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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.
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Elektroneurografi, der blev gennemført fem dage 
efter debut, bekræftede sensorimotorisk uspecifik po-
lyneuropati med svært forlænget og delvis bortfaldet 
F-wave latens, hvilket var foreneligt med radikulo-
pati. Gentaget lumbalpunktur en uge efter debut vi-
ste cytoalbuminær dissociation (fem leukocytter, pro-
tein 119 mg/dl), hvilket er typisk for et GBS.

Følgende undersøgelser til afgrænsning mod 
andre akutte polyneuropatier var upåfaldende: por-
fyriner i urin, hiv- og hepatitserologi, syfilis- og 
borrelia antistoffer i spinalvæske og serum, seruman-
giotensinkonverterende enzym, antineutrofile cyto-
plasmatiske antistoffer, lupus antikoagulans, para-
neoplastiske antistoffer, GQ1b-antistof.

Efter 4-5 dages immunglobulinterapi var venstre 
pupils lysreaktion restitueret, og diameteren normali-
serede sig. Efter fem uger kunne patienten gå igen, 
var kontinent og respiratorisk stabil, men havde sta-
dig en let parese af begge overekstremiteter samt bi-
lateral facialisparese, som ved undersøgelse efter tre 
måneder viste tegn til fortsat remission.

DISKUSSION

Ophthalmoplegia interna (uden øjenmuskelparese) 
ved GBS er kun i enkelte tilfælde rapporteret [1-5]: 
Der er beskrevet bilateralt dilaterede, lysstive pupiller 
[1-4] (selv om en side kan være mere afficeret [4]) 
med samtidig parese af ekstremiteterne. I en japansk 
kasuistik nævnes en ensidig opthalmoplegia interna 
som første fund ved GBS på samme måde som ved 
vores patient [5].

Pupildilatation er et kendt symptom ved Miller-
Fisher-syndrom (MFS) [1], og Bickerstaff encefalitis 
(BE), som viser overlap med GBS. Deres væsentlige 
kendetegn (øjenmuskelparese, ataksi og – især ved 
MFS – GQ1b-antistof) samt yderligere tegn på BE 
(bevidsthedspåvirkning, MR-forandringer) manglede 
hos vores patient.

En ensidig intern oftalmoplegi rejser differential-
diagnostisk mistanke om forhøjet intrakranielt tryk 
eller en rumopfyldende proces i området af basis cra-
nii (aneurysme, tumor). Klinisk undersøgelse og bil-
leddiagnostik er vejledende. Desuden kan farmakolo-
gisk pupilundersøgelse hjælpe til at afsløre en 
postganglionær læsion ved GBS [1]. Det må også 
udelukkes, at pupildilatationen skyldes mydriatica, 
øjentraume, glaukom eller Adie-pupil.

Den udvidede pupil før optræden af GBS-typiske 
udfald viser, at en dilateret pupil – om end sjældent – 
findes som debutsymptom ved GBS. Den lysstivhed il-
lustrerer, hvor asymmetrisk de som regel symmetri-
ske udfald ved GBS kan præsentere sig og udvider det 
kendte symptomspektrum ved GBS.
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FIGUR 1

Neisseria meningitidis-artritis hos 4-årigt barn

Læge Torben Stryhn & overlæge Thomas Haller

Neisseria meningitidis-artritis er tidligere velbeskre-
vet. Som regel er dette dog i forbindelse med fulmi-
nant meningitidisinfektion. I meget sjældne tilfælde 
ses primær akut artritis (PMA) på basis af Neisseria 
meningitidis. PMA er defineret som: akut septisk artri-
tis uden meningitis eller syndromet meningococce-

mia (defineret som kombinationen af feber, udslæt 
og hæmodynamisk instabilitet) [1]. Frem til 2002 er 
der beskrevet 34 tilfælde af primær meningokokartri-
tis i litteraturen [2]. Efter 2002 har undertegnede 
ikke undersøgt verdenslitteraturen gennemgående 
for evt. stigning i incidensen af PMA.
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