
2. Statusundersokning - vardera medvetandeniva, fokalneurologiska symtom samt tecken pa meningit
eller intrakraniell tryckstegring.
3. Bilddiagnostik - vid misstanke om allvarlig etiologi rekommenderas DT eller MR.

VAD ORSAKAR AKUT HUVUDVARK

e Subarachnoidalblodning (SAH) - akut och svar huvudvark, ofta beskriven som en "askknall". 10-15 %
dor vid insjuknandet. Diagnos sakerstalls genom DT hjdrna, och om negativt, féljs detta upp med
lumbalpunktion och bilirubinspektrofotometri. OBS! Bilirubin bryts ned av ljus — ljusskydda CSF till
det analyseras pa labb.

e Migrdn - karakteriseras av aura (flimmerskotom eller

parestesier), foljt av unilateral huvudvark. Aura bérjar ofta som %
en suddig flack, som sedan blir stérre och vandrar mer lateralt | ’ ‘
(se bild). Aura brukar drabba ena synfaltet (ex. vanster) och L
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syns fortsatt ndr ena 6gat stangs (ex. vanster) — problem bakom chiasma. Behandling innefattar ASA,
paracetamol, NSAID och i vissa fall triptaner vid svara anfall. Pa tidigare tenta har typisk visuell
migranaura beskrivits som “bilateralt, homonymt flimmerskotom, som bdorjar centralt och gradvis
utbreder sig perifert under loppet av en halvtimme”.

e Hortons huvudvirk - intensiv, unilateral huvudvark runt 6gat, ofta atfoljd av autonom dysfunktion.
Behandling innefattar syrgas och triptaner

HUVUDVARKSDIAGNOSER OCH BEHANDLINGSSTRATEGIER

MIGRAN
Migran ar vanligt och kan foregas av en aura Aurasymtom upptrader hos ca Svar huvdvark som varar 4 - 72 tim
20 % av migranindividerna Oftast ensidig, ibland dubbelsidig
(‘). Denna aura kan latt forvaxlas med epilepsi Karakteristiska aurasyrtom ar. Pulserande/dunkande
Ljusblixtar Forsamras av fysisk aktivitet
eller stroke, men just det karakteristiska Sicksack-injor ffortikationon
Synfaltsbortfall
"flimrande ljuset och synfaltsbortfall” &r
likartad hos alla migranpatienter med aura — Stark judkanslighet } - stark juskansiighet ffotofobi)

. Lo (fonofobi)
kan utesluta allvarligare. Migran orsakar

vanligen en ensidig, pulserande, huvudvark s
lekhet

och under ett migrananfall kan dessa patienter

uppleva vanligt ljus och ljud som plagsamt Hlamaende och krakningar

samt fysisk aktivitet som anstrangande.
lllamaende &r dven vanligt. Parestesier kan
ocksa forekomma, vilka brukar borja i tumma och sedan sprida sig uppmot 6verarmen och ibland dven mot
munnen.

Migran ar vanligare hos kvinnor och debuterar vanligen i unga ar. Det ar inte ovanligt att en patient sGker
akuten vid ett forsta migrananfall. De kan da vara bleka och ligga mycket stilla, men uppvisar i 6vrigt inga
neurologiska fynd. Vid anamnes likt denna behover patienten inte utredas mer.

Den patofysiologiska mekanismen tros innefatta cortical spreading depression, som orsakar vasokonstriktion
med efterféljande hypoperfusion. Detta aktiverar trigeminovaskulara reflexer (skyddar hjarnan mot syrebrist)
— frisatter cGRP, vilket resulterar i kraftig vasodilatation med efterféljande huvudvark.

OBS! Vid klar misstanke pa migrdan behover dessa patienter inte utredas mer.

BEHANDLING

| forsta hand ges ASA, paracetamol och/eller NSAID. Dessa har visat sig ha god effekt tidigt i forloppet, for att fa
mindre och mindre effekt senare. Rekommendation &r att ta detta som brustablett, dd motiliteten i tarmen kan
paverkas — samre upptag. Den nedsatta motiliteten kan dven orsaka illamaende, med maginnehall som blir
staende och skvalpar. Vid illamaende kan vi ge metoclopramide 10 mg.

Vid otillracklig effekt kan vi behandla med triptaner, dar sumatriptan ar den vanligaste. Den verkar genom att
blockera cGRPs vasodilaterande effekt. Vid tdta och svara anfall kan vi dven satta in patienten pa profylaktisk
behandling, i form av Propranolol 160 mg. Har visat sig kunna reducera anfallsfrekvensen med 50%, hos 50% av
patienterna. Behandlingen utvarderas med hjalp av huvudvarksdagbok.

116



Siri Holtmann & Gustav Magnusson
Lakarprogrammet termin 9 HT24

AKUT BEHANDLING

Injektion sumatriptan 6 mg subkutant (ej under pagaende aura) i kombination med metoclopramid
peroralt/intravendst. Dehydrering kan bidra till Iangdragna migrananfall, sa hang ett dropp ocksa nar du dnda
arigang.

TYPISK PATIENT

30-arig kvinna som soker akuten pa grund av svar huvudvark kring ena 6gat. Hon mar illa och synen &r
paverkad.

SPANNINGSHUVUDVARK

Spanningshuvudvark dr en vanlig diagnos som ofta utldses av stress och dalig hallning. Symtomen &r ofta
lagintensiv tryckande (bandformad) huvudvark, ofta bilateral. Dessa patienter &r sallan kanlsiga for vanligt ljud
och ljus, men buller kan vara besvdarande. De med dagliga besvar rapporterar nedsatt livskvalitet och utvecklar i
hogre utstrackning samsjuklighet i depression och/eller angest — tatare sjukvardskontakter och hogre franvaro
fran arbete.

Behandling utgors i forsta hand av icke-farmakologiska metoder, som avslappningsévningar och KBT.
Farmakologiskt kan lagdos amitriptylin 6vervégas vid frekventa besvar.

TYPISK PATIENT

32-arig tidigare frisk man soker for daglig huvudvark och nacksmaértor sedan >1ar. Tillkomst av dmhet i
tinningarna, ont i kdkarna och lockkansla fér 6ronen. Trots att han tar smartstillande tabletter har han svart att
klara arbetet.

LAKEMEDELSUTLOST HUVUDVARK

Lakemedelsutlést huvudvark uppstar vid 6veranvandning av analgetika, vilket diagnostiskt innebar >10 dagar
per manad i >3 manader. Dessa patienter har daglig eller nastan daglig, som férvarras over tid. Huvudvarken
forvarras vanligen nar lakemedlet gar ur kroppen, vilket far dessa patienter att fylla pa. Ett kdnnetecken vi ska
lyssna efter ar om patienterna behéver ga upp pa natterna for att ta Iakemedel, vilket inte de med
spanningshuvudvark behover géra — bra for att diffa dem at.

Behandlingen bestar i férsta hand av utsattning av analgetika och eventuellt stod av kognitiv beteendeterapi.

SUBDURALHEMATOM

En 78-arig man med tidigare yrsel och synkopé i anamnesen har nu sedan fyra veckor haft molande huvudvark.
Han har varit vinglig, trott och upplevs personlighetsférandrad av anhoriga. En relevant fraga i denna alder ar
om han utsatts for ndgot trauma mot huvudet, da SDH &r en diagnos latt att missa som just kan ge diffusa och
langsamt utvecklande symtom.

Sarskilda riskgrupper for SDH ar dldre, etyliker och patienter pa blodfértunnande.

OBSTRUKTIV HYDROCEFALUS

En tidigare frisk kvinna pa 20 ar soker for tillagande l4tt huvudvark, framst pa natterna.
Senaste veckan har hon dven upplevt synpaverkan. | dessa lagen ar det viktigt att
oftalmoskopera, for att underséka om patienten har staspapill eller inte. Denna tjej hade
staspapiller bilateralt, vilket tyder pa intrakraniell tryckstegring — gar vidare med DT. |
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detta fall rorde det sig om en obstruktiv hydrocefalus — utgor ett livshotande tillstand som kan resultera i

inkldmning. Skulle DT vara normal brukar tillstdndet bendmnas idiopatisk intrakraniell tryckstegring.

TEMPORALISARTERIT

Temporalisarterit drabbar vanligen aldre och kan leda till blindhet om den inte behandlas.
e Symtom - dmhet 6ver tinningarna, tuggclaudicatio och synstérningar.

e Labb - ta SR och CRP, rejilt stegrat

o Diagnos och behandling - kortikosteroider insdtts omgaende vid misstanke om diagnosen

HORTONS HUVUDVARK

Tamligen ovanlig diagnos som drabbar
man i storre utstrackning an kvinnor.

