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En kvinne i 40-arene
med anisokori og ensidig ansiktsrgdme

En ellers frisk kvinne i 40-arene ble henvist til nevrologisk vurdering
grunnet nyoppstatt anisokori. Etter hvert fremkom det at hun ogsa

fikk ensidig ansiktsrgdme ved anstrengelse. Systematisk tilnaerming
og kjennskap til sympatisk og parasympatisk anatomi var nyttig i den

diagnostiske avklaringen.

Kvinnen ble henvist til nevrologisk akutt-
poliklinikk grunnet to ukers sykehistorie med
anisokori. 15 ar tidligere hadde hun hatt til-
bakevendende iridosyklitt pd begge synene.
Hun var ellers frisk og brukte ingen medi-
siner.

Fysiologisk anisokori forekommer hos om
lag 20 % av befolkningen (1). Andre arsaker
til anisokori er eyesykdom, affeksjon av
parasympatikus eller sympatikus eller syk-
dommer i sentralnervesystemet (ramme 1)
(2). Sympatikusdefekt gir miose (liten pu-
pill) og parasympatikusdefekt gir mydriasis
(stor pupill).

Ved klinisk undersekelse av anisokori ma
man forst finne ut hvilken pupill som er
unormal. Et tips er & undersgke pasienten i
dunkel belysning. Vanligvis dilaterer pupil-
lene i morket, sa hvis forskjellen i storrelse
oker i dunkel belysning, tyder det pa at den
minste pupillen har en sympatikusdefekt

RAMME 1
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som forhindrer dilatasjon. Et annet tips er &
dryppe med apraklonidin eyedréper. Pupill-
dilatasjon etter drypping tyder pa sympati-
kusdefekt og adrenerg hypersensitivitet (3).

Hos var pasient fant vi at venstre pupill var
starre enn den hgyre. Anisokorien pkte ikke
nar det var markt, det var ikke ptose, og
venstre pupill reagerte darlig pa direkte og
indirekte lys, men kontraherte ved neerinn-
stilling.

Vi mente sympatikusdefekt, som ved Hor-
ners syndrom, var sa lite sannsynlig at det
ikke var indikasjon for apraklonidintest. Det
var ingen lammelse av de ytre gyemusklene.
Generell nevrologisk undersgkelse var nor-
mal, inklusive reflekser, og vi kunne med hgy
sannsynlighet sla fast at pasienten hadde
isolert venstresidig mydriasis.

Mydriasis kan skyldes lokal eksponering for
et antikolinergikum (atropin eller skopola-
min), for eksempel ved bruk av av gyedraper
eller reisesykeplaster, eller ved handtering
av medikamentet morfin-skopolamin. Slik
eksponering kan gi dilatert pupill i opptil to
uker (4). Andre mulige &rsaker er skade eller
sykdom i gyet.

Vi intervjuet pasienten grundig om mulige
farmakologiske arsaker til tilstanden, men
hun benektet & ha veert i kontakt med atro-
pin. Hun hadde ingen andre symptomer fra
gyet, og undersgkelse hos gyelege var nor-
mal. Orienterende blodprever, inkludert
serologisk prove for syfilis, blodsukker- og
kolesterolniva, var normale.

Mydriasis kan ogsa skyldes svikt i tilferende
parasymatiske nervefibre. Preganglionzre
parasympatiske fibre ligger overflatisk i
n. oculomotorius, mens de motoriske fibre
til ytre gyemuskler ligger dypere. Mekanisk
trykk mot nerven kan derfor gi isolert myd-
riasis.

Hos pasienter med redusert bevissthet kan
ensidig mydriasis vare tegn pa ekt intrakra-
nialt trykk og begynnende herniering. Isolert

Lars Jorgen Garstad
lars.jorgen.garstad@sshf.no
Nevrologisk avdeling

Sgrlandet sykehus, Kristiansand

Ase Mygland

Nevrologisk avdeling

Sgrlandet sykehus, Kristiansand
o9

Avdeling for rehabilitering
Sgrlandet sykehus, Kristiansand
o9

Klinisk institutt 1

Universitetet i Bergen

Unn Ljgstad

Nevrologisk avdeling

Sgrlandet sykehus, Kristiansand
o9

Klinisk institutt 1

Universitetet i Bergen

Tidsskr Nor Legeforen nr. 1,2017; 137: 40-2


mailto:lars.jorgen.garstad@sshf.no

N. ciliaris brevis med
postganglionzere
parasympatiske og
sympatiske fibre

M. tarsalis

M.sphincter | M.ciliare ©"9YS |
pupillae | (skjult] GgiTiglrlgn Fissura
M. dilatator orbitalis
pupillae superior

