Heilkenni skammvinns hofudverkjar
meo brottfallseinkennum og eitilfrumuhaekkun
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Hér er lyst tveimur tilfellum af HaNDL (Headache with Neurological
Deficits and cerebrospinal fluid Lymphocytosis) eda heilkenni skamm-
vinns héfudverkjar med brottfallseinkennum og eitilfrumuhaekkun i

"Taugalzkningadeild Landspitala. 2lzzknadeild Haskéla Islands. maenuvokva. Fyrra tilfellid var pritugur madur sem fékk endurtekin
kst med hofudverk, helftareinkennum og mikilli 6attun. Hid sidara
Fyrirspurnum svarar Olafur Sveinsson, olafursv@landspitali.is var 41 &rs madur sem fékk héfudverk, skyndilegt malstol og haegri

helftareinkenni. | badum tilfellum var tdluverd haekkun & eitilfrumum i
manuvdkva. Leit ad sykingarvéldum var neikvaed og segulémskodanir
af h6fdi syndu engar meinsemdir. Einkenni gengu ad fullu til baka hja
badum sjiklingum.

Orsdk HaNDL er 6pekkt en sumir telja dstandid orsakast af bélgu-
vidbrégdum i kjolfar veirusykingar. Horfur eru gédar og sjiklingar
verda einkennalausir & einni til premur vikum. Mikilvaegt er ad atiloka
alvarlegri orsakir eins og heilaslag, innanskimsbladingu eda sykingar
HaNDL (headache with neurological deficits and cerebrospinal fluid i midtaugakerfi.

lymphocytosis) eda heilkenni skammvinns héfudverkjar med brott-

Hoéfundar fengu sampykki sjaklinga fyrir pessari umfjéllun og birtingu.

Inngangur

fallseinkennum og eitilfrumuhaekkun 1 meenuvdkva er sjaldgeeft
sjukdomsastand sem fyrst var lyst 1981.! Eins og nafnid gefur til
kynna einkennist HaNDL af hofudverkjakostum og brottfallsein-
kennum fra taugakerfi auk eitilfrumnaheekkunar i maenuvokva.?
Heilkennio er gookynja og einkenni ganga til baka en mikilveegt
er ad utiloka alvarlegar orsakir fyrir einkennum sjuklinga. Til-
fallaradir um HaNDL hafa verid birtar i erlendum fagtimaritum

en aldrei adur 4 [slandi. Eftirfarandi tvo tilfelli varpa ljsi & olikar
birtingarmyndir heilkennisins.

Sjikratilfelli 1

30 ara madur leitadi a bradamottoku vegna hofudverkjar. Vaknadi
hann klukkan eitt ad néttu med sleeman hoéfudverk framan til {
hofoi, beggja vegna. Med verknum fann hann fyrir eedasleetti og
ogledi og kastadi endurtekio upp. Verkurinn var stddugur neestu
klukkutimana og trufladi svefn. Um 9 klukkustundum eftir upp-
haf einkenna fékk sjuklingur dofatilfinningu og mattminnkun 1
vinstri hlid sem st6d yfir i um 15 mindatur. Vio komu a bradamot-
toku var hann med 36,7°C hita, blodprystingur var 125/76 mmHg
og puls 63 sl/min. Engin brottfallseinkenni voru til stadar vio
taugaskodun. Hvorki var sjuklingur hnakkastifur né ljésfeelinn.
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Mynd 1. A myndinni sést heilarit gert G medan d kasti stéd i sjiikratilfelli 1. Ritid synir 6edlilegan bakgrunnstakt med delta-haegingu med tioni 0,5-1 Hz i 6llum leidslum, sem bendir
til heilakvilla (encephalopathy). Enginn munur er d milli heilahvela og engar flogabreytingar sjdst.

Sjaklingur var 40ur hraustur og tok engin lyf ad stadaldri en hafdi
premur vikum fyrr fengid hita, hosta og beinverki sem gengu yfir
a nokkrum dogum. Tolvusneidmynd af hofdi, heila- og halsaed-
um var edlileg. Meenuvokvi 12 klukkustundum eftir ad einkenni
hoéfust syndi heekkud hvit blodkorn 161x10%/L (vidmid <5) sem voru
oll eitilfrumur og haekkud protein 1025 mg/L (vidmid 150-450).

