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HOVEDBUDSKABER

e Autoimmun encefalitis (AE) deekker over en gruppe autoimmune neurologiske sygdomme med antistoffer rettet mod
intra- eller ekstracelluleere antigener.

o AE er ofte under- og fejldiagnosticeret, hvilket pavirker behandling og prognose.

« Undersggelse for autoantistof i cerebrospinalvaeske/serum er centralt, men kan veere behaftet med usikkerhed og skal
altid tolkes som led i det samlede kliniske billede.

Siden beskrivelsen af anti-N-methyl-D-aspartat-receptor (NMDAR)-encefalitis i 2007 er der péavist en reekke
autoantistoffer, som kan forarsage autoimmun encefalitis (AE) [1-3]. Selvom AE adskiller sig fra de klassiske
paraneoplastiske syndromer, er der et betydeligt setiologisk og klinisk overlap, som gor den hidtil anvendte
opdeling upreecis og medferer forvirring om diagnose og behandling. Pa den baggrund har man for nylig aendret
Kklassifikationen, som nu baseres pa anatomisk lokalisation, patologiske mekanismer (antigenets placering) og

atiologi [4].

Sygdomme med autoantistoffer rettet mod intracellulaere antigener er associeret med cancer, og antigener er til
stede i bdde tumor og nervevev. Dette medferer, at immunresponset mod tumor aktiverer cytotoksiske T-celler,
der angriber bade tumor og nerveceller. Aktivering af B-celler forer til produktion af paraneoplastiske
(onkoneurale) autoantistoffer. Autoantistofferne er ikke sygdomsfremkaldende, men vigtige sygdomsmarkerer

(Figur1A) [5]. Behandlingen af disse syndromer er vanskelig, og prognosen er darlig.

Ved syndromer med autoantistoffer rettet mod ekstracellulaere antigener er autoantistofferne
sygdomsfremkaldende [2]. Antigenerne er normalt en receptor eller et synaptisk protein og binding medferer

oftest en internalisering og forstyrret antigenfunktion (FigurlB) [6].

Arsagen til AE er hos mange idiopatisk, men kan vzere paraneoplastisk eller udlgst af virale infektioner [7-9]. T

sjeeldne tilfelde er sygdommen iatrogen, f.eks. efter behandling med immuncheckpointinhibitorer [10].
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FIGUR 1 A. Paraneoplastisk neurologisk syndrom udleses af
underliggende cancersygdom eller behandling af denne (sarligt
immuncheckpointinhibitorer). De paraneoplastiske autoanti-
stoffer er markerer for underliggende cancersygdom, og anti-
genet er lokaliseret intracelluleert. Cellerne destrueres via et
cytotoksisk T-cellerespons, og symptomerne er derfor ofte irre-
versible. Autoimmun encefalitis (AE) kan vaere et paraneopla-
stisk faenomen, men kan ogsé udleses af virale infektioner eller
vaere idiopatisk. Ved disse sygdomme er antigenet lokaliseret
ekstracellulaert og er ofte en receptor eller et ionkanalassocieret
protein. Antistoffet er direkte sygdomsfremkaldende, og fjer-
nelse af autoantistoffet vil medfere remission. Prognosen er
derfor favorabel. B. Den excitatoriske og inhibitoriske synapse
med indtegning af nuveaerende kendte antigener ved AE (sort
skrift). De hyppigst forekommende AE-syndromer har autoanti-
stoffer mod NMDAR eller LGI1.

| °
L,

Cancer og behandling med Viral infektion szerligt Idiopatisk
I immuncheckpointinhibitor J | herpes simplex-encefalitis | l

| S
’ — FIRP——

A

Paraneoplastiske
(onkoneurale)
antistoffer

Sygdoms-
Intracelluleert Ekstracellulzert fremkaldende

antigen (f.eks. receptor) antistof

Cytotoksisk
T-celle

Inhibitorisk
neuron

GluR1 og 2 O O

Neurexin 3
== _IgLONS

Kyl

@)

_ .
" GABA-A  GABA-B
GlyR

mGIluRS

Postsynapse

AMPA = alfa-amino-3-hydroxy-5-methyl-4-isoxazoleproprionic acid; Caspr2 = contactin-associated
protein-like-2; DPPX = dipeptidyl-peptidase-like protein-6; GABA = gammaaminosmaersyre; GlyR =
glycinreceptor; LGI1 = leucine-rich glioma inactivated 1; mGIuR = metabotrop glutamatreceptor; NMDAR =
anti-N-methyl-D-aspartatreceptor,

