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Kopplingen mellan hjarnan och diabetes har varit kdnd
sedan 1854 di den beromde franske fysiologen Claude
Bernard upptickte att diabetes kan framkallas genom
att ledera botten pa fjarde ventrikeln hos kaniner [1].
Det ar valkant att saval typ 1-diabetes som typ 2-dia-
betes ar forknippade med en 6kad risk for senkompli-
kationer i centrala nervsystemet, sisom stroke, de-
mens och moéjligen Parkinsons sjukdom [2-4]. Mindre
valkant ar att vissa neurologiska symtom &dven kan
uppkomma akut vid hyperglykemi. Vi beskriver har
ett fall (Fakta 1) med hyperosmoliart non-ketotiskt
syndrom (HNKS) och hemikoreatisk dyskinesi asso-
cierad med morfologiska forandringar i putamen.
Bland de akuta tillstind som kan uppsta till f5ljd
av diabetes ar hyperosmoldart non-ketotiskt syn-
drom ett av de mest allvarliga med en mortalitet pa
10-20 procent [5]. Fallet belyser ett ovanligt fenomen
som gar under flera bendmningar men som brukar
beskrivas som hemikorea/hemiballism associerad
med hyperglykemi. Tillstandet beskrevs forsta gang-
en 1960 [6]. Det ar en komplikation som oftast debute-
rar i samband med hyperosmolart non-ketotiskt syn-
drom eller andra tillstand av uttalad hyperglykemi.

Symtom
Symtomen bestar av ofrivilliga, ensidiga rorelser som
debuterar i anslutning till, eller kort efter, en episod
med hyperglykemi. De forekommer under hela den
vakna tiden av dygnet och upphdr under sémn. Prog-
nosen forefaller vara god. Patienten i det beskrivna
fallet hade till f6ljd av symtomen svarigheter att ga
och slog i foremal i omgivningen. Det finns i litteratu-
ren fall beskrivna dar de motoriska symtomen debu-
terat fore behandling av hyperglykemi och sedermera
mynnat ut i en diabetesdiagnos, men ocksa fall med
symtomdebut en tid efter att blodsockersinkande be-
handling initierats, som i det aktuella fallet [7-9].
Symtomen med ofrivilliga rorelser hor till gruppen
dyskinetiska symtom och undergrupperas som korea
eller ballism. De &r narbesldktade och har gemensamt
att de bestar av ofrivilliga rorelser i extremiteter. Bal-
lism dr mer ovanligt dn korea och skiljer sig genom att
de ofrivilliga rorelserna sker bade i vila och i aktivitet
samt att de dr mer yviga, valdsamma och engagerar

den proximala muskulaturen i storre utstrickning.

Korea ar oftast bilateral, medan ballism oftare har en
unilateral utbredning [10].

Epidemiologi

I en &mnesoversikt fran 2002 inkluderades 53 patien-
ter (22-95 ar) med en medelalder p4 71 ar varav 64 pro-
cent var kvinnor [11]. En genomgang av alla patienter

med korea/ballism pa Mayokliniken i USA under 15 ar
visade att hyperglykemi som bakomliggande orsak
endast sags i ca 1 procent av fallen [12].

Diagnostik
Diagnosen stélls framst kliniskt men kan sdkras av
kombination med typiska neuroradiologiska fynd.
Bilddiagnostiska fynd kan ses bade med datortomogra-
fi (DT) och magnetresonanstomografi (MRT), men of-
tast i olika faser av forloppet [13]. Typiska fynd bestar
av unilaterala hogattenuerande omraden i basala gang-
lier som ses vid nativ DT-undersokning eller som 6kad
signal pa T1-viktad bild vid MRT-undersokning. T2-vik-
tade bilder kan maérkligt nog uppvisa bade lag och hog
signal i de drabbade omridena [11,14]. HbA, -vardet pa
136 mmol/mol i det beskrivna fallet talar for att patien-
ten gitt med uttalad hyperglykemi under en langre tid.
I akutskedet noterades dock inga avvikande dyskine-
tiska symtom, utan dessa uppenbarade sig under det
sjatte varddygnet. PA grund av symtomen upprepa-
de man DT-unders6kningen. Drygt en manad senare
hade DT-fynden gitt i regress, men pa kompletteran-
de MRT-undersokning sags hog signal i T1-viktad sek-
vens i motsvarande omréide. Kompletterande sekvens,
forstarkt med gadoliniumkontrastmedel, visade ing-
en signifikant signalférandring fran omradet. Forlop-
pet visar vikten av kompletterande MRT-undersokning
trots att tidigare verifierade DT-fynd gatt helt i regress.
Bland de differentialdiagnostiska orsakerna till uni-
lateral hemikorea/hemiballism &r ischemisk eller he-
morragisk stroke i basala ganglier den vanligaste. And-
ra differentialdiagnoser inkluderar neoplasmer av oli-
ka genes, unilateral Sydenhams korea, SLE (systemisk
lupus erythematosus) och vaskulitsjukdomar [15,16].