Attackerna kan utlosas av

® Huvudvarken kommer i
attacker som varar

alkohol och nitroglycerin 15 - 180 minuter
Drabbar ofta rokare. En period med « Attackerna upptréder
. . frén vartannat dygn
symtom kan vara i veckor upp till 1ill 8 per dygn
o . Attacks ke i
manader. Under denna period kan ® porocior st vaniigon
. . . varar 2 veckor till
patienten ha tata smartattacker, upp 3 ménader
= Tarflod h/eller blod- ® Perioderna kommer
emot 8 per dygn (dven under natten). De fyild Ggonvita pé smart- vanligen digen sller

sidan under attack

brukar beskriva sméartan som VAS 10.

Ibland hangande &gonlock
och minskad pupill pd
smirtsidan under attack

Smartattackerna ar ofta korta, 15 till 30

vartannat ar

® Attackerna upptrader
négot oftare nattetid,
och dé& ofta samma tid
varje natt

® Attackerna héller sig till

min. Nagot som skiljer dessa patienter Ibland néstéppa och/eller samma huvudhalva
g J p :nder ana[p;le smértsidan under hela besvirs-

fran dem med migrén ar att dessa inte
kan ligga stilla — springer runt och
nastan dunkar huvudet i vaggen av
smarta. Autonoma symtom kan ocksa
forekomma:

e Rinna ur ndsan

e ROtt 6gon

e Horners syndrom (ptos och mios)

perioden
® Intensiv smarta bakom
eller runt ena Sgat

® Smartan kan spridas
till tinningen, kéken,
nésan, hakan eller
tanderna

Attacken kan hdvas genom injektion med Imigran. Remittera dessa till neurolog.

CGRP-hammare kan anvandas som forebyggande medikament. Akut ges sumatriptan och syrgas ges akut.

TRIGEMINUSNEURALGI

Drabbar framst aldre, som upplever en blixtrande
smadrta (under en enstaka sekund) ofta i nedre
delen av ansiktet (unilateralt). Attackerna kan
utlosas av beroring, tryck eller blast. Det ar viktigt
med noggrant neurologstatus, d& dessa ska kunna
skilja vasst/trubbigt och ha kornealreflex.
Forstahandsbehandling utgors av karbamazepin
(Tegretol), men om patient ej svarara — Overvag
MR hjdrna och remiss till neurolog.

. - « Smartattacken varar delar
« Arvanligen ensidig av sekund till 2 min.

och skiftar aldrig sida « Attackerna kommer &-

skilliga génger per dyan

+ Besvarsperioden varar
veckor till ménader

* Kan aterkomma efter 1/2
till négra ar

« Attacker utloses
av berdring, tryck,
vibration, kyla och
ibland varme mot ett

avgransat hud- eller ~~ » Smartattacker upptrader
slemhinneomrade, vanligen ferst inom 2:a
s k trigger-zon trigeminusgrenen, sprider

sig ibland till 3: grenen

* Smartan &r intensiv,
som en “elektrisk stot”

Neurologstatus ar
normaft
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OBS! De ska ha normalt neurologstatus, men det ar vanligt att de upplever subjektivt forandrad kdnsel.

HUR SKILJER VI PA VANLIG OCH FARLIG HUVUDVARK?

Migrén med Spanningshuvud- Lakemedels- Kraniella neural-
o typiska symtom. \éark. sk . utldst huvudvérk. | | gier trned typiska
. isodisk, kronis symtom som
TeCke n pa : e\‘\)er i kombination szarar pa
. . . . . med migrén. behandling.
e Vanlig huvudvirk - inga varningssymtom i anamnesen,
huvudvarken liknar en kdnd huvudvarksform (ex. migran \
= H = B H Behandlas i
eller spanningshuvudvark) och inga kroppsliga symtom primérvarden
uttrycks.
Akut inséttande Huvudvérk med Huvudvérk och Huvudvark efter
och svar feber, paverkat personlighets- trauma, sérskilt
R . ne . " o . huvudvark. allz\léﬂtil\smnd fﬁréncfrwng‘k(okal- hosdpvz?ltiemer
och/eller neurologiska mex laran-
e Farlig huvudviark - "askknallshuvudvark" (maste alltid e, | | aoarmcgia || Meran
o krampanfall.
utesluta SAH), medvetandepaverkan, feber med
nackstelhet, skallskada (trauma), nytillkommen epilepsi,
. . o Remitts kut
fokalneurologiska symtom eller hosthuvudvark (tecken pa i sicknos.
h ogt I CP) : Huvudvark hos Huvudvark som Huvudvark hos Hortons huvud-
personer dver avviker, okar i personer med vark och andra
50 ar eller med intensitet och hiv/aids. utonoma huvud-
Okad risk for fc'itrsélr:ra'r all- ° Sé::sf(;rr:er.
vends trombos. ‘méntillstand. Atypisk huvud-
Ev akut remiss! Ev akut remiss! vark.

T

Utred vidare och/eller
remittera till neurolog

NEUROLOGISKA INFEKTIONER

MENINGIT

Bakteriell meningit ar en mycket allvarlig infektion som kan drabba méanniskor i alla aldrar. Oftast akut debut,
timmar - enstaka dygn. Symtom att leta efter ar:

e Kraftig huvudvark o Allménpaverkan

e Feber e  Forvirring/omtockning
® Ljud- och ljuskanslighet e Paverkat medvetande
e lllamaende och krékningar

OBS! Nackstyvhet uppkommer vanligen senare i férloppet.

HANDLAGGNING

Vid misstanke maste lumbalpunktion maste utféras OMEDELBART! Andra undersoékningar som t ex
datortomografi av hjarnan skall ej utféras innan LP ar gjord. LP bor vara utférd inom 10-15 minuter efter det att
patienten kommit till akutmottagningen. Finns kontraindikation mot LP, t ex tecken till inklamning (djup
medvetsloshet + ljusstela pupiller, andrat andningsmonster, stigande BT + bradykardi eller reaktionsldshet),
eller om patienten star pa antikoagulationsbehandling, ges adekvat antibiotikabehandling direkt utan att LP

utfors.

Satt in bredspektrumantibiotika (typ meronem) i kombination med antiviralt — konsultera infektion.
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ENCEPHALIT

Flera virus kan ge upphov till encefalit med ett brett spektrum av neurologiska manifestationer. Vanligast ar
Herpes Simplex och TBE. Symtomen och utredningen liknar den vid meningit. Utfor lumbalpunktion och ta
bland annat PCR for misstankta virus.

MINNESSJUKDOMAR

Vi har alltsg inte haft ndgon féreldsning om detta men det ingadr i vdrt curriculum sé detta dr blandade
smdskutt fran diverse sidor och tentafragor samt typfall.

Vid minnesutredningar bor anhdriganamnes alltid inga (vad har hant och under hur lang tid?). Inom
priméarvarden utférs mini mental test (MMT), vilket ar ett test pa demens med maxpoéang pa 30. Far patienten
under 24 bor demensutredning fortga. Det ar dven viktigt att ta vissa prover for att utesluta annan somatisk
genes till forvirring:

e (Calcium ® Lever

® Glukos e Njurstatus
e TSH e B1l2/folat
e Peth

ALZHEIMERS SJUKDOM

Alzheimers sjukdom utmarks av en smygande debut och langsamt progredierande férsamring av kognitiva
funktioner. Tidigaste tecknet brukar vara en minnesstérning, men dven forsamrade sprakliga funktioner samt
att den intellektuella formagan i stressituationer begransas. Initialt kan dven depressiva symtom férekomma,
varvid denna sjukdom &r extra viktigt som diffdiagnos under just denna termin.

Demensen beror pa ansamling av extracellulara plack med neurofibrilldra nystan. Vid diagnostisering gérs DT
hjarna for att utesluta subduralhematom, MINI-mental test for att gradera symtom samt blodprov sa som TSH
som kan paverka den kognitiva formagan. Likvoranalys kan ge vagledning for att stélla diagnos. Studier visar
hoég diagnostisk triffsakerhet av sdnkt AB42 (beta-amyloid), kat T-tau och P-tau i likvor fér Alzheimers. Aven
neurofilament 6kar, men observandum ar att detta ar en generell markor for neurodegeneration, oavsett
genes.

LEWYBODY SJUKDOM

Den kdannetecknas av visuella hallucinationer, fluktuerande kognitiv formaga och motoriska symtom
(parkinsonism). Definitiv diagnos kan enbart stallas postmortem.