SUBTYPER MED SYGDOMSFREMKALDENDE AUTOANTISTOFFER

Der er igennem de seneste ca. 15 ar beskrevet > 13 forskellige AE-syndromer med hver deres specifikke
autoantistof rettet mod ekstracellulaere antigener (Figur 1B og Tabel 1) [3]. Hertil kommer en reekke tilfaelde med
Kklinisk AE, men endnu ukendte autoantistoffer (seronegative) [11]. Det kliniske billede adskiller sig her ikke
vaesentligt fra de velkarakteriserede syndromer, og behandling og prognose er ens [11]. Selvom de individuelle
syndromer er sjaeldne, er den samlede incidens estimeret til 1,2/100.000 pr. dr, hvilket naermer sig forekomsten

af infektigse encefalitter [12]. De hyppigste former er NMDAR-AE eller leucine-rich glioma inactivated 1 (LGI1)-
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AE, som sammen udger ca. 70%. Begge typer bor kendes af leeger seerligt inden for peediatri, infektionsmedicin,

psykiatri og neurologi og beskrives mere detaljeret nedenfor. De resterende velkarakteriserede syndromer er

summeret i Tabel 1.

TABEL 1 Subtyper af autoimmun encefalitis, demografi, kliniske
og parakliniske karakteristika.

Autoantistof

NMDAR

LGI1

Caspr2

AMPAR1/2

GABAgR

GABA.R

GIyR

DPPX

Neurexin 3,

IgLONS

mGluR5

GluR1, 2

Demografi

Medianalder 21 &r
Fortrinsvis kvinder
Ofte hos barn

Ses hyppigt efter HSE

Midaldrende
Medianalder 60 &r
Oftere mand

Ofte meend omkring 60 &r

Ofte kvinder omkring 60 &r.

Midaldrende
Patienter med tumor
Ofte azldre
Overvejende maend
Bern og voksne
Ingen kensforskel

Bern og voksne

#Eldre

Midaldrende, oftere kvinder

Medianalder 62 &r
Ingen kensforskel

Bern og voksne

Bern og voksne

Klinisk billede

Prodromale symptomer, psykiatriske symptomer,
adfserdssendring, huk I b ., b gef yrrelser,
kramper, nedsat verbalt output, insomni, p.%virker bevidsthed,
autenom dysfunktion, central hypoventilation

Limbisk encefalitis
Ofte faciobrakiale dystone anfald som kan ses prodromalt

Morvans syndrom, neuromyotoni
Limbisk encefalitis kan ses
Ofte neuropatiske smerter

Limbisk encefalitis, diffus encefalopati, psykose

Limbisk encefalitis, ofte med mange epileptiske anfald og
status epilepticus

Encefalopati med hyppige epileptiske anfald og status
epilepticus

PERM eller stiff-person spectrum disorder

Prodromal diarré, encefalopati og PERM

Prodromal feber, hovedpine og gastrointestinale symptomer
Ofte konfusion, epileptiske anfald, nedsat bevidsthed
Parasomni med stridor og obstruktiv sevnapne

Ofte sendret adfserd og bevaegelser under savn

Bulbsere symptomer, balanceproblemer

Symptomer ofte langsomt indssettende over &r

Limbisk encefalitis og psykose: Ophelias syndrom

Subakut cerebellar ataksi

Paraklinik

CSV oftest med pleocytose og OCBs
MR-skanning normal hos 60%

EEG lavfrekvent abnormt eller paroksystisk
og kan have extreme delta brushs

C8V ofte normal

MR-skanning med hyperintensiteter i
maesiale temporallapper: T2/FLAIR

Huvis limbisk encefalitis ses ofte
hyperintensiteter i mesiale temporallapper:
T2/FLAIR

CSV ofte med pleocytose

MR-skanning kan veere med
hyperintensiteter i mesiale temporallapper:
T2/FLAIR

CSV ofte med pleccytose

MR-skanning kan vaere med
hyperintensiteter i mesiale temporallapper:
T2/FLAIR

CSV ofte med pleocytose

MR-skanning med kortikale
hyperintensiteter: T2/FLAIR

CSV og MR-skanning ofte normal

EMG med kontinuerlig motorisk aktivitet

CSV ofte med pleocytose og OCBs

CSV ofte med pleocytose

CSV og MR-skanning af cerebrum ofte
normal

Ofte CSV pleocytose og OCBs

CSV kan have pleocytose

Tumorassociation
38% teratom

Oftest hes yngre
kvinder og piger
Adenckarcinomer i
lunge og bryst kan ses i
patienter > 45 &r
Sjeeldent: < 5%

