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Pandysautonomi

Sveer autonom dysfunktion ledsagende polyneuropati

KASUISTIK

Ingelise Christiansen & Poul Brodersen

Autonom dysfunktion ledsager i varierende grad polyneuro-
patier. De etiologiske faktorer til polyneuropati er talrige.
Akut inflammatorisk demyeliniserende polyneuropati
(AIDP, Guillain-Barrés syndrom) er en immunologisk
betinget polyneuropati, der klinisk defineres ved akut ind-
settende ascenderende symmetriske pareser, diskrete fole-
udfald og opheaevede senereflekser.

For at henlede opmerksomheden pd autonome sympto-
mer ved perifere neuropatier prasenteres her en variant af
AIDP, akut pandysautonomi.

Sygehistorie

To uger efter en episode med influenzalignende symptomer
og diaré blev en 31-arig tidligere rask kvinde indlagt pga. ab-
dominalsmerter og urinretention. Der blev konstateret hy-
ponatrizemi pa 116 mmol/l. En UL-undersogelse af abdomen
inkl. nyrer og urinveje viste normale forhold. Da patienten
en uge senere fik akroparastesier, dyb arefleksi og forhgjet
cerebrospinalvaeskeprotein pa 2,7 g/1, fik man formodning
om AIDP. Sygdomsbilledet domineredes dog ikke af kraft-
nedsattelse, men af bade sympatisk og parasympatisk dys-
funktion i form af svimmelhed og synkope ved ortostatisk
provokation, akkomodationsbesvaer, hgjresidigt Horners
syndrom, nedsat svedsekretion, sveere abdominalsmerter
(tarmparese) og urinretention. Postural ortostatisk takykar-
disyndrom (POTS) blev pavist ved en vippetest. Motorisk
evokerede potentialer var normale, hvorimod sensorisk evo-
kerede potentialer og en nerveledningshastighedsunderse-
gelse viste diskrete, spredte, perifere, sensoriske abnormite-
ter. Ved en Holtermonitorering fandt man kontinuerlig si-
nusrytme (72-138 slag/min), beat-to-beat-variation (RR-inter-
val-variation i ekg) og pulsegning ved ortostatisk provoka-
tion. En uge efter behandling med intravenes immunglobu-
lin og flurocortison opstod der langsom bedring. Ved en fol-
lowupundersogelse seks méneder efter symptomdebuten

var alle symptomer remitteret fraset de fortsat morfikakrae-
vende abdominalsmerter.

Diskussion

I 1969 rapporteredes om det forste tilfeelde af komplet
autonom paralyse (1). Siden er der blevet publiceret flere
kasuistikker, men tilstanden regnes fortsat for yderst
sjelden.

Ovennavnte patient opfyldte samtlige diagnostiske krite-
rier for pandysautonomi, men en kombination af enkelte ele-
menter fra de to dele af det autonome nervesystem kan ses,
ligesom rene parasympatiske eller sympatiske former fore-
kommer. Det somatiske nervesystem bliver derimod kun
lettere berort, om overhovedet. Dog klager mange patienter
over parastesier, der er forenelige med lettere sensoriske
elektrofysiologiske abnormiteter. Cerebrospinalvaeskepro-
tein ses sjaeldent eller kun lettere forhojet, idet radices stort
set er uafficerede.

Enkelte individer far, formentlig via stimulation af barore-
ceptorer, der er udlest af den nedsatte sympatikustonus, ex-
cessiv sekretion af antidiuretisk hormon, der er i overens-
stemmelse med den her omtalte patients hyponatrieemi (2).
Den ved ortostatisk provokationstest udleste takykardi
kunne reprasentere en sjelden variant: en segmental eller
lav torakal og lumbal affektion af sympatikusneuroner, hvor-
ved nervefibre, der forsyner cor, gar fri (3). Som ved AIDP
remitterer symptomerne fuldsteendigt hos de fleste patien-
ter. Enkelte patienter efterlades med gastrointestinal og sek-
suel dysfunktion.

Pandysautonomien menes at veere immunologisk betin-
get forudgéet af virale infektioner (Epstein Barr virus, ru-
bella, herpes zoster) og evt. Campylobacter jejuni/Campylo-
bacter coli. I mange studier foreslar man en involvering af
flere grene af det immunologiske respons: En initial T-celle-
aktivering menes at nedbryde blod-hjerne-barrieren og
starte inflammationen, hvorefter et antistofrespons bidrager
til skade pa myelinskede og axon. Ved AIDP foreslas Campy-
lobacter jejuni siledes at udlese en krydsreaktion mellem
Campylobacter-lipopolysaccarider og nervernes myelinske-



der med sekundar aksonal degeneration (4). Ved dysauto-
nomi opstar affektionen pa det postganglionzere niveau,
hvor nervefibrene er umyeliniserede, men det udelukker
ikke aksonal skade.