VASKULAR DEMENS

Symtomen varierar beroende pa skadans lokalisation, men de &r ofta mer fokala och kopplade till
cerebrovaskuldra handelser. Dessa patienter har ofta en manifest hjart-karlsjukdom innan demenssymtomen
debuterar. | typiska fall foreligger episoder med stroke-liknande insjuknande, f6ljt av minnesstérning och andra
intellektuella symtom. Forloppet ar i typiska fall trappstegsliknande utfor.
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FRONTOTEMPORAL DEMENS (FRONTALLOBSDEMENS)

Frontotemporal demens (frontallobsdemens) kannetecknas tidigt i forloppet av att patienten forandras i sin
sociala formaga. Ser ofta koncentrationsstorning, hdmningsbortfall, bristande omdéme och insikt. Som ett
resultat uppfattar anhdériga att individens personlighet och beteende férandrats. Minnet ar daremot ofta intakt
initialt.

OVERJAVLIGA TENTAFRAGOR

OBS! Ev. lite 6verdrift, men fruktansvdrt irriterad da detta inte tas upp pad féreldsningar...

FALL 1

En 72-arig man soker pa grund av tilltagande gangsvarigheter, nu med behov av rollator som stéd. Minnet har
blivit allt sémre och han har fatt besvar med urinldckage. Medféljande maka tycker att patienten ar langsam i
tanken samt passiv och initiativl@s. | status noterar du att gangen ar ostadig, hasande och bredsparig. Patienten
sjdlv har svart att lamna anamnes. Kraft, sensibilitet och koordination ar vasentligen normalt liksom reflexerna.
Vilken dr den mest sannolika demensdiagnosen, baserat pa symtomen?

Svar: Demens pga normaltryckshydrocefalus

FALL 2

Pa vardcentralen traffar du en 62-arig kvinna for uppfoljning. Du har tidigare bedémt henne som deprimerad,
och hon har erhallit psykoterapi och lakemedelsbehandling for sin depression. Det har inte hjalpt, berattar
hennes make, hon dr snarare samre. | kontrast mot tidigare har hon borjat bete sig olampligt i sociala
sammanhang, och makens skams for att ha med henne pa middagar. Dar vraker hon i sig maten och satter sig
sedan och tittar pa TV ensam. Vilken demenssjukdom foreligger?

Svar: Frontotemporal kognitiv sjukdom

SOMN, DYGNSRYTM, MEDVETSLOSHET - K5

Lds pa sin héjd enbart igenom detta!

VAD AR SOMN?

Somn férekommer hos alla undersékta organismer mer ett nervsystem, men vad ar det egentligen som
kdnnetecknar somn och hur skiljer det sig frdn en annan form av medvetsléshet?
e Forhojda detektionstrosklar for stimuli - en sovande organism (ex. en méanniska) maste stimuleras
kraftigare an en vaken organism for att fa reaktion.

® Snabbt reversibelt - man ar vackbar nar man sover, och vaknar forhallandevis snabbt

e Fysiologiskt - somn ar ett normalt fysiologiskt tillstand, till skillnad fran andra former av
medvetsloshet (mer om detta langre ned)

o Homeostatiskt reglerat - i likhet med atande, drickande och andning har vi ett visst somnbehov. Om vi
far for lite somn maste vi kompensera det genom att fa mer, eller djupare, sémn.
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® Motorisk inaktivitet - avsaknad av viljemdassiga, medvetna rorelser

® Art-typisk kroppsposition - hos méanniskor betyder det att vi ligger ned

VARFOR SOVER VI?

Det korta svaret ér, vi vet inte. Det man dock observerat ar att rattor dor efter ett par veckor utan sémn, sa
visst har det en vital funktion. Manniskor som sover daligt blir sémniga och gor fler misstag, och kroniskt dalig
somn har visat sig 6ka risken for ett flertal sjukdomar samt trafik- och arbetsplatsolyckor.

Det finns dock ett flertal teorier bakom varfor vi sover, och nedan féljer fyra avdem (tenta K5):

ATERSTALLA HJARNANS ENERGIBALANS

Under sdmnen ar vilometabolismen lagre dn under vakenhet (férutom i REM-sémn dar den av nagon anledning
ar hogre!?). Nervcellerna far sin energi fran att hydrolysera ATP — ADP — AMP — adenosin, och nar
nervcellerna dr metabolt aktiva stiger sadledes koncentrationen av AMP/adenosin. Detta indikerar energibrist.
Vissa nervceller, som ar inblandade i somnreglering, har adenosinreceptorer och vid héga koncentrationer
framjas s6mn mojligen for att vi ska kunna aterhamta energibehovet.

Fun fact: Koffein ar en adenosinreceptorantagonist — vi blir av med den sémngivande effekten av adenosinet.

RENSA BORT SLAGGPRODUKTER

En gammal teori, men som fatt fornyat intresse. Hjarnan har inget lymfsystem, men ett system kallat det
glymfatsika systemet som har en motsvarande funktion. Vid neuronal aktivitet frisatts transmittorsubstanser,
men manga av dem &r toxiska i for hog koncentration (ex. glutamat). Dessa substanser, samt deras metaboliter,
behover darfor forslas bort och denna process sker huvudsakligen under sémn.

HUSHALLA MED SYNAPSER

Synapser nybildas och aterbildas genom livet, vilket utgor en stor del av hjarnans plasticitet och inldrning. Vi
kan dock bara underhalla en viss mangd synapser, da de ar energikravande och tar plats. | och med detta maste
vi hushalla med synapser, och under somn sker en “pruning” (beskarning) dar vissa synapser forstarks medan
andra forsvagas/tas bort.

IMMUNFORSVARET

Immunforsvaret paverkas av somn, och somn paverkar immunforsvaret. Nar vi sover blir vi mer passiva och
drar oss undan, vilket har spekulerats minska risken for att smitta andra. Manga somnstorningar samt
sémnbrister ger dven en kronisk, laggradig inflammation.

SOMNSTADIER

Sémnen kan delas in i tva huvudsakliga typer: REM-somn och icke-REM-somn (NREM).
® Icke-REM-somnen delas i sin tur in i tre understadier, som bendamns N1, N2 samt N3.
® REM-s6mnen delas ibland in i tva stadier, tonisk och fasisk, men detta gors framst inom
forskningssammanhang.
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ICKE-REM-SOMN

Hos vuxna dominerar icke-REM-sémnen, och utgor ca. 80% av den totala sémntiden. Icke-REM kdnnetecknas
av lugn och regelbunden andning, 1ag puls och blodtryck, sjunkande kroppstemperatur och lagre muskeltonus
an under vakenhet. De tre understadierna ar:
e N1 (ytligaste somnen) - upplevs ofta inte ens som somn subjektivt, utan som dasighet eller som att
man héller pa att somna.
N2 (medeldjup sé6mn) - vanligaste somnstadiet som utgor ca. halva natten.
N3 (djupsdmn) - det ar detta somnstadium som gor oss utvilade, samt det somnstadium som ar
starkast homeostatiskt reglerat (mer nedan). Pa engelska kan detta stadium kallas fér SWS (slow wave
sleep), vilket syftar pa ett EEG:s utseende.

REM-SOMN

REM star for rapid eye movements, och syftar som det later pa snabba saccadiska 6gonrorelser som i “skurar”
uppkommer under denna period. REM-sémn dominerar hos sma barn, men minskar i mangd under
barndomen for att endast utgdér 20% av somnen hos vuxna. Under REM har vi stora variationer i saval puls som
blodtryck och andning. Den aktiva kroppstemperaturregleringen ar avstangd och vi har en fysiologiskt aktivt
uppratthallen muskeltonus. Den kroppsliga paverkan skiljer sig alltsa helt och hallet mellan REM och icke-REM.

Tidigare kallades REM-somn for dromsomn, men det har nu bevisats att vi bade drommer under hela natten.
Karaktdren av drémmarna tenderar dock att skilja sig fran varandra.

SOMNEN UNDER NATTEN

Sémnen ar uppdelad i sémncykler, vilka ar ca. 90-120 Rorsta REM-perioden.

Férsta djupsomnsperioden. Somngéng. Drémmarna ar fraomvad  pjupssmn sa hir sent kan tyda pa
. o . - . sker oftast hir. som hént under dagen. sémnbrist (det har inte den hr
min langa. Varje sdmncykel inleds med NREM och \ personendockl.  Ju senare undernaten, desto mer
\ A"ﬂ/‘lﬂknirm P:" bisarra blir drémmarna,
ger/natt. Det &r helt P

avslutas med REM (som dock ibland kan saknas i : i
forsta somncykeln). | borjan av natten ar NREM :

djupast, for att sedan gradvis bli ytligare. REM blir

mer och mer framtradande ju senare under natten

. S .. . 21 2 23 24 01 02 03 04 05 06
den kommer. P3 y-axeln i bilden ses somndjup —

langre ned = djupare somn.