Kan have tymom

10-15%
Ofte tymom

Hyppigt
Ofte tymom,
adenckarcinom

Hyppigt
Ofte smécellet
lungecancer

Hyppigt: 40%

Tymom og smicellet
lungecancer

Hos nogle

Tymom, leukeemi og
smécellet lungecancer

Sjaeldent
Kan have
B-cellemalignitet

Ingen

Sjeeldent: 10%

Hodgkins lymfom hos
nogle

Hodgkins lymfom,
adenokarcinom og
rabdomyosarkom er set

AMPA = a-amino-3-hydroxy-5-methyl-4-isoxazoleproprionsyre; Caspr = contactin-associated protein-like; CSV = cerebrospinalveeske; DPPX = dipeptidyl-peptidase-like protein-6;

EEG = elektroencefalografi; EMG = elektromyografi; FLAIR = fluid-attenuated inversion recovery; GABA = gammaaminosmersyre; GABA,R = GABA type A-receptor; GABAGR = GABA
type B-receptor; GlyR = glycinreceptor; HSE = herpes simplex-encefalitis; LGI = leucine-rich glioma inactivated; mGIuR = metabotrop glutamatreceptor; NMDAR = anti-N-methyl-D-
aspartatreceptor; OCBs = oligoklonale bind; PERM = progressive encephalomyelitis with rigidity and myoclonus.

Anti-N-Methyl-D-aspartatreceptor-encefalitis

Anti-NMDAR er den hyppigste type AE, og blandt yngre personer (< 30 &r) er den hyppigere end infektios

encefalitis [13]. Sygdommen har et karakteristisk forleb og rammer alle aldersgrupper, dog oftest born og yngre

voksne (medianalder 21 ar) [14]. Symptomerne kan veere forudgaet af prodromale influenzalignende

symptomer, hvorefter de fleste patienter udvikler psykiatriske symptomer med hallucinationer,

vrangforestillinger, adfeerdsaendring og hukommelsesbesveer. Efterfglgende tilkommer der neurologiske

symptomer, sarligt epileptiske anfald og bevageforstyrrelser som dystoni og dyskinesi. Omkring halvdelen

udvikler nedsat verbalt respons og nogle endda mutisme. Katatone traek og insomni beskrives ligeledes ofte

inden for de forste uger. Senere i forlgbet kan sygdommen vaere ledsaget af massiv autonom dysfunktion og

central hypoventilation og kan kraeve langvarig intensiv terapi [14, 15]. Ved behandling vil symptomerne i reglen

forsvinde i modsat raekkefolge af deres fremkomst, hvilket er veesentligt, da man kan risikere at fejltolke f.eks.

tilbagevendende psykose efter en kataton tilstand som forveerring [16].

Atiologien bag NMDAR-AE er ukendt hos majoriteten, mens nogle far pavist underliggende ovarieteratom og

sjeeldnere andre tumorformer [14]. Forekomsten afhaenger af alder og ken, idet teratomer hyppigst ses hos piger
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og yngre kvinder, og andre tumorformer, oftest adenokarcinomer, findes hos bade mend og kvinder > 45 ar [14].
Det er desuden blevet klart, at op til 27% af patienter i efterforlgbet af herpes simplex type 1-encefalitis kan
udvikle AE, hyppigst NMDAR-AE [17]. Disse patienter kan have et klassisk NMDAR-AE-forlgb, mens andre blot
har stagnerende remission [18]. Et atypisk herpes simplex-encefalitisforleb ber sdledes foranledige undersogelse

for autoantistoffer.

Hos patienter med NMDAR-AE vil MR-skanning af hjernen ofte vise normale forhold (det geelder for > 60%),
mens der i cerebrospinalvaesken (CSV) er tegn pa inflammation (pleocytose fra > 5-200 mononuklezre celler, let
forhgjet proteinniveau og forekomst af oligoklonale bénd). Elektroencefalografi (EEG) er som reglen abnormt

med lavfrekvent eller paroksystisk aktivitet.

