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Monoklonal gammopati af ukendt signifikans
| |
kan medfgre polyneuropati og oftalmoplegi
Eva Brgsted Kolmos', Marie Moth Henriksen', Niels Abildgaard? & Sgren Hein Sindrup’
Monoklonal gammopati af ukendt signifikans leeggelser viste uendrede forhold, dvs. ingen nytil- KASUISTIK

(MGUS) er en klonal, nonmalign plasmacelle-
dyskrasi, der kan vaere ledsaget af en sekundeer poly-
neuropati. MGUS-associeret polyneuropati er oftest
kronisk, langsom progressiv, distal, symmetrisk og
overvejende sensorisk.

For MGUS-associeret polyneuropati er der be-
skrevet et sjazeldent syndrom, kronisk ataktisk poly-
neuropati, oftalmoplegi, immunglobulin (Ig)
M-komponent, kuldeagglutininer og antigangliosid-
antistoffer, f.eks. GM2 og GQ1b (CANOMAD) [1].

Vi praesenterer en sygehistorie om en kvinde, der
havde CANOMAD og responderede pé intravengs
indgift af hgjdosis-Ig (IVIg) med remission af neuro-
logiske udfald.

SYGEHISTORIE

En 65-8rig kvinde havde igennem to ar haft langsomt
tiltagende, smertende parestesier i fingre og teer og
havde oplevet to episoder med pludseligt dobbeltsyn
af en uges varighed. Objektivt blev der fundet mang-
lende dybe reflekser pd ekstremiteterne, men ellers
intet abnormt. Paraklinisk fandt man en M-kompo-
nent af typen IgM-kappa, der blev klassificeret som
MGUS. Resultaterne af en elektrofysiologisk under-
spgelse var ikke karakteristiske for polyneuropati,
men patientens symptomer og de kliniske fund
gjorde, at tilstanden blev tolket som MGUS-udlgst
polyneuropati.

Patienten blev i de folgende tre &r indlagt flere
gange pga. episoder af en uges varighed med pludse-
ligt dobbeltsyn. Under indleeggelserne blev der objek-
tivt fundet divergerende gjenakser. Ved en gjenlaege-
undersggelse fandt man skelen, men aldrig markant
gjenmuskelparese.

@jenleegerne kunne konstatere, at der var en be-
tydelig forvaerring i patientens skelen under episo-
derne med dobbeltsyn, men kunne ikke afklare ar-
sagen.

En magnetisk resonans (MR)-skanning af cere-
brum, der blev udfert ved fgrste indleeggelse, viste
diffuse forandringer i den hvide substans inkl. pons,
hvilket var foreneligt med sméinfarkter. Patientens
dobbeltsyn tolkedes derfor initialt som veerende va-
skuleert betinget. MR-skanninger ved de senere ind-

komne infarkter i forbindelse med dobbeltsynet.

I1pbet af de folgende &r blev dobbeltsynet kon-
stant, og efterhdnden fik patienten behov for den
stgrst mulige prismebrille, der dog ikke altid kunne
korrigere dobbeltsynet. Patientens parastesier og
ledsagende balancebesveer var efter ca. otte ar blevet
invaliderende. Ved klinisk undersggelse var der let
divergerende gjenakser, tydelig usikkerhed ved lin-
jegang, manglende dybe reflekser og nedsat stiksensi-
bilitet pa fadderne. En ny elektrofysiologisk undersg-
gelse viste nu tegn pa en blandet sensorisk aksonal og
demyeliniserende polyneuropati. Undersggelsen vi-
ste reduceret amplitude af de sensoriske aktionspo-
tentialer i n. ulnaris og n. suralis samt nedsat led-
ningshastighed og forlenget minimal F-wave-latens i
bl.a. n. ulnaris. P4 baggrund af udvikling i tilstanden
fandt man nu indikation for behandling med hgjdosis
IVig.

Efter ca. fire maneders behandling med IVIg hver
sjette uge var der en tydelig forbedring af sympto-
merne. Dobbeltsynet reduceredes, s patienten
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A. Let divergerende
pjenakser, vurderet ud
fra lysrefleks (pil) fgr
pabegyndelse af be-
handling med intrave-
ngs indgift af hgjdosis-
immunglobulin (IVig).
B. Efter behandling med
indgift af hgjdosis-1Vig.
Patientens gjenakser er
nu let konvergerende.
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kunne ngjes med at anvende prisme 10 mod prisme
16 fgr behandlingen (Figur 1).

