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Nonsystemisk vaskulitneuropati (NSVN) er en vaskulitneuropati, hvor der sker isoleret iskeemisk
aksonal degeneration af perifere nerver uden systemisk involvering. Typisk beskrives
vaskulitneuropatier som smertefulde, akut-subakutte, attakvist progredierende, multifokale,
sensomotoriske neuropatier. NSVN praesenterer sig dog hyppigt som kronisk progressiv (40%) [1-
3], som radikulopleksopati (20%) og som symmetrisk distal polyneuropati (20%) [3]. Den er ret ofte
smertefri (20%), og 15% har udelukkende sensorisk nerveaffektion [1, 3]. Den brede kliniske
preesentation, samt at serologi, billeddiagnostik og spinalveeske oftest er upafaldende, betyder, at
mediantiden fra debut af symptomer til diagnose er lang: 2,5-12 méneder [3]. Tidlig iveerksaettelse
af immunsupprimerende behandling er afggrende for at minimere skader pa perifere nerver, som

ellers resulterer i tab af funktion og i kroniske neurogene smerter [1, 4].

Vi preesenterer her to patienter med atypiske NSVN-feenotyper, men med betydeligt

behandlingsrespons.

SYGEHISTORIER

I. Haelspore: En 49-arig, i det veesentligste rask kvinde debuterede med smerter i hgjre heel og laeg
tolket som hzlspore. I det folgende ar udviklede patienten intermitterende foleforstyrrelser
forudgaet af f4 dages lette skuldersmerter i begge arme. Multipel sklerose blev afkreeftet, og
nerveledningsundersogelse (ENG) viste kun let affektion af hajre n. suralis. Efter to ar blev
patienten henvist til en neuromuskuleer klinik, idet symptomerne langsomt var progredieret til
venstresidig dropfod og hypaestesi i venstre n. ulnaris, begge nn. peronei samt venstre n. cutaneus
femoris lateralis. ENG viste asymmetrisk polyneuropati involverende hgjre n. suralis, nn. peronei,

nn. tibiales samt venstre n. ulnaris og hegjre n. medianus. Serologi, helkrops-PET-CT og
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spinalveeske var upéafaldende. Biopsi af n. suralis bekrzeftede vaskulitis (Figur 1A). Patienten blev
behandlet for mulig NSVN med tablet prednisolon 1 mg/kg/dag i tre méneder og infusion af
rituximab 1 g hver sjette méned i to ar. Hendes dropfod remitterede, pareestesierne vedblev, og

ENG var uaendret.
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FIGUR 1 A. Biopsi af n. suralis fra patienten i sygehistorie | viste
vaskulitis af et perineurinalt kar (*) med fibrinudfeeldning i lumen
og leukocytinfiltration i karvaeggen. Vaskulitforandringerne var
segmentale og séas ikke i andre tveersnit af samme biopsi.

B. Lille biopsi af n. radialis-gren fra patienten i sygehistorie Il
viste normale kar (*) uden vaskulitis i det aktuelle segment af
nerven. Der var tab af axoner i nervefibrene og pgdende
degeneration af axoner i begge biopsier (immunfarvninger og
1-um-plasticsnit, ikke vist).
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II. Impingement: En 45-arig, i det veesentligste rask kvinde debuterede med subakut indsattende,
svaere venstresidige skuldersmerter, der blev tolket som impingement og behandlet med

analgetika, blokade og fysioterapi. Patienten udviklede nedsat fglesans i venstre arm efter en
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méned og motoriske udfald efter nogle uger. Efter tre méneder blev hun henvist til en
neuromuskulaer klinik. Hun havde drophand, sveert pavirket fingerekstension og pincetgreb og
fokal atrofi i m. infraspinatus, m. deltoideus og m. brachioradialis. ENG og elektromyografi viste
neurogene forandringer af alle undersegte muskler i venstre arm, manglende sensoriske svar fra
n. radialis og reducerede svar i n. cutaneus antebrachii lateralis og n. musculocutaneus. Serologi,
MR-skanning af cerebrum, MR-skanning af plexus brachialis, helkrops-PET-CT og spinalveeske
var upéfaldende, og biopsi af n. radialis var uden tegn pa vaskulitis (Figur 1B), men med atrofi.
Patienten fik diagnosen skulderneuritis, og grundet de langvarige smerter blev der forsegt
behandling i tre méneder med tablet prednisolon 1 mg/kg/dag. Hun var herefter stabil, men uden
bedring, hverken klinisk eller p4 ENG. Efter 12 maneder var der recidiv af de svere
skuldersmerter, og der ivaerksattes behandling for mulig NSVN med tablet prednisolon 1
mg/kg/dag i tre maneder og infusion af rituximab 1 g hver sjette maned i to ar. Tilstanden
remitterede hurtigt med neernormal motorisk funktion af venstre arm og stabilisering af ENG efter

seks maneder.

DISKUSSION

Sygehistorierne illustrerer to forleb med NSVN, hvor der var eklatant effekt af
immunsupprimerende behandling, men hvor arbejdsdiagnoserne var hhv. 1) heelspore og
multipel sklerose samt 2) skulder-impingement og skulderneuritis. Sygehistorierne understreger,
hvor heterogent NSVN kan praesentere sig. Idet der er gode behandlingsmuligheder, hvorved
yderligere nerveskade kan undgés, er tidlig diagnose og behandling afggrende for at undga

blivende nerveskade [1, 5].

Ved uafklaret, hastigt progredierende neuropati uden systempéavirkning ma man opfordre til, at
klinikere overvejer henvisning til second opinion ved en neuromuskuler klinik med henblik pa

udelukkelse af NSVN, selv nar neuropatien er symmetrisk og smertefri.
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SUMMARY

Misinterpretation of non-systemic vasculitic neuropathy results in delayed treatment

Anne Mpller Witt, Louise Sloth Kodal, Britt Steevnsbo Pedersen, Eva Lgbner Lund & Tina Dysgaard
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This case report presents two patients who were diagnosed with non-systemic vasculitic
neuropathy (NSVN). The phenotypes were atypical: 1) slowly progressive neuropathy and 2)
plexopathy in contrast to the classic NSVN phenotype: painful, asymmetric with subacute
progression. Both patients had remarkable responses to the immunosuppressants prednisolone
and rituximab, and the cases highlight the importance to consider NSVN as a differential diagnosis
of patients with neuropathy of unknown aetiology, as treatment can be initiated to avoid

irreversible nerve damage.
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