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afklaret. Der er også behov for udarbejdelse af bedre 
retningslinjer for behandling. 

Der eksisterer nu specifikke undersøgelser til re-
lativt hurtig og sikker diagnostik af ASE. Udsigten til 
god behandlingseffekt og prognose synes afhængig af 
hurtig udredning. Det anbefales derfor, at selv en lille 
klinisk mistanke om ASE bør give anledning til nøje 
undersøgelse herfor. Dette gælder ikke mindst hos 
børn og unge, der har tegn på begyndende encefali-
tis, herunder også ellers uforklarede psykiatriske og/
eller neurologiske symptomer.
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Autoimmun synaptisk encefalitis (ASE) er en subakut 
tilstand, hvor der udvikles antistoffer imod synapti-
ske strukturer i hjernen. Der findes fire undertyper 
[1], hvis kliniske billeder varierer efter de strukturer, 
der er mål for antistofferne. Alle karakteriseres dog 
ved en kombination af epilepsi, kognitive forstyrrel-
ser, dyskinesier og psykiatriske symptomer samt evt. 
bevidsthedspåvirkning. ASE kan være associeret til 
tumor, men er det langtfra altid [1, 2]. I det følgende 
beskrives to tilfælde af ASE: anti-N-methyl-D-aspar-
tat-receptor (NMDAR)-encefalitis [3], hvor antigenet 
er den glutaminerge receptor for NMDA, og anti-leu-
cinrigt gliom-inaktivet 1 (LGI1)-encefalitis, hvor anti-
stofferne rettes mod det synaptiske LGI1-protein [2].

SYGEHISTORIER 

I. En 15-årig tidligere rask dreng blev indlagt, efter at 

han havde haft synkope og kraftesløshed i et ben. 
Han havde gennem en måned været psykisk påfal-
dende og depressiv og var på psykiatrisk skadestue 
blevet anbefalet oxazepam. Kort tid efter indlæggel-
sen fik han gentagne daglige motoriske forstyrrelser 
af 5-45 minutters varighed (overvejende tilfælde af 
dystoni). Patienten havde ændret personlighed, og 
han blev tiltagende encefalopatisk. I fem uger var han 
ikke med sikkerhed kontaktbar, herefter begyndte 
han at følge de tilstedeværende med øjnene og sige 
enkelte ord.

Magnetisk resonans (MR)-skanning med kon-
trast ved indlæggelsen samt efter to og fem uger viste 
normale forhold fraset kortikal og central atrofi ved 
sidste undersøgelse. Figur 1 viser typiske forandrin-
ger på en MR-skanning ved anti-NMDAR-encefalitis. 
Computertomografi (CT) af thorax og abdomen viste 
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normale forhold. Der blev foretaget lumbalpunktur 
ved indlæggelsen samt efter to og otte uger. Initiale 
undersøgelser af spinalvæsken viste let pleocytose 
(leukocytniveauet var 3 mio./l (daværende referen-
ceværdi: < 3 mio./l) med alle subgrupper under de-
tektionsgrænsen) samt normalt proteinniveau (0,25 
g/l (referenceinterval: 0,15-0,50 g/l)). Efter fem uger 
påvistes der oligoklonale bånd.

Der blev påvist anti-NMDAR-antistoffer i serum 
både ved analyse i Oxford og på Statens Serum 
Institut (SSI). Ved elektroencefalografi (EEG) fandt 
man tilblanding af lavfrekvent aktivitet ned til 1½ Hz 
uden paroksystisk aktivitet. 

Ved indlæggelsen fik patienten højdosis-im-
munglobulin G givet intravenøst, og efter 14 dage 
blev der skiftet til methylprednisolon (15 mg/kg) gi-
vet intravenøst i fire dage, begge uden effekt. Herefter 
påbegyndte man behandling med cyclophosphamid, 
og pga. fortsat manglende effekt efter syv uger gav 
man endvidere rituximab, suppleret med plasmafe-
rese to gange dagligt hver anden dag i ti dage. 

Ved indlæggelse blev behandling med diverse an-
tiepileptika forsøgt på mistanke om epilepsi, men 
uden større effekt. Et intermitterende organisk psyko-
syndrom samt dystoni, dyskinesier og spasticitet blev 
behandlet symptomatisk. 

Patienten var indlagt i ti uger og blev så overflyt-
tet til neurorehabilitering. Et år senere resterede ned-
sat korttidshukommelse, let afledelighed og lav im-
pulskontrol. Der var brug for støtte i daglige gøremål, 
men patienten havde trods dette genoptaget skole-
gangen og var funktionsneurologisk intakt.

II. En 59-årig kvinde med cøliaki blev indlagt efter to 
måneder med få sekunder varende fjernhedstilfælde 
op til 25 gange dagligt. Desuden havde hun hyppige, 
kortvarige trækninger i venstre arm og mundvig (fa-
ciobrakial dystoni) samt koncentrationsbesvær og 
træthed.

Initialt sås der ingen neurologiske udfald, men 
patienten var persevererende og grænseoverskri-
dende. S-Na-niveau var 116 mmol/l. Et EEG var 
svært abnormt med paroksystisk fokus i begge tempo-
ralregioner. Under antiepileptisk behandling aftog 
fjernhedstilfældene, men trækningerne i armen og 
ansigtet tog til. 

De psykiske symptomer forværredes med barn-
lighed, mere grænseoverskridende adfærd og umoti-
veret latter. Patienten havde nedsat korttidshukom-
melse. En Mini Mental State Examination viste 
normale resultater (30/30 point). 

