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Neuro-Behçet hos en kaukasid dansk patient
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Behçets sygdom (BD) er en kronisk og attakvist optræ-
dende inflammatorisk multiorgansygdom af ukendt 
ætiologi. Den kliniske triade med uveitis samt orale og 
genitale ulcerationer blev første gang beskrevet i 1937 
af den tyrkiske læge Hulusi Behçet [1]. Diagnosen for-
udsætter orale ulcerationer mindst tre gange på et år 
samt mindst to af følgende fire hovedmanifestationer: 
genitale ulcerationer, øjensymptomer, hudmanifesta-
tioner (erythema nodosum, folliculitis, akneiforme læ-
sioner) og positiv priktest [2]. Sygdommen kan i vari-
erende grad involvere hjerte-kar-systemet, lungerne, 
mave-tarm-kanalen, nyrerne, slimhinder samt blodkar 
i hjerte og hjerne. Involvering af centralnervesystemet 
(CNS) ses hos ca. 5-10% [3], men autopsiserier tyder 
på større hyppighed [4]. Sygdommen optræder i 2.- 4. 
dekade og er hyppigere hos mænd end hos kvinder. 
Behçets sygdom er beskrevet fra de fleste steder i ver-
den, men forekommer hyppigst i de dele, som histo-
risk henføres til silkeruten. 

I Tyrkiet angives prævalensen af BD til ca. 
420:100.000, i Japan 10:100.000, mens prævalensen 
i Storbritannien og Nordamerika er 0,1-0,2:100.000. 
I Danmark er der beskrevet enkelte tilfælde af syg-
dommen med gastro-intestinale manifestationer [5], 
men aldrig af neuro-Behçet.

SYGEHISTORIE

En tidligere rask 38-årig kaukasid dansk kvinde blev i 
januar 2004 indlagt på neurologisk afdeling med 
bankende hovedpine, dobbeltsyn, kvalme, opkastnin-
ger og gangbesvær. Der fandtes hypæstesi og diskret 
parese af venstresidige ekstremiteter. I cerebrospinal-
væske (CSF) var der 110 overvejende mononukleære 
celler pr. mikroliter og spinalprotein på 0,67 g/l; og 
ingen antistoffer mod borrelia, syfilis, herpes simplex, 
varicella zoster eller cytomegalovirus (CMV). Serum-
angiotensinkonverterende enzym (ACE) og forskel-
lige autoantistoffer var negative. Magnetisk resonans 

(MR)-skanning af cerebrum viste øget signalintensi-
tet i pons og medulla oblongata (Figur 1). De neuro-
logiske symptomer forsvandt hurtigt på metylpred-
nisolon 1 g intravenøst i tre dage, og ny MR-skanning 
viste regression af forandringerne.

Der var symptomrecidiv i juni 2004, hvor der var 
tilkommet områder med signalintensitet på T2-væg-
tede billeder i pons, medulla oblongata og venstre 
crus cerebri uden kontrastopladning. Igen fuld remis-
sion med metylprednisolon. I august 2005 forekom 
atter recidiv, denne gang med encefalitisk præg og 
svær pleocytose > 1.000 celler pr. mikroliter i CSF og 
venstreforskudt leucocytose i blodet. Atter var der 
fuld remission efter metylprednisolon. 

Herefter blev man opmærksom på, at patienten 
havde haft ulcerationer (aphtae) i mundslimhinden, 
recidiverende gennem nogle år. Biopsi fra mundslim-
hinden havde vist uspecifik inflammation. Genitale ul-
cera var, også af patienten selv, blevet tolket som geni-
tal herpes. Desuden konstateredes recidiverende 
erythema-nodosum-lignende elementer på begge 
crura, men på intet tidspunkt øjensymptomer. 
Fænomenerne fandtes i overensstemmelse med krite-
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rierne for neuro-Behçet [2]. Siden har der været en-
kelte milde tilbagefald, men nu er sygdommen i ro på 
prednisolon 30 mg hver anden dag og azathioprin 150 
mg daglig.