Par sem einkenni gengu til baka og ekki var grunur um syk-
ingu var madurinn utskrifadur og radlagt ad koma aftur ef hann
fengi ny einkenni. Tveimur dogum seinna fékk hann svipadan
hofudverk med 6gledi og uppkostum og kom aftur a bradamot-
toku. Eiginkona lysti dattun pessu samfara en engum klarum
brottfallseinkennum. Kom hann i prigang a bradamoéttoku neestu
vikuna vegna mikils héfudverkjar og uppkasta. Eins og adur
gengu einkenni yfir 4 nokkrum klukkustundum og var sjuklingur
sjalfum sér likur & milli kastanna. Akvedid var ad leggja hann inn
til frekari eftirfylgdar og rannsdkna.

A medan 4 innlogn stod fékk hann frekari kost. T kostunum var
hann dattadur og fékk i eitt skipti dofa i haegri hlid, veega matt-
minnkun og tdluverda taldrougleika 1 kjolfarid. Segulémskodun
med DWI (diffusion weighted imaging) og FLAIR (fluid-attenuated in-
version recovery) myndar6dum a medan a kasti stod syndi ekki merki
um blédpurrd eda adrar dedlilegar breytingar. Segulémun af hofoi
med skuggaefni syndi engar 6edlilegar segulskinsbreytingar eda
évenjulega upphledslu skuggaefnis. [ 53ru kasti par sem bar 4 mik-
illi 6attun var gert heilarit. Nokkud var um hreyfitruflanir 1 ritinu
en i pvi sast dreifd delta-haeging (0,52 Hz) (mynd 1). Engar floga-
breytingar saust. Heilarit daginn eftir var ordid naestum edlilegt.

1 blodi var leitad ad HIV, sarasott, lifrarbolgu B og C, berklum
(quantiferon-prof) og borreliosis, sem allt reyndist neikvaett. Sjuk-
lingur greindist ekki med entero-veirur i saur. Engar bakteriur,
sveppir eda veirur fundust i meenuvokva med PCR eda rektun-
um. Ekki fundust sjalfsénaemis- (autoimmune) eda axlishjakennis-
(paraneoplastic) motefni 1 meenuvokva. Tveimur vikum eftir upp-
haf einkenna syndi meenuvokvi vidvarandi heekkun eitilfrumna

(466x10%/L) auk proteina (1422 mg/L). Fékk sjuklingur samtals atta
kost a 19 dogum en einkenni gengu algjorlega til baka eftir pad.
Endurtekin meenuvokvarannsdkn premum manudum sidar syndi
enn vaega haekkun eitilfrumna (13x10%L). Neurofilament light
protein (NFL) i meenuvokva, sem endurspeglar nidurbrot tauga-
fruma, meeldist edlilegt (420 ng/L).

Sjukratitfelli 2

41 ars ferdamadur var i flugi fra Evrépu til Nordur-Ameriku pegar
hann fékk skyndilega mattminnkun i heaegri likamshlid og malstol.
Flugvélinni var lent 4 Islandi, var hann fluttur 4 bradaméttoku og
var kominn pangad tepum 5 klukkustundum eftir ad einkenni
byrjudu. Vid komu voru lifsmork innan edlilegra marka. Hann
virtist 6attadur og svaradi spurningum med ,yes” og ,no” ur sam-
hengi, var med minnkadan gripstyrk 1 heegri hendi en engin 6nnur
brottfallseinkenni. Tolvusneidmynd af heila og heila- og halseed-
um syndi grun um lokun & midhjarnaslageed (a. cerebri media)
vinstra megin. Hann var utan timaramma fyrir segaleysandi
medferd i eed en dkvedid var ad reyna segabrottnam og var hann
fluttur a
ventional angiography) syndi hins vegar engin merki um lokanir