HUR MYCKET BEHOVER VI SOVA?

Normalt sémnbehov ar 6,5-9 timmar for vuxna individer, men det

fysiologiska behovet kan normalt variera — “kortsovare” som mar bra av 6h : {

och “langsovare” som mar bra av 9h. Barn behover generellt sett mer sémn.

Fragan “hur mycket behdver vi sova?” kan dock enklast besvaras som

“tillrackligt mycket for att vara pigga och valfungerande nar vi ar vakna”. Vart ‘

att kdnna till ar dven att somnbehovet varierar under livet, vilket bilden till \

hoger visar. Y-axeln anger alder (ej linjar) och i grafen ses REM, djupsémn
(N3) samt N1-N2.

VAD HANDER OM MAN INTE FAR SOVA TILLRACKLIGT?

Effekterna av sémnbrist varierar mellan individer, bade hur kdnslig varje individ ar och hur man reagerar pa
sémnbrist. Sdmnbrist &r hos vuxna och barn (bada) associerat med :
e Hogt BMI o Minskad insondring av tillvixthormon
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e Insulinresistens e Mortalitet
e Okad aptit e Beteendesvarigheter i skolan
e Koncentrationssvarigheter

OBS! Flera studier visar aven att reaktiviteten forsamras avsevart vid samre sémn, samt kvaliteten pa en utford
uppgift.

OBS 2! | tentasvar har dven foljande exempel angivits pa fragan “namn nagra potentiella konsekvenser av akut
somnbrist” — Mojliga konsekvenser som kan namnas ar t ex sdmnighet, 6kad smartkanslighet, férsamrad
reaktionsformaga, férsamrad uppmarksamhet och férsamrat arbetsminne.

HUR REGLERAS SOMNEN

Somnbehovet i sin tur regleras via tva mekanismer; en top-down samt en bottom-up-mekanism.

TOP-DOWN-MEKANISM

Reglerar globalt, genom att specifika nervcellskdrnor i framforallt hjarnstammen och hypothalamus interagerar
med varandra och sedan projicerar till thalamus och cortex.

THALAMOKORTIKALA NEURON

e Sleep On-neuron - aktiva under sdmn och som, vid

Hjarmbarken (cortex

aktivering, inducerar sémn

e Sleep Off-neuron - aktiva under vakenhet och som, vid -

LH (Orexin och

aktivering, inducerar vakenhet. GABA)

TMN (Histamin)

Dessa tva olika typer av neuron utévar reciprok inhibition pa

LDT/PPT (Acetylkolin) DRN (Serotonin,

varandra (On hammar Off och vice versa), vilket innebér att det

standigt pagar en dragkamp mellan dessa. Nar vi ar vakna har - LC (Noradrenalin)
Sleep Off-neuronen Overtaget, och nér vi sover har Sleep

On-neuronen dvertaget. -

BOTTOM-UP-MEKANISMER // LOKAL REGLERING AV SOMN OCH VAKENHET

Forutom den top down-reglering av somn och vakenhet sker ocksa en bottom up-reglering, dar enskilda
kortikala regioner sjdlva kan reglera sitt sémndjup, eftersom olika delar av cortex kan ha olika sémnbehov och
darfoér behova olika somndjup. Dessa processer ar inte lika valforstadda som top-down-mekanismerna.

Medan vi kliniskt sover kan enskilda delar av cortex vara vakna, och medan vi kliniskt ar vakna kan enskilda
kortikala kolumner sova. Denna lokala reglering av sdmndjup ar till stor del anvandningsbeorende, vilket
innebar att ju mer vi anvant en viss del av hjarnan under féregdende vakenperiod, desto djupare kommer just
den delen av hjarnan att sova under kommande sémnperiod.

KONSEKVENSER

e Misstag/slarvfel 6kar nar man blir somnig — om en person ombeds utféra en uppgift samtidigt som
nddvandiga delar av cortex sover ar sannolikheten hogre att personen misslyckas med uppgiften.
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® Somntroghet — fenomenet att man kan vara sdmnigare precis nar man vaknar an nar man gick och
lade sig, trots att man precis sovit och borde vara utvilad. Detta tros bero pa att delar av hjarnan
fortfarande sover lokalt.

® SOmngang — vissa delar ar vakna, medan andra sover

HUR REGLERAS REM-SOMN?

Precis som det finns Sleep On och Sleep Off-neuron finns det dven REM On och REM Off-neuron, vilka ocksa
utéver reciprok inhibition pa varandra. Denna reglering dr dock mer komplicerad, men summa summarum ar
att REM On-neuronen indirekt inhiberar alfa-motorneuron i ryggmargen sa att vi inte ska leva ut vara drommar
— ex gar upp, klar pa oss eller utévar var drom rent fysiskt.

VAD STYR SOMN OCH VAKENHET

Somn dr homeostatiskt reglerat, vilket innebar att det byggs upp ett somnbehov (6kat somntryck) nar vi ar
vakna som vi sedan aterstéller genom att sova. SOmnbrist kan dterhamtas genom bade ldngre och djupare
sémn. Sémnbehovet i sin tur regleras via tvd mekanismer; en top-down samt en bottom-up-mekanism.

Utover det homeostatiska sémntrycket styrs sémn och vakenhet dven av: -

e Dygnsrytm - stravar efter att halla oss vakna pa dagen och sova pa
natten (lds mer nedan)

e Motivation - motiverade beteenden ar vakenhetshéjande (ex.
spela dataspel)

e Emotioner

e Homeostatiska signaler - t.ex. hunger och torst dr vakenhetshojare
tills dess att dem behoven &r stillande

® Immunforsvar - proinflammatoriska cytokiner ar somngivande

DYGNSRYTM

VAD AR DYGNSRYTM?

Akrofas

Dygnsrytmen dr omkring 24 timmar och ar endogent genererad, vilket innebar ~~—

Amplitud

att den ar nagorlunda konstant oberoende av yttre faktorer — daremot ar den

paverkbar genom yttre tidgivare (zeitgeber) sdsom ljus och maérker. Till

skillnad fran andra biokemiska funktioner sa ar dygnsrytmen stabil fér N L

Fasvinkel (i)

férandringar i temperatur och pH. perio

VARFOR HAR VI DYGNSRYTM?

10% av generna i kroppen ger uttryck pa ett dygnsrytmberoende satt, vilket gor att cellerna kan synkronisera
och koordinera olika reaktioner och fysiologiska processer. Evolutionart tror man att dygnsrytmen funnits for
att skydda mot ultraviolett ljus fran solen.
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VAD KAN PAVERKA DYGNSRYTMEN?

S6émn och vakenhet

Koncentrations- och kognitiv formaga
Hormoninsondring, ex kortisol och melatonin

Aptit — ar du vralhungrig kommer du inte kunna somna
Kroppstemperatur

Metabolism

Immunfdrsvar — sover mer ndr man ar sjuk. Ar man riktigt sjuk dock kan man f3 sémnstérningar.

DYGNSRYTM OCH SOMN

SCN projicerar till Sleep ON- och Sleep OFF-celler,
vilket i praktiken ger ifran sig en vakenhetssignal
som Okar hela dagen. Det homeostatiska
somntrycket 6kar dven det nar vi ar vakna, och

kenhetssignal

minskar nar vi sover, medan dygnsrytmen stravar
efter att halla oss vakna pa dagen och sovande pa
natten. Dagtid 6kar det homeostatiska
somntrycket successivt, men motverkas av

dygnsrytmen/vakenhetssignal som hindrar oss
fran att sova. Nar det blir kvall slutar dygnsrytmen
att halla oss vakna, och somntrycket far oss att somna, till ndsta morgon da somntrycket ar lagt och
dygnsrytmen dessutom &r installd pa att vi ska vakna. Ponera att man tar en timmes powernap pa
eftermiddagen — det homeostatiska somntrycket minskar — svart att somna pa kvallen.

Om man ar vaken hela natten och istéllet gar och lagger sig vid 6 pa morgonen (se den andra réda linjen som
fortsatter uppat) kommer man férmodligen inte sova 8 timmar som man kanske behdver. Detta beror pa att
det homeostatiska somntrycket krockar med vakenhetsgraden som styrs av dygnsrytmen — vaknar lagom till
lunch dnda.