Fraset let cerebellar atrofi viste en MR-skanning 
af cerebrum normale forhold. Lumbalpunktur, test 
for antidiuretisk hormon, synactentest, omfattende 
biokemi og CT af thorax og abdomen, viste ligeledes 
normale forhold. Serum blev sendt til SSI til bestem-
melse af anti-LGI1, og der fremkom et markant posi-
tivt resultat på 1:1.000 (referenceværdi: negativ 
< 1:10).

Der blev givet fem gange plasmaferese kombine-
ret med prednisolontabletter 75 mg dagligt, nedtrap-
pet med 5 mg hver fjerde uge til ophør. Efter plasma-
feresebehandlingen faldt anti-LGI1 til 1:100 og 
samtidig aftog trækningerne, de psykiske symptomer 
og fjernhedstilfældene betydeligt. Efter ophør af ste-
roidbehandling steg anti-LGI1 til 1:320, men den kli-
niske tilstand var relativt stabil. Fortsat antiepileptisk 
behandling kunne dog ikke bringe fjernhedstilfæl-
dene til ophør, og desuden tilstødte ufrivillig nynnen 
(verbale tics). Et år efter blev CT af thorax og abdo-
men gentaget, uden at man fandt tegn på malignitet.

DISKUSSION

ASE har kun været kendt i få år, men har vist sig at 
udgøre over 10% af alle encefalitistilfælde [4]. Til-
standen er alvorlig, men potentielt reversibel, det er 
derfor vigtigt at kende til denne sygdomsgruppe, idet 
prognosen er afhængig af hurtig og korrekt behand-
ling [1, 5].
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FIGUR 1

Magnetisk resonans-skannings-billeder ved indlæggelse og opfølg-

ning af en kvindelig patient med anti-N-methyl-D-aspartat-encefali-

tis. A. Fluid-attenuated inversion recovery på tidspunktet for diagno-

sen  viser hyperintense signaler medialt i begge temporallapper og 

især i venstre hippocampus (pile). B. Der ses tydelig bedring ved 

 opfølgning fire måneder senere. Genoptrykt med tilladelse fra Maxi-

millian Publishers Ltd: Nat Clin Pract Neurol 2007;5:291-6, copy-

right 2007. 
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Mb. Addisonii som årsag til akut abdomen

Anne Anker Thyø1 & Susanne Bach Lausten2

Binyrebarkinsufficiens inddeles i primær kronisk bi-
nyrebarkinsufficiens (mb. Addisonii) og sekundær bi-
nyrebarkinsufficiens. Den udvikler sig oftest lang-
somt, men kan debutere akut i form af Addisonkrise. 
De vigtigste symptomer ved binyrebarkinsufficiens er 
træthed, anoreksi, kvalme og hyperpigmentering. 
Addisonkrise er sjælden, men livstruende og kende-
tegnes bl.a. ved dehydrering, evt. shock, gastrointe-
stinale symptomer og feber. De gastrointestinale 
symptomer kan vise sig som akut abdomen, hvilket 
kan fejltolkes og give mistanke om f.eks. blindtarms-
betændelse, mavesår eller galdesten [1-3]. 

I denne kasuistik beskrives en pige, som gennem-
gik talrige undersøgelser og invasiv kirurgi, før diag-
nosen binyrebarkinsufficiens blev stillet. 

SYGEHISTORIE

En 15-årig pige, der var tidligere rask, blev indlagt 

med tiltagende mavesmerter gennem tre døgn. Hun 
var ved indlæggelsen svært påvirket af smerter. Hun 
havde ingen kvalme, opkastninger eller feber og affø-
ringen var normal. Hun havde følt sig svimmel og al-
ment utilpas op til indlæggelsen. Blodtrykket 132/77 
mmHg og pulsen 90. Biokemiske undersøgelser ved 
indlæggelsen viste normale forhold. En computerto-
mografi (CT) af abdomen viste ligeledes normale for-
hold.

I løbet af første indlæggelsesdøgn forværredes 
smerterne markant, og man foretog en diagnostisk la-
paroskopi. De eneste abnorme fund var mesenterial 
adenitis og en luftfyldt mobil caecum. En gastroskopi, 
der blev udført samtidigt, viste intet unormalt. 
Efterfølgende CT med kontrast af thorax, abdomen 
og cerebrum samt ultralydskanning af abdomen viste 
normale forhold.

Smerterne var uændrede i de følgende to døgn, 
og de var så behandlingsresistente, at patienten blev 
overflyttet til en intensivafdeling, hvor hun blev sede-
ret og intuberet. 

Efter disse undersøgelser med blot diskrete fund 
fortsatte man den medicinske udredning. De næste 
dage suppleredes med lumbalpunktur på mistanke 
om neuroborreliose, urinopsamling til undersøgelse 
for porfyri og fæcesundersøgelse for tarmpatogene 
bakterier. Flere andre undersøgelser blev udført, bl.a. 
synactentest. 

Mens man afventede svar på undersøgelserne, 
fortsatte mavesmerterne, og man foretog på fjerde 
indlæggelsesdøgn en eksplorativ laparotomi mhp. 
gennemgang af tarm og udtagning af lymfeglandler 
til histologisk undersøgelse. Man fandt fortsat dilata-
tion af caecum, og der blev anlagt aflastende cæ-
kostomi. 

Patienten fik postoperativ sårinfektion og blev 
behandlet med V.A.C.-system. Det forårsagede ind-
læggelse i yderligere to uger og flere indgreb i generel 
anæstesi i forbindelse med sårskifte. 

Den første synactentest blev foretaget tre dage 

Abdominalundersø-

gelse. Fotograf: Camille 

Andersen.