DISKUSSION

Diagnosen er i dette tilfælde baseret på recidiverende 
orale og genitale ulcerationer, erythema nodosum og 
synkront hermed attakvis CNS-involvering. Sygdom-
men har indtil videre optrådt benignt med god re-
spons på steroidbehandling.

BD er en kronisk multiorgansygdom, der er forår-
saget af vaskulitis med attaktvist forløb. Årsagen til 
BD er ukendt, men antages at være en autoimmun re-
aktion, der er provokeret af ukendte miljøfaktorer, 
f.eks. infektion, hos genetisk disponerede. 

De forskellige symptomer kan debutere på for-
skellige tidspunkter i sygdomsforløbet. Diagnosen er 
udelukkende klinisk. Neurologiske manifestationer 
er, når de optræder, væsentlige morbiditets- og mor-
talitetsfaktorer. Der er to mønstre af CNS-involve-
ring: Den parenkymatøse form, der er vaskulitisbetin-
get, og som typisk er lokaliseret til hjernestammen, 
som det var tilfældet med den præsenterede patient, 
og den vaskulære form med sinustrombose og, sjæl-
dent, arterielle okklusioner. Behandlingen er immun-

suppressiv med forskellige valgmuligheder, f.eks. 
azathioprin, cyclofosfamid, metotrexat eller, som i 
det aktuelle tilfælde, blot lavdosis-steroidbehandling 
administreret hver anden dag.

Med denne kasuistik ønsker vi at gøre opmærk-
som på, at neuro-Behçet kan forekomme i Danmark 
hos personer af kaukasid afstamning. Det er nærlig-
gende at antage, at den med større sandsynlighed 
også vil kunne findes i Danmark hos personer af mel-
lemøstlig eller asiatisk oprindelse. Pga. de alvorlige 
skader, sygdommen kan medføre, hvis den ikke be-
handles, er det vigtigt at stille diagnosen tidligt.
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Dilateret og lysstiv pupil ved Guillain-Barrés syndrom

Reservelæge Lydia Royen & overlæge Niels Kjær Olsen

I akut idiopatisk polyradiculoneuritis (Guillain-Barrés 
syndrom, GBS) er dilaterede, lysstive pupiller en sjæl-
den manifestation [1-2], der skyldes parasympatisk 
dysfunktion af ciliarisnerverne. Vi præsenterer en pa-
tient med dilateret og lysstiv pupil, som udviklede et 
GBS.

SYGEHISTORIE

En 38-årig mand, som havde diarre to uger før, våg-
nede om morgenen med paræstesier i højre arm og 
dilateret venstre pupil. Ved indlæggelse om aftenen 
den samme dag var venstre pupil under lys 6 mm di-
lateret, hverken direkte eller konsensuel lysreage-
rende og uden konstriktion ved nærblik. Den højre 
pupil viste normale forhold (Figur 1). I højre distale 
overekstremitet blev der fundet områder med let 
hypæstesi og hypalgesi uden entydig segmental eller 
perifer lokaliserbarhed. Der var ingen ophthalmople-

gia externa, ingen ataksi, ingen parese; refleksforhol-
dene var normale. Spinalvæske viste normalt leuko-
cyttal og proteinkoncentration. Magnetisk resonans 
(MR)-skanning af cerebrum var upåfaldende. 

Over de følgende to dage progredierede hypæste-
sien over begge distale overekstremiteter. Dybe reflek-
ser var nu bortfaldet, og hoftefleksion var let paretisk 
bilateralt. A-punktur viste let hypoksi. På baggrund af 
postinfektiøs optræden af hastigt progredierende 
autonome, sensoriske og perifere motoriske udfald 
stilledes diagnosen GBS, og intravenøs immunglobu-
linbehandling (0,4 g/kg/dag i fem dage) blev iværk-
sat. Den følgende dag fandtes en moderat tetraparese, 
bilateral facialisparese, hypæstesi og hypalgesi i alle 
ekstremiteter samt truncus med øvre grænse Th 10 og 
urinretention. Senere på dagen blev patienten respira-
torisk insufficient og blev ventileret i respirator i fire 
uger, der var sinustakykardi og hypertension.


