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HOVEDBUDSKABER

« Neuralgisk amyotrofi (NA) har praedilektion for plexus brachialis og medfgrer unilaterale akutte smerter og neurologiske
udfald.

« NA er formentlig underrapporteret, udviser en bred feenotype og kan behandles.

« Elektrofysiologisk undersggelse og UL-skanning er indiceret i udvalgte tilfaelde.

Neuralgisk amyotrofi (NA) eller skulderneuritis er en monofasisk perifer neuropati, der typisk involverer plexus
brachialis og debuterer med akut indsaettende intense og ensidige overekstremitetssmerter efterfulgt af
multifokale pareser, atrofi og foleforstyrrelser [1-3]. NA rammer oftest plexus brachialis, men isoleret affektion

af de perifere nerver distalt i armen forekommer [4, 5].

Patogenesen bag NA er endnu uafklaret, men autoimmunitet formodes at spille en afgerende rolle [6].
Herudover rapporterer op mod halvdelen af patienter en forudgdende haendelse, hvoraf infektion er hyppigst

efterfulgt af fysisk aktivitet, kirurgi, fedsel, vaccination, traumer og psykisk stress [3].

NA har vaeret anset som en sjelden sygdom, men incidensen er formentlig betragteligt hajere end hidtil troet og
muligvis pa niveau med cervikale radikulopatier [2, 6-8]. Elektrofysiologiske undersggelser, UL-skanning eller
magnetisk resonans-imaging (MRI) kan understotte den kliniske diagnose, mens supplerende CT af thorax, MRI

af cervikal columna og lumbalpunktur kan bidrage til differentialdiagnostisk afklaring.

En kombination af langtidsvirkende nonsteroide antiinflammatoriske midler (NSAID’er) og depotopioider har
umiddelbart den bedste effekt pd de akutte smerter. Langvarig remission med permanent kraftnedseettelse og

smerter er almindelig og ber behandles med specialiseret fysioterapi [3].

Formalet med denne artikel er at oge opmerksomheden pa forekomsten af NA, dens brede kliniske

preesentation samt udrednings- og behandlingsmuligheder for at styrke behandlingsindsatsen.

Epidemiologi

NA debuterer typisk i 40-arsalderen og forekommer hyppigere hos meend end kvinder (3:2) [3, 9]. I et prospektivt
hollandsk kohortestudie af van Alfen et alfra 2015 undersegte man incidensen af NA i en kohorte pa 14.118
patienter tilknyttet to leegehuse [6]. Incidensen blev opgjort til 1 ud af 1.000 pr. ar og dermed 30-50 gange hgjere
end den tidligere ansldede incidens pa 2-3 ud af 100.000 pr. ar [6-8, 10]. I en klinisk kontekst betyder dette, at

incidensen kan veere tilsvarende cervikale radikulopatier [2]. Det bor dog fremhaeves, at diagnosen ikke blev

Open Access under Creative Commons License CC BY-NC-ND 4.0 Side 1 af9



UGESKRIFT FOR LAGER

verificeret elektrofysiologisk eller ultrasonisk [5].

Klinisk preesentation og forlgb

Pludseligt indszettende sveare skuldersmerter er det primere debutsymptom ved NA og efterfolges typisk af
kraftnedsaettelse, atrofi og sensibilitetsudfald. Smerterne i den akutte fase er neurogene, men kendetegnes iseer
ved deres hgje smerteintensitet og sevnforstyrrende natlige forveerring [3, 5]. NA adskiller sig klinisk fra bl.a.
cervikale radikulopatier ved hhv. smertelindring ved nakke- og skulderbevegelser og ved neurologiske udfald
fra pleksus eller perifere nerver [5]. Den akutte smertefase varer fa uger og efterfolges af stillingsbetingede
smerter, der remitterer over uger til méneder [3]. I sygdommens senere faser aflgses de neurogene smerter af

muskuloskeletale belastningssmerter udgaende fra den paretiske og kompenserende muskulatur [2, 3].

Kombinationen af smerter og fund af scapula alata (englevinge) anses rutinemaessigt for patognomonisk for NA,
men tilstanden udger snarere et bredt faenotypisk spektrum [3]. Saledes er der bl.a. beskrevet bilateral
involvering af overekstremiteten samt isoleret pavirkning af n. interosseus anterior med fleksionsdefekti 1. og 2.
finger og n. interosseus posterior med extensionsdefekt af fingrene. I sjeeldne tilfeelde ses inddragelse af nerver

uden for plekset, f.eks. n. phrenicus [4, 11].