I det her omtalte tilfeelde fandtes ingen af ovennaevnte
vira eller bakterier impliceret.

Summary

Ingelise Christiansen & Poul Brodersen:
Pandysautonomia. Severe autonomic dysfunction
accompanying polyneuropathy.
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The case of a young woman with complete autonomic par-
alysis following an event of respiratory and gastrointestinal
infections is described. The diagnosis was based upon clini-
cal, neurophysiological, and laboratory findings. In view of
the occurrence of identical - although less pronounced - au-
tonomic disturbances in some cases of Guillain-Barré syn-
drome and the high incidence of minor degrees of weakness,
paresthesias, reflex loss, and CSF protein elevation in dysau-
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tonomic polyneuropathy, it seems likely that the latter disor-
der is also an immune polyneuropathy affecting the auton-
omic fibers within the peripheral nerves.

Reprints: Ingelise Christiansen, Neurologisk Afdeling 2082, H:S Rigshospita-
let, DK-2100 Kebenhavn @.
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Lymphoedema praecox med usaedvanlig lokalisation

KASUISTIK
Mette Madsen & Mogens Fjord Christensen

Primaert lymfedem er sjeeldent hos bern og unge med en fo-
rekomst pa 1,15 per 100.000 personer under 20 ar (1). Lymf-
odem kan afhaengigt af debuttidspunktet inddeles i lymph-
oedema congenita, lymphoedema praecox og lymphoedema
tarda (1, 2).

Lymphoedema praecox (LP) viser sig hyppigst som en
odemagtig havelse af ankel og fod, enkelte gange med sam-
tidig haevelse af arm og hénd (3). Ved gennemgang af littera-
turen er der kun beskrevet ét tilfaelde af LP, der var isoleret
tilen arm (4).

Et nyt tilfeelde med LP i en hand omtales for at gore op-
meerksom pa denne lokalisationsmulighed.

Sygehistorie

En 13 ar og ti maneder gammel pige blev henvist for hee-
velse af venstre hand. Der var ingen kendte allergier eller
neldefeberlignende episoder, ingen disposition til lymf-
odem eller gigtlidelser. Hun havde i det veesentlige veeret
rask tidligere. Henvisningsédrsagen var en otte méaneder va-
rende vekslende heavelse af venstre handryg. Heevelsen var
mest udtalt om morgenen. Der var ingen kendt udlesende
arsag. Der havde ikke veeret og var ikke redme, emhed, fe-
ber, udslat, led- eller almensymptomer. En maned for det

ambulante besgg opstod der tillige let havelse af hgjre
handryg. Denne havelse svandt igen.

Patientens hejde var 168,5 cm, vaegten 63,1 kg. Der var
normale pubertetspraegede proportioner. Venstre handryg
var let diffust haevet, der var ikke tale om pittingedem. Hojre
handryg var normal. Der var normal beveegelighed i hand-
led og fingre pa begge sider, ingen havelse af benene, ingen
palpabel lymfeknudesvulst. Den evrige objektive underse-
gelse inkl. huden gav ikke anledning til anmeerkninger.

Paraklinisk fandtes der normale haematologiske kvantite-
ter, differentialteelling og SR. Der var normale S-veerdier af
Na, K, albumin, kreatinin og kolesterol. IgM-rheumafaktor
og ANA var ikke forhajede.

En UL-scanning af handen viste lymfedem, og rentgenun-
dersogelsen viste ingen ossese forandringer. Lymfescinti-
grafien viste relativ hurtig dreenage af det injicerede 37 MBq
99mTc-nanocoll til lymfeknuder i begge aksiller, hvorfor et
vaesentlig kompromitteret lymfeaflob kunne udelukkes. Pa
venstre overekstremitet fandtes der imidlertid ingen opta-
gelse af sporstoffet i lymfeknuder i fossa cubiti samt darlig
fremstilling af lymfekarrene i underarmen.

Diskussion
Lymfedem med ophobning af lymfe i det interstitielle vaev
kan optraede primaert og sekundeert.

De fleste forskere er enige om, at en medfedt fejludvik-
ling af lymfesystemet er grundlaeggende for alle former for
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