Prognosen ved NMDAR-AE er relativt god og afheenger af alder og udlgsende arsag. Mere end 80% kommer sig til
et niveau, hvor de er uaftheengige af hjeelp. I nyere data har man dog pévist vedvarende kognitive falger i

efterforlebet selv hos yngre patienter [19,20]. Recidivrisikoen er ca. 15% [14].
Anti-leucine-rich glioma inactivated-encefalitis

LGI1 er et protein, som er associeret til den spaendingsafhengige kaliumkanal (VGKC) Kv1 [21]. Autoantistoffer
rettet mod selve Kvl-kanalen (anti-VGKC) har tidligere vaeret anvendt, men er uspecifikke og ber ikke anvendes
diagnostisk [22].

LGI1-AE giver limbisk encefalitis med sendret adfeerd, hukommelsesbesveer og epileptiske anfald [23].
Tilstanden adskiller sig ikke betydeligt fra tilstanden ved andre sygdomme med pavirkning af mesiale
temporallapper. Hyppigt ses dog en speciel type anfaldsfeenomener kaldet faciobrakiale dystone anfald (FBDS) i
form af en kortvarig stereotyp kontraktion af ansigtet og den ipsilaterale overekstremitet. FBDS kan forekomme

prodromalt til encefalitten [24]. Mange patienter har desuden hyponatrizemi i blod (60%).

Ved LGI1-AE ses i reglen abnorme resultater af MR-skanning af cerebrum med hyperintense T2/fluid-attenuated
inversion recovery-forandringer i de mesiale temporallapper, mens CSV er normal og uden oligoklonale band.
EEG er ofte abnormt med lavfrekvent eller paroksystisk aktivitet. FBDS har sjeeldent et elektroencefalografisk
korrelat, og der er sjaeldent effekt af antiepileptika [25].

DIAGNOSE

Udredning af patienter, hos hvem man har mistanke om AE, er kompleks, idet der er mange
differentialdiagnoser. Diagnosen er baseret pa en kombination af karakteristiske kliniske symptomer og
understgttende parakliniske fund (Figur 2). Trods megen viden om variable kliniske faenotyper er der fortsat
betydelig diagnostisk forsinkelse og underdiagnosticering. Tidlig diagnose og behandling er imidlertid afggrende

for prognosen.
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FIGUR 2 Diagnosen AE er baseret pd pdvisning af autoanti- kliniske Kkriterier for sandsynlig seronegativ AE, og udredningen
stoffer og/eller kliniske symptomer. Alle patienter, hos hvem der kan suppleres med IIF p& levende neuroner og/eller vaev (cere-
er mistanke om AE, ber udredes med MRC af cerebrum, EEG, bellum/hippocampus fra abe og rotte). Tvivisomme CBA-auto-
CSV og serumanalyse samt helkrops FDG-PET/CT. Hvis MRC er antistoffund kan ogsa verificeres med IIF p& levende celler og/
normal, ber FDG-PET af cerebrum overvejes. Hvis der pavises eller vaev. Udredning og behandling ber foretages pé hejtspecia-
autoantistoffer i CSV/serum skal dette sammenholdes med det liserede centre og behandling omfatter immunterapi, symptoma-
kliniske billede for at sikre korrekt diagnose. Hvis der ikke tisk og eventuel onkologisk behandling.
pévises autoantistoffer, kan patienterne fortsat opfylde de

Sygehistorie

— Subakut (< 12 uger) — Hukommelsesbesvar — Hyponatrizemi

— Adfeerdsaendringer — Dyskinesi, FBDS — Katatoni

— Nye epileptiske anfald — Autonom dysfunktion — Anden autoimmun sygdom

— /Endret bevisthed — Afasi/dysartri — Cancer eller HSE

Nej

Ja

Cerebral
FDG-PET

Onkoneuralt

ADEM = akut demyeliniserende encefalomyelitis; AE = autoimmun encefalitis; CBA = cellebaseret assay; CNS = centralnervesystemet;

CSV = cerebrospinalvaeske; EEG = elektroencefalografi; DWI = diffusion-weighted imaging; FBDS = faciobrakiale dystone anfald; FDG = fluordeoxyglukose;
FLAIR = fluid-attenuated inversion recovery; HSE = herpes simplex-encefalitis; IIF = indirekte immunfluorescens; IV = intravenes; MRC = MR-skanning af
cerebrum; MS = multipel sklerose; NMOSD = neuromyelitis optica spectrum-disorder.

a) Overvej altid IIF p& neuroner eller vaev hos patienter, som klinisk har AE, grundet en falsk positiv/negativ rate pa 2-14% pa kommercielt CBA.