I en caseserie af van Alfen et alfra 2006 med variable followuptider blev 199 patienter undersegt for symptomer,
sygdomsforleb og prognose. 90% debuterede med svaere smerter som hos 72% lokaliseredes til skulderregionen,
og som hos 60% startede om natten. Pareser og sensibilitetsforstyrrelser, iseer hypeestesi, optradte dage til f&
uger senere hos omtrent to tredjedele af patienterne. Pévirkning af gvre og/eller mellemste plexus brachialis
medinddragende n. thoracicus longus og/eller n. suprascapularis udgjorde den hyppigste faenotype (71,1%).
88,5% af maendene og 75,4% af kvinderne udviklede klinisk atrofi i den akutte fase [3]. Atrofi af skulderbaeltet
inden for fa uger er ligeledes anfort i den evrige litteratur som et fund, der sandsynligger NA. N. axillaris og n.

cutaneus antebrachii lateralis er de sensoriske nerver, der oftest pavirkes [5].

Ca. en fjerdedel af patienterne fik recidiv efter et gennemsnitligt followup pé seks ér. Af de 49 patienter, der ikke
modtog kortikosteroider og blev fulgt i tre ar eller mere, havde ca. to tredjedele kroniske smerter med

vedvarende pareser [3].

Herediteer NA (HNA) er en sjeelden autosomal dominant NA-variant med mutationer i SEPT9 pa kromosom
17g25.3, der formodes at medfere en gget reaktion pd immunologiske triggerfaktorer. HNA debuterer tidligere,

dvs. omkring 20-arsalderen, afficerer oftere nerver uden for pleksus og har sterre recidivrate [2, 3, 5].

Undersggelsesmetoder

I klinisk typiske tilfeelde af NA er en neurologisk undersogelse diagnostisk tilstraekkeligt. Ved atypiske forleb
eller paresefordeling ber neurofysiologisk eller UL-undersogelse overvejes af differentialdiagnostiske grunde,

ligesom CT af thorax, MR af columna cervicalis og undersegelse af spinalvaeske anbefales.
Elektromyografisk undersegelse

Denervering af muskelfibre medferer spontanaktivitet (fibrillationspotentialer, positive sharp-waves) i labet af
dage efter sygdomsdebut i proksimale muskler, men opstér senere ved mere distal affektion, f.eks. involvering
af n. interosseus anterior. I det akutte forleb ses ikke forandringer i de motoriske enheder, men ved laengere
forlgb optreeder kompensatoriske forandringer, hvor en elektromyografisk undersegelse (EMG) viser kroniske
forandringer med a&ndringer af de motoriske enhedspotentialer som udtryk for kollateral forgrening og

reinnervation. EMG foretages i bade afficerede og i ikkeafficerede muskler for at kortleegge involverede nerver
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eller plexus brachialis-komponenter. Dette eksemplificeres i Figur 1 fra en 29-arig mand med recidiverende NA
og klassiske symptomer med sveer parese af hgjre skulderabduktion og englevinge, hvor der ses udtalt
denerveringsaktivitet i hgjre m. deltoideus og serratus anterior samt manglende volunteaer aktivitet og normale
forhold i m. biceps brachii med normal kraft. Fundene indicerer en multipel mononeuropati afficerende n.

axillaris og n. thoracicus longus.

FIGUR 1 Elektromyografisk undersegelse af en 29-arig mand med recidiverende neuralgisk
amyotrofi. Tre ma&neder forud for undersegelsen vdgnede patienten med svaere smerter
»som en syl« i hgjre skulder (VAS 9). Smerten persisterede i flere uger og svandt efter-
falgende. Han klagede over udtalt nedsat kraft over hajre skulderabduktion og vingedan-
nelse af hejre skulderblad samt nedsat felelse over skulderrundingen. Selv om smerterne
remitterede, har han fortsat sveer kraftnedsaettelse. Patienten havde lignende symptomer
fra venstre skulder otte &r far nuvaerende. A. | hajre m. deltoideus fandtes udbredt denerve-
ringsaktivitet. B. | hajre m. deltoideus fandtes ingen volunteer aktivitet. C. | hajre m. biceps
brachii fandtes ingen denerveringsaktivitet og normal EMG ved svag og maksimal voluntaer
kontraktion. D. | hejre m. serratus anterior fandtes udbredt denerveringsaktivitet. E. | hgjre
m. serratus anterior fandtes ingen voluntaer aktivitet. F. | venstre m. serratus anterior
fandtes ingen denerveringsaktivitet og normal maksimal voluntaer kontraktion. Der fandtes
saledes tegn pa multipel mononeuropati med degeneration af hgjre n. axillaris og hejre n.
thoracicus longus.
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Nerveledningsundersegelse