DYGNSRYTMSTORNINGAR

Dygnsrytmstorningar uppstar nar den inre dygnsrytmen och det astronomiska dygnet inte stammer Gverens.
Eftersom dygnsrytmen styr sa manga fysiologiska processer kan detta ge en rad olika symtom. Vanligtvis ar
dock somnbesvaren de som ar varst.

e Avancerad sémnfas — den inre klocka gar fore

e Forsenad somnfas — den inre klockan gar efter — vaken till 3-4 pa natten och vaknar vid 12 pa dagen

e Icke 24-timmar dygn — den inre klockan gar fér snabbt eller langsamt

e Arytmisk dygnsrytmstorning — den inre klockan gar oregelbundet — tidnk sma bebisar. Vid 3-6

manaders alder bérjar man se tendenser till att de forstar vad som &r natt och dag.

| férsta hand utreder man med anamnes och aktigrafi/sémndagbok.

MEDVETSLOSHET
Sémn ar fysiologiskt till skillnad fran svimning, koma och
dylikt. Den &r homeostatiskt reglerad till skillnad fran annan loke gy Miminally Vakenhet
<, | vakenhet state Locked in
Dasighet
Ytlig somn

Djupsémn REM-sémn Lucid REM-sémn
Medveten om sina
drémmar, kan styra
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medvetsldshet/okontaktbarhet. SGmnen ar dessutom snabbt reversibel till skillnad fran dvala och koma.
Medvetsloshet brukar delas in i tvd komponenter

1. Vakenhet - Oppna égon, spontanmotorik
2. Medvetenhet - vilken grad ar man medveten om sin omgivning?

KOMA

e Subjektiv definition av koma ar total avsaknad av medvetande trots yttre stimulering.

e Objektiv definition ar avsaknad av bade vakenhet och medvetande. Inte viackbar. Ddrmed Gppnas inte
ogonen heller spontant eller pa yttre stimuli. Man ser heller ingen respons vid uppmaningar och heller
inga adekvata rorelser som respons pa smartsamma stimuli.

Koma delas upp i tva grupper utifran genes (tenta):

1. Strukturell medvetsloshet
a. Orsakas av en fysisk skada eller lesion i hjarnan som paverkar dess funktion,
b. Traumatisk hjarnskada (t.ex. epidural- eller subduralhematom), Stroke (ischemi eller
blédning), Tumérer eller expansiva processer, Hydrocefalus eller intrakraniell tryckékning.
2. Metabolisk/toxisk medvetsléshet
e Orsakas av systemiska tillstand som paverkar hjarnans funktion utan att det finns en primar
skada i hjarnstrukturen.
e Exempel pa andra orsaker till metabolt koma ar: Infektion, tex herpesencefalit, bakteriell
meningit, Uremi, Tiamin brist/Wenicke encefalopati, intoxikation, hypo/hyperglykemi,
andningsinsufficiens, elektrolytrubbning, leversvikt, hypoperfusion, hypo/hypertermi.

ANDRA TILLSTAND ATT SKILJA FRAN KOMA

Hjdrnd6d - hjarnans alla funktioner har upphort oaterkalleligt (d6d enligt svensk definition)
Ickeresponsivt vakenhetssyndrom - patienten ar en “gronsak”. Patienten har 6ppna 6gon, fungerande
reglering av vitala parametrar men visar inga yttre tecken pa medvetande.

e Minimally conscious state: Som ovan, fast men med svaga, fluktuerande tecken pa medvetande. Kan
reagera pa namn exempelvis.

e Locked in syndrom: Fullt vaken, men kan inte kommunicera det till omgivningen. Kan ofta réra pa
ogonen. FILMTIPS — fjarilen i glaskupan

e Stupor - Patienten ar viackbar men endast vid mycket kraftig stimulering

HUR UNDERSOKER MAN DET?

Status

Kliniska skalor - RLS, Glasgow coma scale
EEG

Evoked potentials

Funktionell MR/PET

Transkraniell magnetstimulering
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Nervstatus hos medvetslds patient bér omfatta pupillreaktioner, 6gonens stéllning och 6gonrorelser (Dolls

head), nystagmus, kornealreflex, spontan motorik och motorik vid smaartstimulering, reflexer, Babiniskis

tecken, om moijligt dven bedémning av 6gonbotten (tenta)

GLASGOW COMA SCALE

Internationellt vdlanvand och etablerad skala. Dock kritiserad for att
den &r svar att anvanda pa intuberade patienter och patienter med
ogonskador efter t.ex trauma. Djup medvetsléshet ger laga poang.

REACTION LEVEL SCALE 85

RLS-skalan ar mindre anvand internationellt, men vélanvand och
etablerad i Sverige. Djup medvetsléshet ger hoga poang. obs kommit pa
tenta!

EEG

©Bgondppning Svar pa tilltal

Motorisk reaktion

foljer uppmaningar

orienterad

lokaliserar (supraorbitalt)

spontan /

Ja, vid tittal enstaka ord

onormal flexion (fingernagelbadd)

Ja, vid smartstmulering oartikulerat ljud

extension (fingeragelbadd)

ingen trots smartstmulering | nej

ingen trots smartsumulering

B8l Kontaktbar utan latens, orienterad

Pl SI6 / oklar, kontakt vid tilltal, tillrop, beréring

Bl Mycket slo / oklar, kontakt vid upprepade tillrop,

ruskningar, smartstimulering

P8 Lokaliserar smérta men avvarjer ej

Bl Undandragande rorelse

[ Bojer stereotypt

EA| stracker stereotypt

LBl Ingen reaktion pd smértstimulering

Anviands for att bedoma sederingsdjup/medvetsléshet djup
Identifiera anfallsaktivitet
Identifiera locked in-syndrom

Bed6ma prognos

EVOKED POTENTIALS

Evoked potentials &r elektriska svar som registreras fran hjarnan eller nervsystemet som svar pa specifika

stimuli, som kan vara:
e Visuella stimuli (svar pa ljus eller monster)
e Somatosensoriska stimuli (svar pa beréring eller smarta)
e Auditiva stimuli (svar pa ljud)

EP anvands for att undersoka hur snabbt och effektivt nervsystemet bearbetar

dessa stimuli, vilket ger viktig information om nervbanornas funktion.

® Anvands for att bedéma om de afferenta sensoriska bansystemen ar

intakta
For att bedéma medvetandegrad och prognos

Headphones  Electrode

Response moenitor

~Wires

Auditory Evoked Potential Test

Kognitiva evoked potentials har indikerat att en del som tidigare bedémts vara i koma kan ha nagon

form av medvetande.
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SOMNSJUKDOMAR

ALLMANT OM SOMNSTORNINGAR

VANLIGA FRAGOR

Foljande tre fragor kan vara av varde att ha med sig i métet med en patient:

e Var finns facit for nagons somn?

o Omvifar en berattelse fran patienten, en annan fran patientens siangpartner och ett tredje

resultat fran en fysiologisk matning — vad &r ”"sant”?

o Nar dr somn stord?

o Alla ménniskor har bra och daliga natter — men var gar gréansen for att nagon har en

sémnstorning (och sjukvarden behéver gora nagot)? Stérd sémn och somnstorning ar saledes

tva olika saker.

e Ar somnstorningen orsak, konsekvens eller bide och?

o Om nagon exempelvis ar stressad och sover daligt, beror den daliga sémnen da pa stressen?

Eller &r personen mer stresskanslig pa grund av den daliga somnen?

o  Ofta ges ungefar samma lakemedel for de olika tillstanden, men det kan &n dock vara viktigt

att veta vad grunden till problemet ar for att angripa det pa ratt satt.

Att det idag finns manga klockor och appar som registrerar somn gor det hela an mer komplext, dar patienter

har ndgot som paminner dem om sdmnen och kanske ocksa beréattar for dem att de sovit daligt.

OBS! Uppger en patient ha sdmnbesvar ar alltid somnapné en diffdiagnos.

VAR FINNS FACIT? VAD AR SOMN?

S6mn kan ses ur tre olika perspektiv:

® SOmn dr ett beteende - vad man ser utifran, exempelvis vad en partner eller férdlder uppfattar.

Exempelvis &r somnapné nagot som ofta uppmarksammas pa det hér viset.

e SOomn ar en upplevelse - vad patienten som individ sjalv tycker om sin somn. Exempelvis kanske denne

tycker sig ha svart att somna eller halla sig vaken, eller sa tycker patienten att hen drémmer mycket.

e SOmn ar ett funktionssatt hos hjarnan - det vi méter.

NAR AR NAGOT EN SOMNSTORNING?

Patienten har forstas egna uppfattningar, dels
om hur hen sover, men ocksa kring vilka krav
hen har pa sin egen sémn. Aven
vardpersonalen kan ha uppfattningar kring
detta, och det ar inte alltid dessa stammer
overens med patientens. Ibland kanske
patienten exempelvis har forvantningar pa sin
somn som inte gar att leva upp till. Har finns
alltsa manga aspekter som kommer in, vilket
illustreras av bilden intill.