N. ciliaris

A. opthalmica /
4

Carotiskanalen

A. carotis

interna /

A. carotis
externa

N

A. carotis
communis

A. subclavia
sinistra

Lungelapp

/

Aorta

eganglionere
parasympatiske
fibre i n. oculo-
motorius

postganglionaere
sympatiske fibre

NOE A LERE AV

1. ordens
sympati-
kusnevron

Erdinger-Westphals
nukleus

Pons

Medulla
oblongata

Foramen
| magnum

——Medulla
cervicalis

Ganglion
cervicale
superius
2. orden/
preganglionzere
sympatiske fibre

Ryggmarg

Figur 1 Ved fysisk stress ble pasienten rod kun p& den ene siden av ansiktet. Her er en skjematisk fremstilling av sympatiske og parasympatiske fibre til ansikt og gye.
Sympatikus: Preganglionare fibre til gyet [okulosympatiske] forlater ryggmargen i forste torakale niva, mens fibre som regulerer svette (sudomotoriske) og bloddrene

i huden [vasomotoriske] i ansiktet forlater ryggmargen i andre og tredje torakale niva. Ganglion cervicale superius ligger i naer relasjon til carotisbifurkaturen, columna
vertebralis, lungetoppen, gvre ribben, thyroidea og arteria og vena subclavia. Postganglionaere vaso- og sudomotoriske fibre til panne og nese og fibre til syet gar langs
a. carotis interna, mens vaso- og sudomotoriske fibre til nedre del av ansiktet gr langs a. carotis externa. Parasympatikus: Preganglionaere fibre gar via n. oculomotorius
til ganglion ciliare og postganglionaere fibre gar via n. ciliaris brevis

mydriasis hos vékne pasienter uten andre
nevrologiske symptomer kan skyldes trykk
mot n. oculomotorius fra aneurisme, aber-
rant karforlep eller tumor (5).

For & utelukke aneurisme ble det tatt CT-
underspkelse av hodet med CT angio, som
viste normale forhold. Vi fortsatte derfor
utredningen for & finne drsaken til pasien-
tens mydriasis.
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For & bekrefte mistanken om parasympati-
kusdefekt gjorde vi en pilokarpintest (dryp-
ping med pilokarpin 0,1 %). Normale pupil-
ler kontraherer tydelig ved eksponering for
pilokarpin 2 %, men ubetydelig ved ekspo-
nering for fortynnet pilokarpin.

Ved parasympatikusdefekt, derimot, opp-
star det kolinerg hypersensitivitet, og pupil-
len vil kontrahere ved eksponering for pilo-
karpin som er fortynnet til 0,1 % (6).

Ved pilokarpintest ble den venstre dilaterte
pupillen mindre, men ikke den hgyre. Tenta-
tiv diagnose var da Adies pupill.

Adies pupill kjennetegnes av en dilatert
pupill som reagerer langsomt pé lysstimuli,
men som ofte reagerer bedre ved testing av
narinnstilling (lys-nar-dissosiasjon). Pilo-
karpintest er positiv hos om lag 80% (7).
Adies pupill skyldes patologiske forhold i
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ganglion ciliare (fig 1), som er lokalisert i
bakre orbita og avgir postganglionare fibre
til m. sphincter pupillae, som serger for pu-
pillkonstriksjon, og til m. ciliare, som serger
for krumming av linsen ved akkomodasjon.

Etter skade i ganglion ciliare oppstar ofte
aberrant reinnervasjon, og ved testing av
narrespons, som normalt aktiverer m. cili-
are, aktiveres isteden m. sphincter pupillae.
Adies pupill er oftest idiopatisk og regnes
som en benign tilstand. Vi tenkte at utred-
ningen kunne avsluttes, men s kom det en
litt overraskende ekstraopplysning.

Pasienten fortalte at hun i noen &r var blitt
red bare pa venstre side av ansiktet ved
fysisk anstrengelse, mens hun ved emosjo-
nelt stress ble rod pa begge sider [fig 1).

