NOE A LZERE AV

Kvinnen som ikke gjenkjente sitt eget ansikt

En kvinne fikk forverring av en hodepine som hadde debutert flere mane-
der i forveien. Hun utviklet deretter uvanlige kognitive symptomer og ble

innlagt i sykehus.

Pasienten, som var i 40-arene, hadde fra tid-
ligere astma og var slankeoperert med gast-
risk bypass. Det siste halvaret for innleggel-
sen hadde hun veert sykmeldt grunnet en
oksipital, bilateral hodepine som oppsto
under en arbeidskonflikt, men vedvarte
trass i omplassering i ny stilling. Hodepinen
hadde et fluktuerende forlgp, med hode-
pinefrie dager.

Den siste maneden var imidlertid hode-
pinen blitt konstant, og kvinnen hadde tatt
paracetamol daglig og sumatriptan og diklo-
fenak hyppig. Fastlegen hadde anbefalt
bildediagnostisk utredning, men pasienten
ansd ikke dette som ngdvendig, da hun til-
skrev hodepinen muskulaere spenninger
grunnet stress.

Hodepine er en vanlig kontaktarsak i all-
mennpraksis og kan vare en betydelig dia-
gnostisk utfordring. Den internasjonale
klassifiseringen av hodepinetilstander inklu-
derer over 200 ulike former for primar og
sekunder hodepine (1). Klinisk kan det vaere
vanskelig & skille mellom primer hodepine
uten annen underliggende arsak og hodepine
sekundert til annen tilstand. Av den grunn
ber anamneseopptak og undersgkelse vekt-
legge «rade flaggy» som kan gi mistanke om
sekundar hodepine.

Viktige faresignaler oppsummeres ved
akronymet «SNARET» (tab 1) (2). Uttryk-
ket har sin opprinnelse fra det engelsksprak-
lige «SNOOP» (3) og er blitt oversatt til
norsk av Lars Jacob Stovner (personlig med-
delelse). Hos denne pasienten hadde hode-

pinen endret seg fra episodisk til konstant,
men for gvrig var ingen «rede flagg» identi-
fisert. Det er verdt & bemerke at hun hadde
et daglig forbruk av analgetika, slik at kom-
pliserende medikamentoverforbrukshode-
pine ogsa burde mistenkes.

Dagen for innleggelsen hadde hodepinen
igjen endret karakter. Den ble hayresidig og
verst omkring gret, med utstraling til kinn og
kjeve. Da samboeren kom hjem fra jobb
pafalgende dag, oppfattet han henne som
forvirret. Hun forsto ikke klokken eller inn-
holdet i tekstmeldinger. De oppsgkte lege-
vakten, hvor hun overhodet ikke kjente seg
igjen, selvom hun til daglig arbeidet i samme
bygg.

Bade hennes eget og samboerens ansikt
var ugjenkjennelig for henne. Hun formidlet
at hun visste sveert godt hvem samboeren
var, men at ansiktet hans fremsto som helt
fremmed. P4 TV-en pa ventevaerelset hadde
hun ikke gjenkjent noen av ansiktene fra
serien Broen, men identifiserte likevel de
ulike rollefigurene ut fra klaerne. Hun hadde
spurt samboeren hvorfor alle skuespillerne
var blitt byttet ut.

Somatisk status og orienterende blodpra-
ver ga ikke mistanke om indremedisinsk
arsak. Pasienten ble oppfattet som konfus
og ble henvist til nevrologisk vurdering i
akuttmottaket med spgrsmal om transito-
risk global amnesi (TGA).

Et symptombilde med endret hodepine og
nyoppstétt konfusjonstilstand gir grunn til &

Tabell 1 Faresignaler for hodepine oppsummert ved akronymet «<SNARET», lett modifisert etter