Pa den baggrund er der i 2016 lavet konsensuskriterier for den kliniske AE-diagnose [26]. Diagnosen sandsynlig
AE kan stilles hos patienter med subakut (< 12 uger) hastigt progredierende hukommelsestab,
bevidsthedseendring (tab/eendring af bevidsthedsniveau eller personlighed), eller psykiatriske symptomer og
mindst to af felgende: 1) nye fokale symptomer i centralnervesystemet, 2) epileptiske anfald uden kendt epilepsi,
3) CSV-pleocytose (> 5 leukocytter) og 4) MR-skanning af cerebrum, hvor resultaterne er forenelige med
encefalitis (mesiale temporale hyperintensiteter, uni- eller bilateralt). Kriterierne kraever desuden udelukkelse af
anden sandsynlig arsag [26].

Ved mistanke om AE skal CSV altid underseages for rutineparametre som celler, protein og oligoklonale band
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(Tabel 1). CSV og serum undersgges med et panel af autoantistoffer, som initialt typisk omfatter NMDAR, «-
amino-3-hydroxy-5-methyl-4-isoxazoleproprionsyre (AMPAR), gammaaminosmersyre (GABAbR), LGI1,
contactin-associated protein-like-2 (CASPR2) og glutaminsyre dekarboxylase 65 (GAD65). Udredningen kan ved
specifik mistanke udvides med evrige autoantistoffer. Ikke alle analyser er dog kommercielt tilgaengelige, men

kan rekvireres som forsknings- og udviklingsanalyser.

Autoantistofferne kan primaert pavises i CSV, og ved f.eks. NMDAR-AE er serum negativ hos 14-30% af
patienterne. For andre AE-syndromer (f.eks. LGI1 og CASPR2) kan serumantistoffer findes alene.
Serumantistoffer skal dog altid tolkes med forsigtighed, da de kan vaere uspecifikke, uden sygdomskorrelation og

typisk kun er relevante i hgje titre [27].

Standardmetoden til pavisning af autoantistoffer rettet mod overfladiske antigener er cellebaserede assays (CBA)
(Figur 3), med human embryonic kidney (HEK)-celler transfekteret med rekombinante antigener. Metoden er
veletableret og anvendes internationalt, men er falsk positiv eller negativ hos 2-14% [28-30]. Resultatet skal
derfor altid sammenholdes med det kliniske billede, da man ellers kan risikere badde overbehandling og
underdiagnosticering. Ved tilseetning af CSV/serum bindes evt. autoantistoffer til antigenet og visualiseres
mikroskopisk med et fluorescensmeerket sekundeert antistof. Reaktionen aflaeses, og fluorescensintensiteten
vurderes (negativ, tvivlsom, svag/middelsteerk/staerk positiv). Analysen giver kun svar pé forekomst af
autoantistoffer rettet mod det antigen som HEK-cellen er transfekteret med. Hos patienter, som har AE med et

autoantistof rettet mod et andet antigen (savel kendt som ukendt), vil resultatet vaere negativt.

Ved bestyrket klinisk mistanke om AE, men negativ CBA, eller i tvivlstilfaelde, bor der foretages undersoggelse pa
enten levende nerveceller eller hjernevav (Figur 3). Da begge disse indeholder alle relevante antigener, vil
analysen kunne konfirmere en positiv CBA-test (pa vaev) eller pavise binding til neurale antigener (vaev og

celler), hos en CBA-negativ patient.

Her tilsaettes CSV/serum veevet, hvorved patientens evt. autoantistoffer binder til antigenet og visualiseres med
fluorescensmerket sekundeert antistof. Ved tilsaetning til levende celler vil kun autoantistof rettet mod
overfladiske antigener bindes, hvilket kan bestyrke mistanke om AE (ekstracelluleert antigen/overfladeantigen).
Undersgagelse pé vaev udferes ikke rutinemaessigt og skal bestilles separat ved specifik mistanke. En positiv
reaktion indikerer tilstedevaerelsen af et antineuralt antistof, men den praecise specificitet kan ikke altid

bestemmes.
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FIGUR 3 A. Principper for pavisning af patologiske autoanti-
stoffer ved AE. Ved indirekte immunfluorescens pé hhv. fikse-
rede CBA (venstre) og levende CBA (hgjre), inkuberes med
patientens serum eller CSV. Bundne autoantistoffer visualiseres
med et sekundeaert fluorescerende humant IgG. B. Det fikserede
cellebaserede assay med bundet NMDAR-autoantistof. Dette
assay vil kun vaere positivt, hvis preven indeholder det speci-
fikke autoantistof mod det antigen, som HEK-cellen er transfek-
teret med. C. Levende hippocampalt rotteneuron bundet med
autoantistof mod et overfladisk antigen (anti-IgLON5). Med
denne metode kan man pavise antistoffer mod alle overfladiske
antigener, men ikke specificiteten af antistoffet.