Behandling

Viktigast for att hdva symtomen ar att uppna euglyk-
emi, vilket i manga fall kan ricka for att de ska ga i to-
tal regress [17].1 de fall symtomen kvarstar finns ingen

HUVUDBUDSKAP

e Hemikorea/hemiballism ar en ovanlig komplikation till
hyperglykemi.

e Diagnostik sker genom kliniska fynd av unilateralt
ofrivilliga rorelser i extremiteterna samt typiska neuro-
radiologiska fynd i de basala ganglierna.

e Behandlingsriktlinjer saknas men i manga fall racker
korrigering av hyperglykemin for att uppna symtom-
frihet. I 6vriga fall kan symtomatisk behandling med
haloperidol eller tetrabenazin provas.

1

Lakartidningen
Volym 116




FALLBESKRIVNING

FAKTA 1. Fallbeskrivning

En 85-arig kvinna sokte akutmot-
tagningen med 2 veckors anam-
nes pa dimsyn, yrsel, dysartri,
muntorrhet och polydipsi med
uppemot 9 liter i vatskeintag
dagligen. Hon uppgav att hon

hade stora urinmangder men inte
illaméaende eller krékningar. En an-
horig hade dven uppmarksammat
att héger mungipa hangde nagot.

Patienten hade 11 ar tidigare drab-
bats av en ischemisk stroke med
dysartri och dysfagi, varpa acetyl-
salicylsyra 75 mg dagligen ordine-
rats. Tidigare hade patienten foljts
via njurmottagningen pa grund

av en atrofisk vanster njure och
P-kreatinin 118 pmol/I, motsvaran-
de glomerular filtrationshastighet
42 ml/minut. Detta var i niva med
tidigare uppmatt kreatinin, som
legat mellan 94 och 122 pymol/I. Det
fanns ingen kand diabetes.

Vendsa prov som togs pa akut-
mottagningen visade P-glukos
575 mmol/I (4,2-6,3 mmol/I),
P-natrium 120 mmol/I (135-145
mmol/l), P-kalium 5,5 mmol/I
(3,5-5,0 mmol/l) och P-urea 13,5
mmol/I (3,0-8,0 mmol/I). Utifran
detta beréaknades P-osmolali-
tet (2 x Na*+ urea + glukos) till
311 mosm/kg (285-295 mosm/
kg). Blodgasanalys visade pH
7,38 (7,35-745), p02 7.9 kPa (>10
kPa), pCO; 5,4 kPa (4,6-6,0

kPa), B-laktat 1,3 mmol/I (0,7-2,5
mmol/l) och baséverskott -1,3
mmol/I (+3 mmol/l). Kapillara
B-ketoner uppmattes till 0,3
mmol/I (<0,6 mmol/I).

Patienten lades in pa intensiv-
vardsavdelningen under 2 dygn
med diagnosen hyperosmoléart
non-ketotiskt syndrom for tat
monitorering under korrigering
av vatskebalans och glukos.
Behandlingen bestod initialt av
en kombination av Ringer-acetat,
Plasmalyte med natriumtillsats,

NaCl med tillsats av sterilt vatten,
insulin samt glukos med natri-
umtillsats. Pa grund av snabbt
sjunkande P-glukos och stigande
natrium under dag 2 minskades
vatsketillforseln och insulin-
dosen. DT av hjarnan gjordes

pa grund av ansiktsasymmetri
med hangande héger mungipa,
vilken visade 6kad attenuering

i putamen samt caput nucleus
caudatus (Figur 1). I 6vrigt sags
inga tecken pa farsk infarkt.
HbA;; var 136 mmol/mol.

Efterféljande vard gavs under en
vecka pa medicinavdelning med
insulin och vatska pa indikationen
nyupptéackt typ 2-diabetes. Den
sjatte dagen upprepades DT av
hjarnan pa grund av okoordine-
rade rorelser i extremiteter pa
vanster sida. Resultatet visade
da oférandrade, eventuellt nagot
mer hégattenuerande, fynd i de
tidigare beskrivna omradena (Fi-
gur 2). Koordinationsstérningar-
na var dock inte sarskilt uttalade,
och patienten skrevs darfor ut
tillhemmet med uppféljning en-
dast av sin nyupptéackta diabetes.

UPPFOLJNING

Sex veckor efter utskrivning sokte
patienten ater akutmottagningen
pa grund av ofrivilliga rorelser i
extremiteter pa vanster sida. Hon
berattade att symtomen uppkom-
mit redan under det foregaende
vardtillfallet men att de sedan
dess tilltagit i intensitet. Symto-
men var konstanta dagtid men
férsvann nattetid, enligt maken.

I status noterades att patienten
slapade sin vanstra fot vid gang
samt hade yviga ofrivilliga rérel-
ser fran vanster kroppshalvas
extremiteter. Vid DT av hjarnan
sags fullstandig regress av de
tidigare beskrivna forandringar-
naibasala ganglierna och inget
nytillkommet.