Laboratorieanalyser viste stabil koncentration af
M-komponent af typen IgM-kappa pé 3,4 g/1 og
plasma-IgM-koncentrationen gget til 4,5 g/1 (gvre re-
ferencegreense: 2,08 g/1). Anti-GQ1b var negativ,
mens anti-GM2 og anti-myelinassocieret glykoprotein
var positiv. Kuldeagglutinintiteren var ikke forhgjet.

DISKUSSION

Patienten i sygehistorien havde en langsom progredi-
erende, distal, symmetrisk, overvejende sensorisk
IgM-MGUS-polyneuropati og dobbeltsyn. Ved MGUS-
polyneuropati er der normalt ikke kranienerveinvol-
vering. Patienten vurderes at have CANOMAD, som
netop er karakteriseret ved ledsagende kranienerve-
affektion. Dette understgttes af, at der var bedring i
dobbeltsynet samtidig med bedring i de gvrige poly-
neuropatisymptomer, efter at IVIg-behandlingen var
indledt. Den hyppigste kranienerveaffektion ved CA-
NOMAD er oftalmoplegi [2]. Sdledes kan CANOMAD
klinisk ligne Miller Fishers syndrom, som er en vari-
ant af Guillain Barrés syndrom, der er karakteriseret
ved kranienerveaffektion og sensorisk ataksi. Dette
syndrom har dog et akut selvlimiterende forlgb.

Man har i randomiserede studier pavist statistisk
signifikant effekt af behandling med bl.a. IVIg [2] og
det rekombinante monoklonale anti-CD20-antistof ri-
tuximab [3] ved IgM-MGUS-polyneuropati. Der er li-
geledes rapporteret om gavnlig effekt af disse be-
handlinger ved CANOMAD i enkelte sygehistorier [4]
og nu altsd ogsa i denne sygehistorie, hvor der blev
anvendt IVIg med god effekt.

CANOMAD er sjaeldent forekommende, men er
vigtig at overveje som mulig arsag til kranienervepa-
virkning hos patienter med IgM-MGUS-associeret po-
lyneuropati, da der er mulighed for behandling.
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Uretralcancer er en sjelden tumor med fa rapporte-
rede tilfaelde [1]. Sygdommen forekommer tilsynela-
dende hyppigere hos kvinder end hos mend [2]. Dog
viser en nyere opggrelse fra USA stgrst hyppighed hos
mend og stgrre hyppighed hos afroamerikanere end
hos hvide [3]. Tumortyperne omfatter bl.a. urotel-
cancer, adenokarcinomer, planocellulare karcinomer
og clear-celle-tumorer [4].

I litteraturen er kun rapporteret om f3 tilfaelde af
primert adenokarcinom i urethra hos meend. 75% af
de rapporterede uretralcancere hos mend er plano-
cellulaere karcinomer, 15% er uroteliale karcinomer,
og kun 5% er adenokarcinomer [2, 3].

Femarsoverlevelsen er 50-70% for anteriore
tumorer og ca. 20% for posteriore tumorer [2, 5].
Femarsoverlevelsen for superficielle og invasive
tumorer er henholdsvis 83% og 36% [5]. Patienter

med adenokarcinomer har en bedre overlevelse end
patienter med andre tumorformer i urethra [4]. Den
cancerspecifikke femérsoverlevelse for T2-T4-ikke-
metastatisk uretralcancer er 70% ved radikal opera-
tion alene, 46% ved stralebehandling alene og 64%
ved kombinationsbehandling. Tidrsoverlevelsen er
henholdsvis 60%, 44% og 64% [4].

Formalet med denne sygehistorie er at beskrive
et tilfeelde af primeer uretralt adenokarcinom hos en
mand og at gennemga litteraturen.

SYGEHISTORIE

En 43-arig mand blev henvist med mistanke om reci-
div af en uretralstriktur, der var blevet behandlet med
intern uretrotomi ti ar tidligere. Endoskopisk blev der
pavist tre ikkebetydende strikturer i den penile ure-
thra og tumorvav fra 5 cm under sphincter til collicu-