@0apreedingarstofu. Hefdbundin sedamyndataka (con-

a heilazedum og pvi var ekki framkveemt inngrip. Eftir petta var
hann med breytilega attun en gat svarad einféldum spurningum
inn 4 milli med bendingum. Hann préadi med sér hita 38,0°C,
kuldahroll og hofudverk & naestu klukkustundum. Meenuvokvi
syndi 57x10%/L (<5) hvit blédkorn (99% eitilfrumur) og 436 mg/L
protein (edlilegt). Hafin var medferd med ceftriaxon og aciklovir
vegna gruns um heilabdlgu. Daginn eftir voru einkenni gengin ad
fullu til baka. Blodprufur syndu ekki merki um sykingu og PCR og
reektanir Gr meenuvokva voru neikvaed. Sykla- og veirulyfjamed-
ferd var stoovud. Seguldomun af h6fdi syndi ekki fram a blodpurrd
eda adrar meinsemdir i heila. Hann var an einkenna neestu daga
og for 1 kjolfarid til sins heimalands og hefur ekki fengid fleiri kost.
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Tafla I. Greiningarskilmerki HaNDL-heilkennis samkvamt handbék
Alpjédahofudverkjasamtakanna (ICHD-3).2

A)  Kést med migrenilikum hafudverk sem uppfylla skilyrdi B og C.

B) Hvort tveggja af eftirfarandi:

1. Ad minnsta kosti eitt af eftirfarandi skammvinnum
taugabrottfallseinkennum sem fylgja eda koma rétt & undan hofud-
verknum:

Helftardofi
Taltruflun
Helftarlémun

2. Haekkun 4 eitilfrumum i maenuvékva (>15x10¢/L) og neikvaedar rann-

soknir med tilliti til annarra orsaka.

C)  Annadhvort eda baedi:

1. Hofudverkur og skammvinn taugabrottfallseinkenni hafa préast eda
ordid marktaekt verri 4 sama tima og eitilfrumuhakkunin i manu-
vokva eda hafa leitt til uppgdtvunar a henni.

2. Hofudverkur og skammvinn brottfallseinkenni hafa ordid marktaekt
betri samfara leekkun eitilfrumna i maenuvékva.

D) Ekki haegt ad atskyra einkenni betur med annarri ICHD-3 greiningu.

Umreeda

HaNDL-heilkenni var fyrst lyst i tilfellar6d arid 1981' hja 7 sjuk-
lingum og hafa birst tilfallaradir eftir pad, s steersta med 50 til-
fellum.? Engar faraldsfraedilegar rannsoknir eru til 8 HaNDL enda
er pad talio sjaldgeeft. Er pad algengast a aldursbilinu 30-40 &ra
en tilfelli eru pekkt frd 7-52 ara.’ Heilkennid einkennist af einu
eda fleiri késtum med migrenilikum hoéfudverk og brottfallsein-
kennum fra taugakerfi samfara haekkun 4 eitilfrumum { meenu-
vokva (tafla I).2 Algengustu brottfallseinkennin eru helftardofi,
taltruflun og helftarlomun en sjéneinkenni eru sjaldgeefari.* Oa-
ttun er ekki hluti af greiningarskilmerkjum en talin vera hluti
af sjukdomsmyndinni.*” Um pridjungur sjuklinga fa hita. Um
75% sjuklinga fa endurtekin kost 1 allt ad prja manudi, en kasta-
timabilid gengur ad medaltali yfir & premur vikum. Maenuvokvi
synir haekkun a eitilfrumum, gjarnan téluverda (50-760x10°/L), og
proteinum sem gengur til baka & nokkrum manudum auk pess