Specialist'pa sjukdomar Forestéliningar

s
Forestallningar . . °
i populationer. om normal sémn

om normal sémn

Specialist pa sig sjalv

Forestéllningar
om sin nuvarande
somn

Forestallningar
om patientens
2 somn
7
Forestélningar
om sin tidigare
sémn

/ . ‘ Forestallningar

om rimlig

- dagfunktion

Foérvantningar

pa dagfunktion ' * Férestiliningar

om patienten
Forestallningar om

Journaldata orsak och verkan

Arbete Mediciner
Férestillningar om 3

|ikaren Forestallningar om Kunskap om
orsak och verkan Tid Budget sjukvérdens

Socialt sammanhang o
Vardprogram organisation

129



Siri Holtmann & Gustav Magnusson
Lakarprogrammet termin 9 HT24

SOMNSTORNINGAR — ORSAK OCH VERKAN

Somnstorningar ar nagot som har en samvariation med manga andra faktorer, dar stodet ar starkast for
samvariation med depression, stress och smarta. For alla dessa tre faktorer verkar det ocksa som att
sambandet gar at bada hall.

®  Stord sémn ar nagot som kan forega en depression, liksom att depression ar nagot som kan leda till
samre somn. Patienter med depression som ocksa har en somnstérning och som far behandling for sin
somn tenderar att dven bli battre i sin
depression, och det dven utan antidepressiva.

® Somnbrist ar ndgot som kan leda till irritabilitet

och férsamrad exekutiv férmaga, vilket i sin tur
kan orsaka stress. Pa samma vis ar stress nagot
som kan leda till férsémrad sémn.

att sova, och likval tenderar somnbrist att gora folk mer smartkénsliga. Bland patienter med kronisk

e Smadrta ar nagot som gor att det kan vara svart

smadrta upplever 90% ocksa en sdmnstorning.

SADANT SOM ALLTID SKA MED | ANAMNESEN
Nar vi tar anamnes hos nagon med sémnstérning ar foljande sadant som alltid bor inga:

Vad har patienten for forvantningar pa sin somn?
e  Nar skulle patienten vara néjd?

Hur ser patientens dygn ut?

e Nar gar patienten och lagger sig och nar gar patienten upp? Tas nagra tupplurar under dagen? Finns
strategier for att sova béttre eller for att hantera konsekvenser av den daliga sémnen? Manga
patienter har kortsiktiga I6sningar, vilka dock pa lang sikt istallet kan bidra till att befasta
sémnbesvaren.

Hur fungerar patienten under sin vakna tid?
e Klarar patienten att vara pigg nar det behovs? Kom ihag att det finns en stor individuell variation i hur
mycket individer behdver sova.

Hur ofta forekommer besvaren och hur stort problem utgér de da?

Anhoriganamnes &r ofta bra om patienten bor med nagon annan som kan ha observerat nagot annat.
Forekommer exempelvis andningsuppehall?

SUBJEKTIV OCH OBJEKTIV MATNING AV SOMN

Det finns en mattlig 6verensstimmelse mellan subjektiv och objektiv Noone

.. " .. . . .. . looks back
somnlangd. Framforallt personer med insomni tenderar att 6verskatta tiden det "
tar att somna och underskatta sin totala sémntid. Fragmenterad sémn upplevs ::"_“:";‘ﬁ;“
ofta som mer sammanhangande an vad den ar om man har valdigt korta they had

plenty of
sleep
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uppvaknanden. Generellt tenderar personer med dalig sémn att minnas sina daliga natter battre an sina bra

natter, vilket kan gora att de Overskattar frekvensen och svarighetsgraden av sina sémnbesvar.

SUBJEKTIVA METODER

Dessa metoder ar enkla, billiga samt kraver ingen
specialutrustning. De fangar patientens subjektiva

Anamnes

uppfattning, vilken i sammanhanget ar viktig, men som

bristfalligt kan 6verensstamma med den objektiva

Frageformuldr

somnen. Hit rdknas:

e Anamnes
e Frageformular
e Somndagbok - 1-2 veckor som innefattar nar
patienten lagger sig/stiger upp samt Sémndagbok
somnar/vaknar
FALLGROPAR

Individens egen
historia, kan
anpassas efter
patientens besvar

Standardiserat, kan
mata férandringar,
kan rdkna statistik,
snabbt och enkelt

Ger sBmnmaonster
under langre tid,
mindre kansligt for
selektivt minne,
kan anvandas
pedagogiskt

Metod | Fordelar _ Nackdelar___|

Kraver kunskap hos
kliniker

Selektivt minne hos
patienter

Kraver kunskap om
hur de ar
validerade, kan
missa viktiga
aspekter, selektivt
minne

Manga glémmer
fyllai, en del &r
svara for pat att
forsta, kan ge en
olycklig fokusering
vid klockslag mm.

Som vi varit inne pa tidigare sa finns det vissa fallgropar i anamnesen:

Folk minns sina daliga natter battre an de bra
Folk kan inte rapportera vad de gjorde néar de sov - for da sover de

Det ar svart att korrekt uppskatta sin somntid - man minns inte korta uppvaknanden och marker inte

alltid korta sdmnperioder.

SEMIOBJEKTIVA METODER

Kan skatta somn under en langre tid, ex. i patientens hemmiljo, men tenderar att skatta fel hos personer som

sover daligt. Exempel pa dessa metoder ér:

e Mobilappar
e  Aktigrafi
AKTIGRAFI
e Barbar accelerometer, anvands ofta som en armbandsklocka pa den ickedominanta handleden.
® Registrerar acceleration, dvs forandringar i rérelsers hastighet eller riktning.
e Bygger pa antagandet att om man &r stilla tillrackligt Iange sa sover man.
e Kan baras under langre tid (vanligen 1-2 veckor) i personens normala liv utan
att stéra sémnen.
® Mojliggor analys av dygnsrytm och variabilitet i somnmaonstret.

Tendens att 6verskatta somn hos insomniker och underskatta somn vid

kraftig sémnfragmentering.
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Aktigrafi anvands framforallt for att beforska dygnsrytm, men har pa senare tid allt mer ocksa kommit att
anvandas for att kartlagga fysisk aktivitet.

OBJEKTIVA METODER

POLYSOMNOGRAFI

Polysomnografi dr golden standard fér att avgora hur, hur lange och

hur djupt nagon sover. Kan darmed avgdra somnstadier samt
detektera somnstorningar patienten sjalv inte marker. Nackdelar ar
dock att det ar dyrt och ar onaturligt att sova med.

Polysomnografi registrerar EEG, yt-EMG (muskeltonus), EOG
(6gonrorelser), saturation och eventuellt ocksa andra fysiologiska signaler sdsom andning.

NATTLIG ANDNINGSREGISTRERING (POLYGRAFI)

Om man ska undersoka personer som snarkar eller far andningsuppehall under sémn anvdander man ofta en
forenklad undersékningsmetod som méter andningsrorelser, pulsoximetri, luftfléde/snarkning och
kroppsposition. Detta kan dock inte bekréafta att personen sover helt och hallet.

| JAMFORELSE MELLAN OBJEKTIVA MATNINGAR

Metod ___________Fordelar _________ Nackdelar

Polygrafi Relativt enkel och billig Mater endast sbmnapné.

(Sémnapnéregistrering, metod. Kan ibland underskatta

nattlig andningsregistrering svarighetsgraden hos

mm; flera namn anvands sdmnapné.

men syftar pa samma sak).

Polysomnografi Den enda metoden som Bokigt, dyrt,
faktiskt méater vad som sker resurskrivande, svartolkat.
i hjarnan, och darmed Obekvamt for patienten ->
golden standard. Kan se svart fa naturlig sovmiljé.
olika somnstadier.

Aktigrafi Lattanvint, kan goras Tenderar att dverskatta

under ldngre tid, patienten sémntiden, framfér allt hos
kan leva sitt livsom vanligt. insomniker. Miter inte
faktisk somn.

SOMNSTORNING

Alla har natter da de sover bra och néatter dar de sover daligt, det ar en del av livet.

