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I denne sygehistorie var dosis ens uanset graviditet dvs. 0,5 mg
2-4 gange daglig som vedligeholdelsesbehandling.
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Primeer lateralsklerose
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Primeer lateralsklerose (PLS) er en sjzlden, neurologisk syg-
dom med progredierende degeneration af de kortikospinale
baner (pyramidebanerne). Z£tiologien er ukendt. Sygdom-
men debuterer som regel med langsomt progredierende spa-
stisk paraparesis inferior eller med pseudobulbzre sympto-
mer i form af dysartri og synkebesvzer. Senere i forlebet kan
der yderligere tilkomme spastiske pareser i overekstremite-
terne og emotionel labilitet [1].

Sygehistorie

En 58-arig kvinde uden disposition for neurologisk sygdom
blev henvist til en neurologisk afdeling pa grund af tiltagende
gangusikkerhed gennem knap to ar. Patienten havde besvaer
med at g pa trapper, feerdes i ujeevnt terreen og havde mistet
evnen til at lebe og cykle. Der var desuden konstant snur-
rende parestesier og dedhedsfornemmelse i begge ben. Tre
ar efter symptomdebut havde patienten fortsat gangfunktion
med stotte, men der var tilkommet gradlabilitet og besvaer
med handskrift.

Objektivt fandt man spastisk paraparesis inferior og lettere
spasticitet i overekstremiteterne. Alle dybe reflekser var hy-
peraktive, og der fandtes bilateralt Babinskis respons. Gangen
var tydeligt spastisk. Der fandtes ingen muskelatrofi eller mu-
skelfasciekulationer, og der var kun lettere sensoriske forstyr-
relser. Ved en kranienerveundersegelse fandtes normale for-
hold.

Blodprever herunder borreliatiter, cobalamin, erytrocyt-
folat, thyroideastimulerende hormon, syfilisserologi og hiv-

test var alle normale. Undersogelse af spinalvaesken viste nor-
malt leukocyttal, ingen oligoklonale bind og var negativ for
borrelia. En magnetisk resonans (MR)-skanning af cerebrum
og medulla spinalis viste normale forhold. Ved elektromyo-
grafi og nerveledningsundersogelse fandt man kun diskrete
forandringer, mens man ved kortikal magnetstimulation ikke
kunne excitere de motoriske baner til benene.

Diskussion

Motorneuronsygdomme er sjeldne sygdomme. Amyotrofisk
lateralsklerose (ALS) er den hyppigst forekommende og er
karakteriseret ved samtidigt tab af forste og andet neuron. Det
Kkliniske billede omfatter derfor savel spasticitet, hyperrefleksi
og pseudobulbzre symptomer (forste neuron) som muskel-
atrofi og fascikulationer (andet neuron) [2]. I modsatning her-
til har PLS helt dominerende affektion af forste motoriske
neuron og ingen eller kun lettere tegn pa forhornscelleaffek-
tion [1, 3, 4].

I nyere serier havde 30-50% af patienterne med PLS et syg-
domsforleb, som ved followup havde strakt sig over mere end
ti &r [1, 3-5]. Til sammenligning er kun 20-25% af patienter
med ALS i live fem r efter symptomdebut [6].

PLS er en eksklusionsdiagnose, der kraever afkraeftelse
af en rekke differentialdiagnoser bl.a. multipel sklerose, spi-
nalstenose, medullzere tumorer, neuroinfektioner og ALS.
Undersogelsesprogrammet ber derfor omfatte blodprove-
og spinalvaeskeundersogelse (til afkraftelse af vitamin By,-
mangel, neuroborreliose, tertizr syfilis og hiv-infektion),
MR-skanning af cerebrum og medulla spinalis samt neuro-
fysiologisk undersogelse.

Ved kortikal magnetstimulation kan der siledes ofte pavi-
ses sveer central affektion af de motoriske baner. Dette synes
at veere karakteristisk for PLS, serlig i sygdommens forste fase
[1, 4]. Ved elektromyografi findes der ingen eller kun lettere
tegn pa denervering [1, 3, 4].  nogle studier er der ved MR-
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skanning blevet pavist lokaliseret atrofi af gyrus preecentralis.
Dette fund har imidlertid ikke kunne reproduceres i andre stu-
dier og kan siledes nzeppe anvendes som diagnostisk krite-
rium ved PLS [1, 3-5].

Ved en nyere MR-teknik (iffusion tensor MR) kan de-
generation af de kortikospinale baner/fibre i capsula interna i
en relativt tidlig sygdomsfase erkendes visuelt og kvantificeres
[7, 81. Diffusion tensor MR giver en vurdering af banernes de-
generation i den hvide substans pa basis af vanddiffusionska-
rakteren. Vanddiffusionen er storre i banernes retning end
lodret pa banerne. Diffusionsretningsgraden kan males som

Jractional anisotropy, som er omvendt proportional med dege-
nerationsgraden af de kortikospinale baner i capsula interna.
Ved diffusion MR males en mindre fractional anisotropy i cap-
sula interna hos patienter med ALS og PLS [7, 8].
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