Formaélet med en nerveledningsundersoggelse (ENG) af nerver fra plexus brachialis er at afdeekke, om der er

degeneration af motoriske og sensoriske nervefibre, idet aksonal degeneration er den typiske patologiske
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forandring ved NA. Dette pavises ved en reduceret amplitude af svarene fremkaldt ved elektrisk stimulation,
hvorimod ledningshastigheden oftest er normal. Disse forandringer optraeder ikke akut, men forst efter 1-2 uger,
hvor den aksonale wallerske degeneration bliver manifest. Forandringerne afthanger af den kliniske
manifestation, som det fremgar af Figur 2 fra ENG af n. axillaris og n. thoracicus longus fra ovenneevnte patient,
som viste totalt bortfald af motorisk svar i hgjre m. deltoideus og serratus anterior og et normalt svar ved
undersogelse af hgjre n. musculocutaneus og hgjre n. thoracicus longus. Sensoriske nerver kan ofte ikke
undersoges hos patienter med meget proksimal affektion eller pareser i n. interosseus anterior eller posterior.
Dette kan vanskeliggere diagnosen og iszr differentiering mellem plexus brachialis-skade og cervikal
radikulopati, hvor undersggelsen af det sensoriske svar har en central betydning. Ved plexus brachialis-
affektion ses en reduceret amplitude af det sensoriske svar, hvorimod denne er normal ved cervikal

radikulopati.

Open Access under Creative Commons License CC BY-NC-ND 4.0 Side 4 af 9



UGESKRIFT FOR LAGER

FIGUR 2 Nerveledningsundersggelse hos den 29-arige mand
vist i Figur 1. A. Undersegelsen bekraeftede manglende svar i
hajre m. deltoideus ved stimulation af n. axillaris ved Erbs punkt
og normalt svar i m. biceps brachii ved stimulation af n.
musculocutaneous ved Erbs punkt. B. Ved stimulation af hhv.
hejre og venstre n. thoracicus longus ved Erbs punkt kunne moto-
risk svar ikke registreres fra hgjre m. serratus anterior, hvorimod
et normalt svar kunne registreres fra venstre m. serratus anterior.
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BicBrach = m. biceps brachii; SerrAnt = m. serratus anterior.

Ultralydundersogelse

Med den stigende adgang til hgjoplesligheds-UL er superficielt beliggende dele af det perifere nervesystem

blevet tiltagende tilgeengeligt for detaljeret sonografisk evaluering.

Der er derfor tiltagende fokus pé at anvende UL til evaluering af NA, idet plexus og dets (storre) grene er

sonografisk tilgaengeligt, fra redderne udtraeder af foramen og i distal retning til nervernes destination (fraset

lige under neglebenet).

Hos omkring 70% af NA-patienter findes forskellige sonografiske forandringer i form af segmental nerve- eller
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fascikelforsterrelse, fokal konstriktion i varierende grad, fascikelrotationer eller torsion af selve nerven. Ofte
findes den synlige laesion i de perifere nerver og seerligt i n. interosseus anterior; torsion dog seerligt ofte i n.
radialis (Figur 3) [12-15].

FIGUR 3 Sammensat UL-billede af n. radialis, la&zngdesnit p& overarm, hos patient med klinisk
sveert pavirket n. radialis-funktion som led i neuralgisk amyotrofi. Der ses to indsnzevringer,
der repraesenterer torsion (gule pile) - senere operativt bekrzeftet.

Patienter med torkverede nerver og sveere konstriktioner udger en lille subgruppe, som ud over de
karakteristiske billeddiagnostiske forandringer adskiller sig klinisk ved darlig spontan remission med
persisterende svere pareser. Da kirurgisk intervention i disse tilfaelde ofte er indiceret, er det vaesentligt at
identificere denne subgruppe, hvilket kun kan geres med enten MR eller UL [13, 16]. UL er sardeles
operatgrafhaengigt, men har den fordel, at man smerte- og bivirkningsfrit relativt nemt kan folge nerverne over

lange forlgb, ogsa under dynamiske forhold.

UL-undersogelse i forbindelse med NA med svare neurologiske udfald, der ikke spontant remitterer, er endnu
ikke rutinepraksis i Danmark, men vil formentlig f4 en mere fremtraedende plads i en naer fremtid. Aktuelt kan

undersogelsen foretages i radiologien og ved neurofysiologisk evaluering.

Behandling i den akutte fase

Smertelindring udger det primeere behandlingsmél i den akutte fase, hvor en kombination af langtidsvirkende
NSAID’er og depotopioider lader til at have den bedste effekt, men randomiserede studier mangler [2, 3].
Amitriptylin, carbamazepin og gabapentin egner sig ikke til akut smertebehandling grundet latenstiden, for

virkningen indtraeffer, men kan overvejes til behandlingen af subakutte neurogene smerter [9].