Mellan 10-30% av befolkningen upplever sjalva att deras somn ar stord pa nagot satt,
vilket bland annat kan bero pa att somnstorningar valdigt ofta samvarierar med andra -

sjukdomar. | bilden till hoger ses “tvariktade samband”, vilket innebér att bada tva kan -
I‘ESS

leda till varandra.
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INSOMNI

Insomni bestar av:
e Dalig somn i form av svarigheter att initiera och/eller vidmakthalla
sémnen Insomnia

Daytime effects of insomnia include:

Symtom som tolkas som konsekvenser av den daliga sémnen

Ingen annan béttre forklaring m % %
AN
i . L. . . . . . . Feeling tired,
Olika diangoskritierar kan darefter skilja sig i exakt hur lange besvéaren ska ha varat, unwellor slocps. Detayed refioxes
exakt hur manga minuter man ska vara vaken, exakt hur manga natter per vecka ._,Q?, “
besvaren ska forekomma med mera, men kidrnan ar det ovanstaende. =
Trouble Mood disruptions,
remembering things. especially irritability.
Att enbart uppleva svarigheter att initiera/vidmakthalla sémn utan att det far ‘*' -~ @ ﬁ
nagra konsekvenser kallas ibland for insomni-symtom, men uppfyller inte ol | - u. ¥
diagnoskriterierna for insomni. ) || B

£3 Cleveland Clinic

ANDRA BATTRE FORKLARINGAR?

Ja, vad menar vi med detta?
e Dygnsrytmstorningar (ex svart att somna eller tidigt morgonuppvaknande)

e Narkolepsi och smnapne (framférallt fragmenterad sémn med flera uppvaknanden)
® Restless legs (maste réra pa benen)
e Missbruk - de flesta substanser folk missbrukar kan stéra smnen, eller anvands ibland som
sjdlvmedicinering vid stord sémn.
e Likemedelsbiverkning - betablock, glukokortikoider, venlafaxin
e Orealistiska forvantningar pa somnen
e Daliga forutsattningar - tenta-p, kids, stress
e Skoldkoértelsjukdom.
EPIDEMIOLOGI
Insomni samvarierar med ett flertal olika somatiska och 07
psykiatriska sjukdomar i tvarsnittsstudier, som manga studier ar ol
motstridiga, vilket kan bero pa att de dr sma eller bygger pa dalig
diagnostik. Det finns dock visst stod for att insomni med objektivt £ 8 o

kort sémntid medfor en okad risk for bland annat hypertoni.

Insomnisymptom
1 Okar med lder.
T18-194r 20294 | 3049 4r Motstridiga fynd

Kliniskt relevant ar dock den viktiga och vanliga kopplingen Ader " rbrande insomni.

mellan insomni och depression samt insomni och kronisk smarta.
Genom att behandla insomni vid nagot av dessa tillstand forbattras dessutom de somatiska besvaren.

ORSAKER

Det finns olika teorier kring vad insomni kan bero pa:

e Hyperarousal: Vissa, delvis motstridiga fynd, talar fér en
obalans mellan vakenhetsframjande (framforallt retikulara
aktiveringssystemet) och somnframjande (framférallt
ventrolaterala preoptiska kdrnan, nucleus basalis med mera)
delar av hjarnan.
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Graden av medvetenhet kan variera dven under somn: En del upplever sin sdmn som vakenhet trots
att de sover.

Maladaptiv stressreaktion: Vissa personer ar mer

Precipitating/perpetuating factors

bendgna att fa stérd somn till foljd av stress. Detta ar Contibusing to insomea over. tme
delvis arftligt.
)
$
Pa bilden till hoger ses 3P-modellen, vilken anvands for att g Insomnia .
forklara sémn for patienten vid KBT. Alla individer har olika § i S ol
predisposition for att drabbas av insomni. Det kan sedan ske -
utlésande faktorer (precipitating) som tillfalligt stor somnen. Predisposing
Dessa faktorer bor forsvinna, men om det tillkommer Time
vidmakthallande faktorer (perpetuating) kan somnstérningen
kvarsta — vi vill komma at de vidmakthallande faktorerna.
MEKANISMER
Har ar en bild som sammanfattar hur insomnin blir en ond Uppmrisamhet i ‘ ’ Motiation 'Ans:;nf:r.:::rfor'
cirkel.
Mer fokus pa saker som
lolkas::;::::::enser Okad vakenhet
= | = ==
UTREDNING
1. Anamnes och sémndagbok
o Anamnesen syftar till att kartlagga patientens faktiska besvar, vardera samsjuklighet och
differentialdiagnostik
o Somndagboken syftar till att identifiera maladaptiva beteenden, sakerstélla att patienten inte
Overrapporterar daliga natter och identifiera sddan som anamnesen missat
2. Blodprover - inte strikt nodvandigt men kontrollera garna TSH
3. Psykisk status
4. \Vidare utredning via somnlaboratorium ar séllan indicerat
BEHANDLING
e SOmnrad - de flesta sager att det inte fungerar, men & andra sidan gor de flesta fel (maste félja under
veckors tid for effekt)
e KBT/Soémnhygien
o Somnrestriktion - minskar tiden i sangen till den tid pat sager sig sova, och 6kar sedan gradvis
o Stimuluskontroll - undvik att géra saker som ar associerade med vakenhet i sovrummet
o  Paradoxal intention - férsok att inte somna
o Beteendeexpriment - hur katastrofalt ar det egentligen att sova daligt en natt?
e GABA-agonister

o Snabbare effekt an KBT, men effekten forsvinner nar medicinen tas bort

o Okad risk fér nattlig konfusion, sémngang och fall - men datan &r lite motstridig i hur stor
riskdkningen egentligen ar

o Ovriga preparat - Propavan, Atarax, Circadin (populdra inom primérvéarden)
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e Bensodiazepiner - undvik om primarindikationen ar insomni — beroenderisk och verkar mer
sederande an sémngivande

e Vissa antidepp - ex. Mirtazapin — har somn som biverkan, utnyttja det

o Nya likemedel dr pa G - ex. orexinantagoniseter. Godkant i vissa ldnder, men dnnu inte i Sverige.

Hur ska man forhalla sig till beroende nar det kommer till LM-behandling? Psykologiskt beroende kan absolut
uppsta (kansla av att jag maste ta tabletten for att kunna sova). Fysiologiskt &r mer tveksamt (att patienten helt
plotsligt inte skulle bli smnig). Men man bor vara mer forsiktig med benzo och GABA-agonister (Z-preparat)
hos patienter som redan har eller haft en missbruksproblematik. Manga upplever utsattningssymtom, vilket
dock i studier dven noterats i placebogrupperna. Den basta kombon ar KBT + gradvis utsattning av valt
likemedel.

HYPERSOMNI

Hypersomni ar ett 6kat somnbehov, vilket kan yttra sig som forlangd somntid pa natten, svart att halla sig vaken
dagtid eller en kombination. | klinik ar det viktigt att differentiera hypersomni fran otillracklig somn, dar
sémnighet och insomningsbenagenhet ocksa ar symtom pa somnbrist.
1. Kan vara sekundar till andra sjukdomar (vanligast)
o SOmnapné
o  Periodiska benrorelser
2. Sekundart till mediciner
o Somnmedel, lugnande medel, psykofarmaka
3. Dagsomnighet av andra orsaker, men inte hypersomni
4. Primara hypersomnier - ex narkolepsi

OVRIGA CNS-HYPERSOMNIER

Obs ovanliga!
e Kleine-Levins syndrom - periodisk hypersomni som framférallt drabbar tonaringar. Det dar mycket
sallsynta och har ratt god prognos pa sikt

e Idiopatisk hypersomni - Ett paraplybegrepp som delvis ar svaravgransat mot narkolepsi typ 2. Typiskt
sett har man ldangre sémn, inte uppiggande tupplurer, mer somntréghet, kan ha enstaka sleep onset i
REM i MSLT men har framforallt kort sémnlatens. Nattsomnen kan vara normal eller férlangd.

NARKOLEPSI

Narkolepsi ar den vanligaste priméara hypersomnin och ger egentligen inte 6kat somnbehov, men bade sémnen
och vakenheten blir fragmenterad. Dessa personer ar konstant somniga och maste kdmpa for att halla sig
vakna, eller far ofrivilliga insomnanden.

Symtomtetrad:
e Dagliga, imperativa sdmnattacker och dagsémnighet NARGOLEPSY
— obligat for diagnos ABILITY to REGULATE

X = IMPAIRED
e Somnparalys (kan inte tala eller rora pa sig efter man R

vaknat)
e Hypnopompa/hypnagoga hallucinationer <PREIDENT L ARes
(hallucinationer vid uppvaknandet eller Awm or

. - ELEMENTS of SLEEP
insomnandet) while AWAKE

ASLEEP?
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e Kataplexi - muskeltonusforlust ndr som helst under dygnet

Dessutom kan andra symtom finnas sasom viktuppgang och sémngang under REM-s6mn mm.

PATOFYSIOLOGI

M Autoimmun patogenes

Narkolepsi delas in i typ 1 och typ 2, da de har olika patofysiologisk .
bakgrund. Qi

faktorer

&/ HLA-DQ0602

Typ 1: Beror pa destruktion av orexinerga nervceller i hypotalamus vilket » \T'“"s'e“‘"or Cylckw‘ner .
ar med storsta sannolikhet autoimmunt medierad. Hos kaukasier ar detta ! g S 4 \ >

peptid

associerat med HLA-DQBO0602. Detta kan dven sekundart uppsta till foljd OO s
av stroke, neuroborrelios, MS osv.