,

sem opnunarprystingur manuvokva er hekkadur i um helm-
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ingi tilfella.’ Heilalinurit gert & medan a kasti stendur er yfirleitt
oedlilegt og synir pa haegingu yfir 60ru eda sjaldnar yfir bad-
um heilahvelum, eins og 1 tilfelli 1.> Orsok HaNDL-heilkennis
er Opekkt en einkenni dreifast a milli likamshluta svipad og vid
migrenikast. SPECT (single-photon emission computed tomography) og
gegnumflaedis (perfusion) myndaradir af heila benda til ad einkenni
dreifist med ttbreidslu afskautunar i heilaberki (cortical spreading
depression) eins og gerist i migreni.®® Yfirleitt er pé engin fyrri saga
um migreni** auk pess sem HaNDL er einfasa sjukdémur, olikt
migreni. Ymsir telja 4standid orsakad af bolguvidbrogdum i kjolfar
veirusykingar."® Um helmingur sjuklinga hafa ségu um flensu-
lik einkenni tveimur til premur vikum fyrir fyrsta kast.*° Talid
er a0 veirusyking geti valdi framleidslu métefna sem leidi af sér
bolgu i midtaugakerfi med tilheyrandi hofudverk og brottfallsein-
kennum.>""? Ein rannsokn syndi haekkun a NFL i meenuvokva hja
tveimur sjuklingum med HaNDL-heilkenni® sem bendir til pess
ad bolgan i midtaugakerfinu valdi timabundnu nidurbroti tauga-
frumna. NFL var p6 ekki haekkad i sjukratilfelli 1 pratt fyrir mikil
einkenni en melingin var framkveemd rimum premum manud-
um eftir ad einkenni byrjudu. Pvi er hugsanlegt ad haekkun hafi
verid gengin yfir.

Einkenni HaNDL geta likst 60rum sjakdémum i midtaugakerfi
eins og innanskumsbledingu, heilaslagi eda heilabdlgu af vold-
um veira, sarasottar, HIV, berkla eda borrelidsis. Par sem HaNDL
er utilokunargreining er naudsynlegt ad utiloka ofannefndar
orsakir ut fra einkennamynd sjuklings. Ef einstaklingur uppfyllir
greiningarskilmerki fyrir HaNDL og ekki eru adrar greinanlegar
orsakir fyrir einkennum er um ad reda studningsmedferd med
verkjalyfjum auk freedslu um gédkynja og nattarulegan gang heil-
kennisins. Engin pekkt tengsl eru milli HaNDL og taugasjukdéma
sidar a lifsleidinni.
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ENGLISH SUMMARY doi 10.17992/1b1.2021.02.621

Syndrome of transient headache and neurologic deficits with Here we describe two cases of HaNDL (Headache with Neurological Deficits
cerehrospinal fluid lymphocytosis —two cases and review and cerebrospinal fluid Lymphocytosis). A thirty year old man with episodes of

headache with lateralizing symptoms and confusion and a 41 year old man with
headache, aphasia and right hemiparesis. Symptoms resolved completely in both
patients. Considerable cerebrospinal fluid lymphocytosis was present but no signs

I |
HelgiKristjansson of CNS infection and MRIs of the brain were normal. Although the cause of HaNDL

. o 2
Olafur Arni Sveinsson is unknown, it is thought to be triggered by a viral infection by some. The prognosis

is excellent and symptoms normally resolve within 1-3 weeks. It is important to
'Department of Neurology, University Hospital of Iceland, Reykjavik, Iceland, rule out more serious etiologies like stroke, subarachnoid hemorrhage or central
Faculty of Medicine, University of Iceland nervous system infections.

Correspondence: Olafur Arni Sveinsson, olafursv@landspitali.is

Key words: HaNDL, cerebrospinal fluid lymphocytosis, inflammation,
neurofilament light protein, EEG.

Ma eyda
sjukragdgnum?

Sjukragogn eru i dag ad mestu ordin rafreen
og varoveitt til lengri tima. En fjéImorgum T
viokvaemum skjoélum og rafreenum afritum
parf ad farga med 6ruggum haetti.

Vid vinnum samkveemt vottudu og 6ruggu

ferli pegar viod tékum vid, flytjum og

eyoum gognum. Eydingin sjalf gerist med
taetingu og fer kurlid til endurvinnslu hja
vidurkenndum vinnsluadilum.

Orugg eyding gagna

Hafdu samband!
Opid manudaga - fimmtudaga 8:30 -17:00

og til 16:00 & fostuddgum. G AG N AEYB I NG

Gagnaeyding ehf. - Baejarflot 7 - 112 Reykjavik - Simi 568 9095
www.gagnaeyding.is - gagnaeyding@gagnaeyding.is
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