Der er ingen randomiserede undersegelser af kortikosteroideffekten [17]. I et case series-studie af hhv. en
kortikosteroidbehandlet og en historisk ubehandlet kohorte fandtes i steroidgruppen en reduktion af den akutte
smerteperiode fra 20,5 til 12,5 dage samt et godt udkomme af motoriske handicap hos 44% mod 10,7% [18].
Prednisolonbehandling (0,50-0,75 mg/kg) i to uger kan overvejes den forste méaned, idet NA formentlig er en

autoimmun lidelse med blivende kraftnedseettelse hos to tredjedele og medicinsk intraktable akutte smerter [19].

Evidensen bag i.v. immunglobulin i den akutte fase er kasuistikbaseret og spinkel [20, 21].

Behandling i den kroniske fase

Behandlingen i den kroniske fase bar besta af specialiseret fysioterapi rettet mod rehabilitering af de paretiske

og/eller atrofiske muskler samt reduktion af belastningen péa den kompenserende muskulatur for derigennem at
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begraense vedvarende smerter og forhindre komplikationer i form af seneruptur og kontrakturer [2, 5, 9].
Supplerende ergoterapi kan indgé som led i rehabiliteringen [2, 5]. Som tidligere anfert kan kirurgisk

nerverekonstruktion tilbydes i udvalgte tilfeelde [2].

Konklusion

Diagnostik og behandling af NA er under udvikling (Tabel 1), men evidensgrundlaget er begraenset.

TABEL 1 Symptomer og kliniske fund, supplerende undersegelser og behandling af
neuralgisk amyotrofi.

Symptomer og kliniske fund

Kraftige (NRS = 7) unilaterale neurogene smerter i overekstremiteten udger det hyppigste
debutsymptomer (uger)

Stillingsafhaengige neurogene smerter kendetegner den subakutte fase (uger til méneder)
Muskuloskeletale smerter dominerer i den kroniske fase (maneder til &r)

Pareser tilkommer inden for uger efter smertedebut med efterfelgende atrofi (uger til méneder)
Neuralgisk amyotrofi udviser preedilektion for plexus brachialis, men involvering af andre nerver
forekommer

En stor andel har feleforstyrrelser, isar hypaestesi

Supplerende undersegelser

UL-fund til pAvisning af fortykkelser af plexus brachialis og perifere nerver
ENG-fund til pvisning af muskeldenervering og aksonalt tab
MR-skanning af columna cervicalis anbefales ved tegn p& rodpéavirkning
CT af thorax ber udferes ved mistanke om aksillaer eller pulmonzer proces

Behandling

En kombination af langtidvirkende NSAID'er og depotopioder (f.eks. depottablet diclofenac 100 mg og
deportmorphin 10-30 mg 2 x dgl.) anbefales til behandling af akutte neurogene smerter
Tabletbehandling med kortikosteroider (0,75 mg/kg dgl. i 2 uger) kan overvejes i den akutte fase ved
svaere tilfaelde

| den subakutte fase tilrAdes supplerende analgetika, f.eks. gabapentin (300 mg 3 % dgl. med mulighed
for optrapning)

Fysio- og ergoterapi mhp. bevarelse af ledmobilitet og reduktion af muskuloskeletale smerter anbefales
som den primaere behandling i den kroniske fase, idet farmakologisk behandling har ringe effekt

ENG = nerveledningsundersegelse; NRS = numerisk rangskala; NSAID = nonsteroid antiinflammatorisk middel.

Incidensen af NA er sandsynligvis relativt hej og ber i hgjere grad indgd som en differentialdiagnostisk
overvejelse ved akut indsaettende, sveere skulder- og armsmerter med pareser. Herudover er englevinge ikke et
obligat fund, og NA kan ligeledes give anledning til bl.a. affektion af n. phrenicus og isoleret involvering af
perifere nerver distalt i armen. UL-skanning eller neurofysiologisk undersegelse kan bidrage til diagnostisk

afklaring.

Kombinationsbehandling med langtidsvirkende NSAID’er og depotopioider anbefales mod akutte neurogene
smerter. Tidlig og kortvarig supplerende kortikosteroidbehandling kan overvejes i svaere tilfaelde. I den kroniske
fase tilrades specialiseret fysio- og ergoterapi i rehabiliterende gjemed og for at reducere muskuloskeletale
smerter og sequlae. En aget opmaerksomhed og et teettere samarbejde mellem praktiserende laeger og

neurologer vil formentlig kunne styrke den diagnostiske og behandlingsmeessige indsats.
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SUMMARY

Neuralgic amyotrophy

This review provides an overview of neuralgic amyotrophy (NA) to improve treatment and collaboration. The
disorder is a neuropathy characterized by acute onset of asymmetric severe pain, paresis, atrophy, and sensory
deficits followed by prolonged remission. The incidence of NA is likely higher than previously assumed. Initial
treatment includes a combination of long-lasting NSAIDs and slow-release opioids, while corticosteroids may be
considered in severe cases. Physical therapy is reserved for chronic phase treatment. Electrophysiological tests

and ultrasound may aid the clinical diagnosis.
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