Antikroppar,  neuron

Typ 2: Har en okéant orsak. Den skiljer sig fran typ 1 genom att inte ha
kataplexi och normala orexinnivaer.

EPIDEMIOLOGI

Det finns tva primara debuttoppar: i tonaren och i 35-40 arsaldern och &r ofta associerade med andra
autoimmuna sjukdomar. Det ar ofta lang tid mellan symtomdebut och diagnos. Vanligaste feldiagnoserna ar
bland annat epilepsi och psykiatriska sjukdomar.

DIAGNOSTIK

Dagliga sdmnattacker
Multipelt sdmnlatenstest (MSLT) méater

o .. .. SYMPTOMS OF
o Hur fort det gar att somna (sdmnlatens) ndr man tar en NARCOLEPSY
Cataplex
nap under dagen Y
o Hur fort REM-sémn startar (ska ej ha detta ndr man tar @ et
Hallucinations r. Sleepiness
en tupplur) o \\\2' » A
3. Om kataplexi + typisk MSLT = diagnos p Ny P08~ g
4. Om ej kataplexi kravs stodjande fynd N « .
° e Nighttime
o  Lagt Orexin i likvor Sleep Seer
5. Om ej kataplexi, men typisk MSLT och normal orexin i likvor: typ 2 ‘Onlylzs‘;/oofgmencansv\;rh
narcolepsy have diagnosis and treatment.
BEHANDLING

Det finns ingen behandling som botar narkolepsi, men symtomen kan lindras med ldkemedel och strategier for
att forbattra sdmnen och hantera dagtrottheten:
e Somnhygien - annorlunda an vid insomni. Ex ingar kaffe och schemalagda tupplurar
e Bilkérning - manga uppnar tyvarr aldrig en tillrackligt god behandlingskontroll att bilkorning blir
aktuellt
e Vakenhetshéjande medicinering
o Modiodal
o  Metylfenitat
o Amfetamin
o  Orexinagonister pa gang i forskningen
e Maedicinering mot kataplexi
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o Antidepp fr SNRI
o Tricykliska antidepp
e Ovriga symtom
o Natriumoxybat (GHB)/Xyrem &r ett likemedel som dampar aktiviteten i centrala
nervsystemet, vilket kan minska dagsomnighet och kataplexi. Lékemedlet antas ha effekt pa
djupsdmnen, men den exakta mekanismen ar okand. Natriumoxybat ar endast godkant for
behandling av vuxna.

PARASOMNIER

Parasomnier ar en grupp somnstorningar dar man gor konstiga saker under sdmn, som inte hor hemma nar
man sover. En parasomni innebar att hjarnan befinner sig delvis i sémn och delvis i vakenhet, vilket kan leda till
att en person exempelvis gar, slass och ater i somnen. Det finns dven dem som blir sexuellt utatagerande eller
som lever ut sina drommar. Vanligtvis dr det djupsémn eller REM-s6mn.

DJUPSOMNSPARASOMNIER

Djursdmnsparasomnier beror ofta pa ett ofullstandigt uppvaknande ur djupsémn.

NREM-Related

® SOGmngang - vanligast
e Nattskrack - drabbar barn i 3-5 arsaldern. “Vaknar” och &r otrostliga och
okontaktbara. Beter sig som om de ar radda for ndgot, men vaknar inte till.

Zz2z

Kan inte minnas dagen efter vad som hant.

e Konfusoriska uppvaknanden - beter sig vaket, men sover. Kan forsoka ta sig
till skolan eller jobbet
Sleep eating disorder

Sexsomni
Includes

Confusional arousal
Djupsémnsparasomnier ar vanligast hos barn och brukar vaxa bort. Sleepwalking
Night terrors

. ° . .. . . . o Sleep-related sexual
skada sig pa. Djupsdémnsparasomnier kan utldsas av andra somnstorningar som abnormal behavior

Rekommendationerna lyder att man ska undvika somnbrist och ta bort saker man kan

sdmnapne, exempelvis hos vissa kinsligare individer. Aven andra mediciner som
sémnmediciner och antidepp kan utldsa detta.

Dessa intraffar oftast inom 1-2h efter insomnande vilket kdnns intuitivt da det ar tidpunkten en individ sover
som djupast. Graden av medvetenhet till omgivningen varierar, likvdl som inslaget av skrdack. Dagen efter finns

oftast inget eller valdigt diffusa minnen. Parasomnin pagar vanligen minst i ett par minuter.

DIAGNOS & BEHANDLING

e Diagnosticeras med videopolysomnografi.
e Uteslut andra sdmnstorningar
e Diffdiagnoser kan vara
o  Epilepsi med nattliga anfall.
o  Funktionella nattliga anfall - egentligen ar de vakna och bérjar darefter te sig tokigt — kan
likna en parasomni.

Behandlas primart med god sémnhygien och att undvika alkohol. Aven schemalagda uppvaknanden kan vara
till hjalp. | svara fall kan man behandla med paroxetin (SSRI)
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REM-SOMNS PARASOMNIER

Den vanligaste inom paraplybegreppet ar REM Sleep
Behaviour Disorder (RBD). Sjukdomen beskrevs for
forsta gangen i Disneyfilmen Lady och Lufsen 1955,

REM-Related

N s
- =
- ~

flera decennier innan den beskrevs hos manniskor.

Normalt har vi en muskelatoni under REM-sémn for

att hindra att vi agerar ut vara drémmar. Detta uppratthalls genom en aktiv
inhibition av alfa-motorneuronen fran hjarnstammen. Vid RBD forsvinner denna
inhibition och personen agerar ut sina drommar.

Ofta &r REM-sOmnsparasomnier associerat med neurodegenerativa sjukdomar i
allmanhet, och Parkinson/atypisk parkinson i synnerhet. RBD kan vara ett tidigt
tecken p& sddana sjukdomar. Aven narkolepsi kan ge RBD, vilket dock inte &r

Includes

— REM sleep behavior
disorder

associerat med Parkinsonrisk. — Recurrent isolated

sleep paralysis

— Nightmare
disorder

DIAGNOS

Aven har sker diagnos med videopolysomnografi samt att man mater
muskeltonus med yt-EMG under sémn och jamfér REM med icke-REM.

Behandling sker med klonazepam (antiepileptikum), vilket brukar ge god effekt.

DYGNSRYTMSTORNINGAR

Vid en dygnsrytmstorning ar smnen i sig inte stord, men den kommer vid fel DME CAN P BECAU

tidpunkt. Symtomen ar en kombination av insomni symtom och
dagsomnighet i varierande grad. Karaktaristiskt ar symtombilden varierande
under dygnet.

e Forsenad somnfas: Innebar att den inre klockan gar efter och man
blir smnig sent och vaknar sent. Detta drabbar framférallt
tonaringar och unga vuxna. Det finns en genetisk sarbarhet hos i ]
vissa, i kombination med miljofaktorer

e Avancerad sdmnfas ar motsatsen till forsenad somnfas. Den inre klockan gar lite fér snabbt. Man blir
somnig tidigt och vaknar tidigt och drabbar framférallt dldre. Det finns en arftlig form som beror pa en
mutation i en av klockgenerna.

e Skiftarbetesrelaterad somnstorning drabbar skiftarbetare (ndhdaa). Den ar rent forvarvad sa den inre
klockan kan vara helt normal. Detta ar mycket individuellt hur bra olika personer har att stilla om den
inre klockan. Beroende pa hur skiftschemat ser ut varierar kliniken. Oftast forbattras symtomen under
semesterperioder.

® Icke-24-timmars dygn ar vanligt hos blinda, dar hypothalamus inte far nagon ledtrad av
ljusinformation. Den inre klockan har da svart att anpassa sig efter dygnet utan gar i sin egen rytm.
Kliniken blir en blandning mellan insomni och dagsémnighet med ett patagligt varierat monster dver
tid.
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® Arytmisk dygnsrytm innebar att man helt saknar dygnsrytm och férekommer framforallt vid
hjarnskador och vissa neurodegenerativa sjukdomar.

Behandlingen for dem alla ar kort och gott; utsatt dig for ljus for att forsta att du ska vara vaken, melatonin till
natten for att somna, regelbundet arbetsschema, anvanda andra zeitgeber ex fysisk aktivitet. Tank pa att
anpassa tiden da behandlingen ges efter personens inre klocka, och inte efter den yttre tiden.
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