Stovner & Sommerfelt (2). Gjengitt med tillatelse

Start og utvikling

Nevrologiske fenomener

Hyperakutt start eller relativt nylig start med gradvis forverring

Varige nevrologiske utfall eller forbigdende utfall som oppstar

plutselig og ikke utvikles gradvis, krampeanfall, personlighets-

endring
Allmennsymptomer og -tegn

Risikofaktorer

Feber, nakke-/ryggstivhet, pavirket allmenntilstand og vekttap

Kreftsykdom, glaukom, overvekt, ukontrollert hypertensjon

og antitrombotisk medisin, saerlig antikoagulasjonsmidler

Eldre

Tidligere hodepinehistorie

Debut av hodepine etter 50 ars alder

Forverret eller endret hodepine
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Figur 1 Trombe i hoyre sinus transversus (pill pa
T1-vektet MR-bilde etter kontrastinjeksjon

mistenke alvorlig sekundeer arsak. Aktuelle
differensialdiagnoser er i denne sammen-
hengen infeksjoner, cerebrovaskulere for-
styrrelser og ekspansive prosesser.

| akuttmottaket var pasienten fortvilet og
engstelig. Hun kunne redegjore for sin egen
sykehistorie, var orientert for tid og sted og
husket personnummeret sitt og statsminis-
terens navn. Det var normale vitale tegn -
blodtrykk 144/75 mm Hg, hjertefrekvens 60/
min, oksygensaturasjon 97 % i romluft og
temperatur 37,0 °C malt med pannetermo-

meter. Somatisk status var upafallende, og
det var ingen nakkestivhet.

Det var normal nevrologisk status, inklu-
dert oftalmoskopi og synsfeltsunderspkelse
ad modum Donders, og hun gjenkjente visuelt
objekter som for eksempel en penn og taktilt
sifferskrift i handen. Orienterende blodpro-
vervarinnenfor normalomradet, inkludert D-
dimer pa 0,3 mg/L (0,0-0,5 mg/l].

Siden pasienten var orientert og uten am-
nesi, var det ikke holdepunkter for at det
kunne dreie seg om en konfusjonstilstand
eller et amnesisyndrom. Infeksjon ble vur-
dert som lite sannsynlig, siden det ikke var
feber eller nakkestivhet.

Hennes sykehistorie, med langvarig, grad-
vis tiltagende hodepine, er heller ikke typisk
for subaraknoidalblegdning. Andre cerebro-
vaskulere forstyrrelser og tumor cerebri var
fortsatt aktuelle differensialdiagnoser.

Cerebral CT-underspkelse viste intet sikkert,
men det ble stilt spersmal om det kunne
vaere noe patologisk i intrakraniale vener. T1-
vektet MR-bilde av bakre skallegrop etter
kontrastinjeksjon viste trombe | hgyre sinus
transversus (fig 1], mens venstre side var
apen.

Behandling med lavmolekyleert heparin i
form av enoksaparin 1 mg/kg x 2 ble startet.
Dagen etter innleggelsen var det full til-
bakegang av de kognitive symptomene. Ved
utskrivning var hun i god form.

Diskusjon

Kasuistikken er et eksempel pad den store
variasjonen i presentasjonsformer ved cere-

Oksipitoparietal bane

Figur 2 Det endelige synsinntrykket prosesseres etter den sakalte tostremshypotesen i to baner. Oksipitallap-
pens assosiasjonsfibre garvia disse banene til henholdsvis parietallappen (pil] og temporallappen (pil). Utfallene
hos var pasient pekte mot affeksjon av den oksipitotemporale banen
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bral venetrombose (CVT). Denne tilstanden
omfatter trombedanning i cerebrale vener og
durale sinuser, i sistnevnte tilfelle ofte kalt
sinusvenetrombose.

Cerebral venetrombose er sjeldent, men
sannsynligvis underdiagnostisert. Insidensen
anslas til under 1 per 100 000 per &r. Cerebral
venetrombose komplisert med cerebralt
infarkt utgjer under 1% av alle hjerneslags-
tilfeller (4). For all vengs trombedanning kan
patofysiologiske mekanismer forklares ut fra
Virchows triade, altsa forhold ved karvegg,
hemodynamikk og/eller selve blodets trom-
bedannende egenskaper (5). Viktige risiko-
faktorer for slik trombose er infeksjoner,
medfedt trombofili og hyperkoagulopati som
ved malignitet og systemiske revmatologiske
sykdommer. 1 befolkningen ses venetrom-
bose hyppigst hos personer under 40 &r og er
vanligere hos kvinner enn hos menn, trolig
grunnet estrogenholdige prevensjonsmidler
og graviditet (4).