Vidare utredning gjordes med
EEG och MRT av hjarnan (Figur 3).
EEG dag 2 visade ingen epilepti-
form aktivitet men en latt forlang-
sammad postcentral grundrytm

dagligen efter 5 dygn i samband
med utskrivning. Symtombilden
hade da forbattrats men inte
avtagit helt, och darfor fortsatte
behandlingen.

samt episodisk forlangsammad
aktivitet 6ver vanster hemisfar.
MRT visade en hog signal i hdger
putamen pa T1-viktade bilder
men ingen kontrastuppladdning
eller diffusionsinskrankning i det
beskrivna omradet.

Vid aterbesok hos neurolog 2
manader efter utskrivning hade
patientens ofrivilliga hemikorea-
tiska rorelser forsvunnit och
haloperidoldosen minskades till
0,5 mg per dag. Darefter gjordes
en kontrollerande MRT-undersok-
ning knappt 6 manader senare
som visade markant regress av
fynden i de basala ganglierna. ©

Patienten sattes in pa haloperi-
dol1mg 2 ganger dagligen som
trappades ner till 0,5 mg 2 ganger

Figur 1. DT av hjarnan dag 2
efter inlaggning for hyperglyk-
emi visar latt 6kad attenuering

i basala ganglier pa hoger sida.
Patienten hade ingen kliniskt
noterbar dyskinesi vid undersok-
ningstillfallet.

Figur 2. DT av hjarnan dag 6
efter inlaggning visar nagot mer
hdgattenuerande fynd i basala
ganglier pa hoger sida. Patienten
hade vid tillfallet borjat visa sym-
tom pa vanstersidiga ofrivilliga
rorelser.

Figur 3. MRT av hjarnan i
T1-sekvens knappt 2 mana-
der efter den ursprungliga
hyperglykemiepisoden visar,
trots mattligt med rorelse-
artefakter, 6kad signal i de
tidigare beskrivna omradena i
basala ganglier pa hoger sida.

kand behandling som angriper bakomliggande orsak,
men beskrivna symtomatiska behandlingar inklude-
rar haloperidol [13, 18] och tetrabenazin [19, 20], vil-
ka bada anvands vid behandling av andra koreatiska
sjukdomar. Patienten i fallet behandlades framgangs-
rikt med en relativt 1ag dos haloperidol och kunde ef-
ter uppnidd effekt aterga till hemmet med fortsatt
behandling. Hon forbattrades kliniskt efter paborjan-
de av behandling redan efter nigra dygn och var vid
klinisk kontroll en manad senare helt besvarsfri men
fick kvarsta pa behandling ytterligare en tid. Det finns
ett stort spann av behandlingsduration till symtom-
frihet rapporterat (1 dag-10 manader), med en medel-
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duration pa 6 manader [11].1 de fall diar medicinsk be-
handling inte gett tillricklig effekt har man i enstaka
fallrapporter anvant sig av djup hjarnstimulering al-
ternativt stereotaktisk pallidotomi och da fatt patien-
tens symtom att avta [21-23].

Patofysiologi

Orsakerna bakom tillstandet ar i dag inte klarlagda och
flera teorier finns angiende bakomliggande patofysio-
logiska mekanismer. Histopatologiska fynd vid hemi-
korea/hemiballism efter stereotaktisk biopsi har visat
6kad mingd gemistocyter, en typ av astrocyter som
ses vid akuta skador och som dérfor féreslagits som en
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moijlig orsak till de bilddiagnostiska fynden [13]. Pete-
kiala blodningar har dven foreslagits som en tdnkbar
mekanism [17], men i en fallrapport dir man undersokt
vavnad vid obduktion kunde inte 6kad mangd jarn i de
drabbade omradena pavisas, vilket borde ha setts vid
blodning [24]. Det faktum att symtomen i manga fall
forsvinner i takt med att euglykemi uppnas bor dven
tala emot blodningsteorin och snarare for att metabola
orsaker ligger till grund for tillstandet. En tredje teori
som ofta ndmns forsoker forklara de dyskinetiska sym-
tomen med att hyperglykemin leder till uppkomst av

lesioner i subtalamuskirnan i basala ganglierna som
sedan minskar inhiberande GABA-signalering till ta-
lamus, vilket skulle leda till ofrivilliga rorelser pa den
kontralaterala sidan [25].O
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SUMMARY

Hemichorea/hemiballism a rare complication of
hyperglycemia

We present a case of hemichorea/hemiballism, a rare
complication of hyperglycemia. Diagnosis is made
clinically by signs of unilateral involuntary movements of
the extremities combined with typical neuroradiological
findings in the basal ganglia. Guidelines for treatment of
the condition are lacking but in many cases correction
for hyperglycemia is sufficient for full symptom relief. In
other cases, symptomatic treatment with haloperidol
and tetrabenazine can be used.
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