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Autoimmune encefalitter (AIE) er en nyligt defineret
sygdomsgruppe, der er karakteriseret ved udvikling af
patologiske antistoffer mod overfladeproteiner/synap-
tiske proteiner. Symptomerne er ofte limbisk encefalitis
med konfusion, hukommelsesproblemer, &ndret per-
sonlighed og epileptiske anfald [1, 2]. Hos patienter
med antistoffer mod gammaaminosmgrsyre B-recepto-
ren (GABABR) ses der derudover sveer traktabel epi-
lepsi, ofte med status epilepticus [3]. Tilstanden kan
vaere sver at erkende, da radiologi og rutinecerebrospi-
nalveeske (CSV)-undersggelser kan vise normale for-
hold. GABABR-encefalitis er i ca. 50% af tilfaeldene as-
socieret med smacellet lungecancer (SCLC) eller neu-
roendokrin lungetumor, og padbegyndelse af korrekt be-
handling har stor betydning for prognosen [1, 3].

Nedenfor beskrives et tilfeelde af GABAgR-encefalitis
sekundeert til smacellet karcinom.

SYGEHISTORIE

En 74-&rig mand med dissemineret prostatacancer
blev, pga. sort tale, konfusion og nedsat kraft i hgjre
overekstremitet, indlagt p& mistanke om apopleksi. CT
af cerebrum var upéfaldende. Den fglgende dag fik han

g FIGUR 1

'8F-fluordeoxyglucose-PET-CT med hypermetabolisme i lymfeknu-
der over og under diafragma (A-D). Ved en biopsi pavistes lavtdif-
ferentieret karcinom.
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et generaliseret krampeanfald og blev udredt med MR-
skanning af cerebrum (MRC) og akut elektroencefalo-
grafi (EEG). MRC’en viste normale forhold, mens
EEG’et viste nonkonvulsiv status epilepticus med tem-
poralt fokus. Patienten blev behandlet med levetirace-
tam og phenytoin, uden at det medferte signifikant
bedring méalt med EEG. En lumbalpuntur viste et nor-
malt antal leukocytter og proteinniveau, men fore-
komst af oligoklonale bénd og let forhgjet immunglo-
bulin G-indeks. Undersggelse for vira var negativ.

Efter fem dages indleeggelse uden signifikant bed-
ring forsggte man at bryde tilstanden med en medi-
cinsk induceret koma. Patienten var herefter fortsat
komatgs, og EEG’et viste fortsat svaer paroksystisk epi-
leptisk aktivitet. P4 mistanke om AIE blev der pabe-
gyndt intravengs behandling med methylprednisolon
(1 g) i fem dage med efterfplgende peroral behandling.
Efter yderligere en uge var den kliniske tilstand uaen-
dret.

Ved analyse af CSV pavistes der GABAB-R-antistof-
fer i hgj titer, og man pabegyndte behandling med tera-
peutisk plasmaferese (fem gange over ti dage). Efter
den anden plasmaferese var den kliniske tilstand i di-
skret bedring. Patienten bnede gjnene p4 tiltale, men
var fortsat sveert konfus. En fluordeoxyglucose-PET-CT
viste multiple lymfeknuder med gget metabolisk aktivi-
tet over og under diafragma (Figur 1), og ved en lym-
feknudebiopsi paviste man smacellet udifferentieret
cancer. Cytostatisk behandling vurderedes ikke at veere
mulig pga. patientens almentilstand. Han var dog i ce-
rebral bedring og kunne nu fglge personalet med gj-
nene og genkende pérgrende.

Efter 34 dages indleeggelse pa intensivafdelingen fik
patienten en sveer infektion og blev atter dybt somno-
lent. Pga. den dérlige almentilstand og hans udbredte
cancersygdom afstod man fra yderligere aktiv behand-
ling. Han gik ad mortem pa dag 47 efter indleeggelse.

DISKUSSION

GABAgR-encefalitis kan, som de gvrige AIE, have et
vanskeligt forlgb, der let kan overses [4]. Ofte har man
mistanke om en anden arsag til konfusion og epilepti-
ske anfald, sdsom neuroinfektion. Diagnosen kan van-
skeligggres ved fund af normale forhold ved radiologi




og rutinespinalvaeskeundersggelse, som ses hos en min-
dre andel. Forekomst af oligoklonale band bor skeerpe
mistanken. Den korrekte diagnose er afggrende for
bade prognosen og erkendelsen af en underliggende
malignitet, seerligt i form af SCLC. Det er séledes rele-
vant at underspge patienter med nyopstaede epilepti-
ske anfald, herunder status epilepticus, for autoanti-
stoffer. Prognosen ved AIE hos patienter uden under-
liggende malignitet afthenger i hgj grad af hurtig og re-
levant immunsuppressiv behandling. Denne bestar ini-
tialt af binyrebarkhormon kombineret med terapeutisk
plasmaferese eller intravengst givet immunglobulin.
Behandlingen bgr pabegyndes alene p& mistanken, og
man bgr ikke afvente svar pé antistofunderspgelsen.

Der er for nylig publiceret internationale kriterier
for AIE, som med fordel kan anvendes, ndr man skal
stille eller sandsynligggre diagnosen [5].

AIE, herunder anti-GABAgR-encefalitis, bgr overve-
jes hos patienter, som far svar traktabel epilepsi, ogsa
selvom bade radiologi og rutinespinalvaeskeundersg-
gelse viser normale resultater. Patienterne skal udredes
for underliggende malign lidelse, seerligt SCLC, som
findes hos 50% af patienterne med GABAg-R-antistof.
Prognosen afhanger af hurtig pabegyndelse af behand-
lingen i form af immunsupprimerende terapi og be-
handling af eventuel malign sygdom.
Behandlingsforsgg ber ikke afvente pévisning af anti-
stof, men startes ved begrundet mistanke i henhold til
internationale konsensuskriterier.

SUMMARY
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Autoimmune encephalitis presenting with drug-resistant
status epilepticusUgeskr Laeger 2017;179:V03170205

Autoimmune encephalitis is characterized by formation of
antibodies against cell surface proteins. Antibodies against
the gamma-aminobuturic acids (GABAg) receptor lead to
limbic encephalitis, drug-resistant seizures, confusion,
cognitive impairment and changed behaviour. Some
patients present with status epilepticus. GABAg encephalitis
is associated with small cell lung cancer or neuroendocrine
lung tumour. This is a case report of a patient having status
epilepticus due to GABAg encephalitis. In cases which are
presumed to be autoimmune it is important that treatment
starts immediately instead of awaiting antibody
confirmation.
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