A Kommercielt CBA Verificering pa neuroner og vaev

Fluorescensmeerket
anti-humant IgG

)L Autoantistof )k
/ fra blod eller CSV / \ /T_‘
Specifikt antigen %
Pe
Andre t_’xeuronale '='=? /?&
antigener %
|

I

Levende neuron
eller vaev

|
HEK-celle

AE = autoimmun encefalitis; CBA = cellebaseret assay; CSV = cerebro-
spinalveeske; HEK = human embryonic kidney; lgG = immunglobulin G;
NMDAR = anti-N-methyl-D-aspartat-receptor.

Elementer, der ber indga i udredning for alle autoimmun encefalitis-syndromer

Udredning af alle AE-syndromer bgr som minimum indeholde en komplet neurologisk undersegelse, et perifert
blodbillede, en MR-skanning af cerebrum, EEG, lumbalpunktur og helkrops fluordeoxyglukose (FDG)-PET/CT.
Undersogelse af serum og CSV anvendes primeert differentialdiagnostisk og til antistofundersggelser. MR-
skanningsbillederne kan vaere normale selv hos svart syge patienter og her kan FDG-PET af cerebrum vaere et
vigtigt supplement, hvormed man ofte vil kunne pavise metaboliske abnormiteter. FDG-PET kan derfor erstatte
MR-skanningskriteriet i de diagnostiske kriterier [26]. EEG vil i reglen vaere abnormt ved alle typer AE og skal
foretages i bade diagnostisk gjemed og for at detektere subklinisk epileptisk aktivitet. Bedside kognitive tests
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(f.eks. Montreal Cognitive Assessment) og neuropsykologisk vurdering anbefales i behandlingsforlgbet for at

objektivisere kognitive problemstillinger og bedring.

I tilleeg bor ovenstaende undersegelser udvides aftheengigt af differentialdiagnostiske overvejelser, som naturligt
vil variere mellem de forskellige AE-syndromer (Figur 2). Udredning og behandling skal udferes pa

hejtspecialiserede afdelinger.

BEHANDLING

Der findes ikke randomiserede kontrollerede studier af behandling af AE, og den nuveerende konsensus er
baseret pa erfaring og best practice guidelines [4]. Ved klinisk mistanke vil man ved milde symptomer
pabegynde forstelinjebehandling med hgjdosissteroid (f.eks. intravengst indgivet methylprednisolon 1 g/dag i
fem dage). Dette kan ved sveere symptomer kombineres med enten terapeutisk plasmaferese (5-7 behandlinger

over 10-14 dage) eller intravengst indgivet immunglobulin (2 g/kg fordelt pa fem dage).

Hvis der ikke er klinisk effekt inden for ca. to uger, eskaleres behandlingen med B-celledepleterende anti-CD20
(rituximab) og ved manglende effekt heraf med cyclophosphamid. Der er for tiden ikke international konsensus
om anvendelse af steroidbesparende behandlinger (f.eks. azathioprin), og det er uklart, hvor leenge den

immunsupprimerende behandling skal paga.

Symptomatisk behandling med antiepileptika og antipsykotika er ofte vigtige i det akutte forleb, men ikke
nedvendige i efterforlgbet. Storstedelen af patienterne med AE har symptomatiske epileptiske anfald, men

udvikler ikke epilepsi.

PROGNOSE

Prognosen ved AE er generelt god, men afhaenger af alder, tiologi (f.eks. underliggende cancer) og tidspunkt
for behandling. Da man i de fleste studier kun anvender grove skalaer til vurdering af outcome, er der behov for

yderligere studier af behandling og forekomst af kognitive senfolger.
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SUMMARY

Autoimmune encephalitis

Anna Christine Nilsson, Mette Scheller Nissen, Matias Ryding & Morten Blaabjerg
Ugeskr Laeger 2021;183:V01210018

Autoimmune encephalitis is an important, treatable subtype of acute encephalitis where autoantibodies target
intra- or extracellular neural antigens. Despite research advances, diagnosis is often delayed or incorrect, which

affects outcome negatively. We summarise clinical features of the most common autoantibody-mediated
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autoimmune encephalitis subtypes and focus on classification, current diagnostic challenges using

commercially available diagnostic assays, in an attempt to increase awareness.
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