Hos vér pasient ble det ikke avdekket
medfedt trombofili. Anbefalte orienterende
undersekelser med rentgen thorax, mammo-
grafi og gynekologisk undersokelse ga ikke
mistanke om malignitet (6). Pasienten brukte
hormonspiral (ikke estrogenholdig), i tillegg
til daglige adrenergikum- og kortikosteroid-
holdige inhalasjoner (salmeterol-flutikason)
og prednisolonkurer ved astmaeksaserba-
sjoner.

En dansk registerbasert pasient-kontroll-
studie beskrev doseavhengig ekt risiko for
vengse tromboemboliske hendelser 1 under-
ekstremiteter og lunger etter glukokortikoid-
behandling (7). Risikoen var sterst ved
systemisk bruk, men ekt risiko ble ogsa
beskrevet ved andre administrasjonsformer,
som inhalasjon. Pasienter med vengs trom-
bose i annen lokalisering ble ikke inkludert i
denne studien, men glukokortikoider er i
andre kilder oppfert som risikofaktor for
cerebral venetrombose (8). En sammenheng
mellom vér pasients steroidbruk og cerebral
venetrombose kan dermed ikke utelukkes.

Det er vist at D-dimer har en diagnostisk
sensitivitet pa 94% og en spesifisitet pa
90% for cerebral venetrombose. Hos véar
pasient var D-dimer falskt negativ. Falskt
negativ D-dimer ses gjerne ved isolert hode-
pine, lang symptomvarighet og begrenset
involvering av sinuser (9). Ved klinisk mis-
tanke om cerebral venetrombose anbefales
derfor bildediagnostisk utredning, hvor
cerebral MR med venes angiografi er gull-
standard (4).

Det hyppigst rapporterte symptomet ved
cerebral venetrombose er hodepine, som
foreligger i opptil 90 % av tilfellene og hos
9% er det eneste symptom. Mer enn halv-
parten av pasientene har en subakutt debut
med ekende hodepineintensitet over noen
dager. For en tredel starter den akutt, med
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utvikling i lopet av et dogn, mens den i kun
et mindretall av tilfellene har et kronisk for-
lop. Forheyet intrakranialt trykk kan utover
hodepine gi oppkast, papilledem og syns-
problemer. Cerebral venetrombose kan ogsa
gi et fokalt syndrom, med fokalnevrologiske
utfall og kramper, eller et encefalopatisyn-
drom, med bilaterale eller multifokale tegn
og eventuell bevissthetsforstyrrelse (8).

Var pasient hadde klare kognitive sym-
ptomer som pekte mot affeksjon av et spe-
sielt omrdde av hjernen. Det mest slaende
var at hun ikke klarte & gjenkjenne ansikter
og kjenne seg igjen i kjente omgivelser.
Utfall i hjernens evne til & tolke visuelle sti-
muli kan deles inn etter oksipitallappens
assosiasjonsfibre til henholdsvis parietal-
lappen («hvor»-utfall) og temporallappen
(«hvaxn-utfall) (fig 2) (10, 11). De visuelle
agnosiene herer til sistnevnte. De defineres
gjerne som manglende evne til & gjenkjenne
gjenstander — uten at utfallet skyldes svekket
sanseevne eller generell intellektuell reduk-
sjon (altsé «hva»-utfall).

Prosopagnosi (av gresk prosopon = ansikt
og gnosis = kunnskap) er en spesifikk visuell
agnosi der man ikke kan identifisere et kjent
ansikt ved & se pa personen eller en avbild-
ning, selv om man riktig identifiserer objek-
tet som et ansikt og kan peke pa sartrekk som
briller, ansiktsbeharing eller stemmeleie (12).
Nevrologen og forfatteren Oliver Sacks har i
historien Mannen som forvekslet kona med
en hatt beskrevet en pasient med prosopag-
nosi. Under et hjemmebesegk bemerket Sacks
at det hang en rekke bilder pa veggen av for-
skjellige personer — «Stort sett kjente han
ikke igjen noen, hverken familie, kolleger,
studenter eller seg selv. Han kjente igjen et
portrett av Einstein fordi han la merke til den
karakteristiske harmanken og barten» (13).