Avbrutt sympatisk innervasjon til ansiktet
vil ofte gi ipsilateral blekhet og manglende
svetteutsondring (hemifacial anhidrose) (8,
9), men det man ofte legger merke til er den
kontralaterale redmen og svetten som blir
ekstra kraftig for & opprettholde normal
varmeregulering i ansiktet (10). Hemifacial
anhidrose kalles gjerne Harlekins tegn (11).

Var pasient hadde venstresidig Adies pu-
pill, forarsaket av en parasympatikusdefekt i
ganglion ciliare, og heyresidig hemifacial
anhidrose forarsaket av sympatikusdefekt. Vi
klarte ikke & fastsld den anatomiske lokali-
seringen av sympatikusdefekten. Fraver av
hemifacial anhidrose ved emosjonelt stress
kan tyde pa affeksjon av forste ordens nevron
(11), mens manglende Horners syndrom kan
tyde pé affeksjon av andre ordens nevron (pre-
ganglionzert) i 2. og 3. torakale rot eller i nedre
del av den sympatiske grensestreng (9) (fig 1).

MR caput og totalmedulla og rentgen thorax
var normale. Pasienten hadde normale
reflekser. Hun var aktiv mosjonist, i full jobb,
uten symptomer p& ortostatisme, derfor
gjorde vi ikke flere tester pa generell auto-
nom svikt.

Adies pupill kan vere assosiert med hypo-
refleksi og kalles da Holmes-Adies syn-
drom, mens samtidig Adies pupill, hypo-
refleksi og segmental anhidrose kalles Ross’
syndrom (12).

Pasienten hadde normale reflekser og der-
for ikke et klassisk Ross’ syndrom. Vi valgte
a stille symptomdiagnosen primaer partiell
dysautonomi. Erfaring fra Ross’ syndrom og
andre partielle dysautonomier er at veldig
sakte progrediering kan forekomme, men at
tilstandene er benigne. Det finnes ingen
kausal behandling.
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Diskusjon

Den forste som beskrev den klassiske tria-
den Adies pupill, hyporefleksi og segmental
anhidrose, var Ross —i 1958 (13). Siden den
gang har det vert beskrevet om lag 40 pa-
sienter med Ross' syndrom (14). De forste
som beskrev Harlekins tegn var Lance og
medarbeidere i 1988 (15), og om lag 120 pa-
sienter er beskrevet siden.

Det synes imidlertid ikke & vaere noen klar
distinksjon mellom tilstandene, og i littera-
turen presenteres flere pasienter med ulike
kombinasjoner av Harlekins tegn, Horners
syndrom, Adies pupill, Holmes-Adies syn-
drom og Ross’ syndrom (12, 16, 17). I en
pasientserie fra 2000 hadde fire av fem
pasienter med klassisk Ross’ syndrom sam-
tidig postganglionaert Horners syndrom
(12). I en annen pasientserie fra 2008 hadde
25 av 39 grundig undersekte pasienter med
Harlekins tegn pupillabnormaliteter, enten i
form av ipsilateralt postganglionart Horners
syndrom eller Adies pupill (16).

Sa vidt vi vet er det tidligere kun beskre-
vet to pasienter (en voksen og et barn) med
Harlekins tegn, Adies pupill og normale
reflekser, slik som hos vér pasient (11, 18).
Begge disse hadde bilateral tonisk pupill.

I noen tilfeller er det funnet underlig-
gende strukturelle forklaringer ved disse til-
standene, som slag i hjernestammen (16),
nevrovaskuler konflikt (9), okklusjon av
anterior radikulaer arterie (15) eller karotis-
disseksjon (11), men de aller fleste tilfellene
er idiopatiske og benigne. En teori er at dys-
autonomien skyldes skader pé perifere auto-
nome og dorsale rotganglier som alle er deri-
vater fra nevrallisten (12).

Denne pasienthistorien laerer oss altsa at
Harlekins syndrom, Adies pupill og Ross’
syndrom representerer et spektrum av parti-
elle dysautonomier (12). Grundig kartleg-
ging av symptomer og funn kan identifisere
den anatomiske lokaliseringen av skaden
hos noen, men ikke hos alle. De fleste tilfel-
lene er idiopatiske og har et benignt forlap,
men likevel anbefales oftalmologisk, nevro-
logisk og generell undersokelse, supplert
med malrettede supplerende undersekelser,
for & avdekke eventuelle underliggende
strukturelle patologiske forhold.

Pasienten har gitt samtykke til at artikkelen blir
publisert.
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