Et mindre antall tilfeller som er blitt stu-
dert anatomisk og med CT- eller MR-under-
sokelse, indikerer at prosopagnosi som
oftest er assosiert med bilaterale lesjoner av
mediale oksipitotemporale regioner. Det er
rapportert unntak som skyldes unilateral
skade, nesten alltid pa heyre side (14). Hos
var pasient foreld det en trombe i sinus trans-
versus pa nettopp heyre side (fig 1). Vengs
drenasje fra temporallappen skjer til sinus
transversus via vena Labbé (vena anastomo-
tica inferior), og stase i denne venen kan gi
sirkulasjonsforstyrrelse i aktuelle hjerneom-
rade. P& MR-bildene var det ingen holde-
punkter for diffusjonsavvik eller andre
parenkymforandringer. Imidlertid lot ikke
vena Labbé seg fremstille pa aktuelle side,
mens det var godt signal i kontralateral vene
(fig 3). I sum anser vi at en sammenheng
mellom MR-funn og pasientens kognitive
symptomer er sannsynlig.

Ut fra humane studier med blant annet
funksjonell MR-undersgkelse (fMR) er det
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sterke holdepunkter for at det finnes et lite
omréde i temporallappens gyrus fusiformis
hvor de fleste nevronene er ansiktsspesi-
fikke (fig 4) (15). Oppfatningen at det er et
«ansiktsomrdde» i gyrus fusiformis er en
overforenkling, men formidles ukritisk i
populerkulturen og dukket i pasientens
rekonvalesensperiode opp i James Bond-
filmen Spectre. 1 en scene der Bond er rei-
met fast i en stol utstyrt med avansert drill-
utstyr, truer erkeskurken med at han skal
drille inn i Bonds gyrus fusiformis og slik
adelegge hans evne til ansiktsgjenkjenning.
Utover ytterligere & sementere nevnte over-
forenkling er det vel nevroanatomisk mer
graverende at boret rettes for lavt slik at det
sikter mot processus mastoideus og ikke
gyrus fusiformis. Bond-skurken er blitt
gjenstand for en nevrokirurgisk reprimande
i Nature (16).

Var pasient hadde i tillegg til prosopag-
nosi problemer med & kjenne seg igjen pa
kjente steder, sékalt omgivelsesagnosi.
Symptomet er ner knyttet til og ofte asso-
siert med prosopagnosi. Som for prosopag-
nosi er det oksipitotemporale forbindelser
som er rammet, typisk hoyresidig, skjeont
hos enkelte pasienter er lesjonene bilaterale.
Pasienten kan beskrive et sted ut fra hukom-
melsen eller lokalisere det pa et kart, men
kjenner seg ikke igjen og gér seg bort. Det er
altsa problemer med «hva» omgivelsene er,
men ikke med «hvor» (17). Var pasient
hadde ingen vansker med intellektuelt & for-
std at hun var i samme bygning som hun
hadde kontor, men hun kjente seg ikke igjen.

Ved kontroll en maned senere var pasien-
ten symptomfri, bortsett fra enkelte episoder
med lavgradig hodepine. Da sammenhengen
mellom steroidbruk og den cerebrale vene-
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Figur 3 Vengs MR-angiografi [TOF-sekvens] viser
god fylling av kontralaterale vena Labbé [pil), mens
ipsilaterale vene ikke fremstilles

trombosen var usikker, ansa vi tilstanden
som idiopatisk og startet etter retningslinjer
ett ars antikoagulasjonsbehandling med war-
farin (18).

Denne kasuistikken illustrerer et uvanlig
klinisk bilde pé cerebral venetrombose. I
dette tilfellet opptrddte seregne kognitive
symptomer som ogsd har funnet veien til
populerkulturen. S vidt oss bekjent er pro-
sopagnosi som symptom péa cerebral vene-
trombose ikke tidligere rapportert.

Pasienten har gitt samtykke til at artikkelen blir
publisert.

Vi takker Kjell Arne Kvistad for tolkning av MR-bil-
der.

>>>

. 4

Figur & Hgyre hemisfaere sett fra medialsiden, med temporallappens gyrus fusiformis avmerket i blatt. IMR-
studier harvist at et omrade her er involvert i ansiktsgjenkjenning, gjerne omtalt som «fusiform face area» (FFA)

likke spesifikt avmerket]
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