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Wernicke-sjukdomur
medal dfengissjukra

Agrip

Wernicke-sjatkdémur hlyst af skorti 4 piamini
(B1 vitamini) og er algengastur hja einstak-
lingum med langvinna afengissyki og van-
neeringu. Algengustu einkenni eru breytingar
4 hugarastandi, truflun 4 augnhreyfingum og
stodu- og gongulagstruflun. Sjukdémurinn virdist
mjog vangreindur en tof & réttri medferd getur
leitt til dauda eda Korsakoff-minnistruflunar.
Einstaklingum med liklegan Wernicke skal tafar-
laust gefid piamin i stérum skommtum. Ekki skal
bida stadfestingar 4 greiningu 46ur en medferd er
hafin. Magnesiumskort atti ad leidrétta samhlida.
Afengissjtikum einstaklingum sem eru i haettu &
a0 fa sjukdéminn skal avallt gefa fyrirbyggjandi
medferd piamins i vodva eda ad vid innldgn 4
sjikrahds.

Inngangur

Wernicke-sjakdomur  (Wernicke’sencephalopathy)
stafar af skorti 4 piamini (Bl-vitamin). Sjakdémur-
inn sést vid neeringarskort af ymsum astaedum og
er algengastur hja einstaklingum med langvinna
afengissyki. Hann er vangreindur, helstu einkenni
eru brad og hann getur valdid varanlegum
minnistruflunum eda dauda ef fullneegjandi med-
ferd er ekki beitt timanlega. Piaminskortur getur
einnig valdid hrornun & hnykli (cerebellum) og
attaugameini (peripheral neuropathy).!

Wernicke var fyrst lyst arid 1881 af pyska
leekninum Carl Wernicke (1848-1905), sem
bradum veikindum tveggja afengissjikra karl-
manna og ungrar konu med langvarandi up-
pkost eftir ad hafa drukkid brennisteinssyru
i peim tilgangi ad stytta sér aldur. Einkennin
voru bratt ruglastand, skert medvitund, augn-
vodvaldomun, augnatin (nystagmus) og 6stddugt
gongulag. Sjuklingarnir doéu eftir skammvinn
veikindi. Vid krufningu saust punktbleeding-
ar umhverfis pridja og fjérda heilaholf dsamt
(aqueductus  mesencephali).
nefndi sjukdéminn ,acute superior hemorrhagic
polioencephalitis”>? A drunum 1887-1889 lysti
rassneski leeknirinn Sergei S. Korsakoff (1853-1900)
svipudum sjukdomi i steerri hopi sjiklinga med

smugu Wernicke

bratt ruglastand og uttaugamein. Peir sem lifdu af
fengu langvarandi truflun 4 skammtimaminni og
vard illmogulegt ad leggja nyja atburdi & minnid.
Sjikdéminn nefndi hann ,, polyneuritic psycosis”.*
A fyrri hluta 20. aldar vard almennt vidurkennt
ad piaminskortur orsakadi bradan Wernicke og ad
Korsakoff-minnistruflun (Korsakoff amnestic synd-
rome) veeri langvinnur skadi af hans voldum. Allur
sjukdémsferillinn  kallast Wernicke-Korsakoff-
heilkenni, komi einkenni Korsakoff fram eftir brao
veikindi Wernicke.!

Faraldsfraedi

Upplysingar um tidni Wernicke byggjast einkum
a4 krufningum. Lifsalgengi (lifetime prevalence)
hans & Vesturlondum er liklegast i kringum
1,0% (0,4-2,8% i mismunandi rannséknum). 59
Oftast er skyr saga um vanneeringu og 77-90%
sjuklinganna hafa lengi verid med afengis-
syki.® 1 Vi heilakrufningu hafa merki um
Wernicke fundist hja 8,9-12,5% einstaklinga med
langvinna &fengissyki.> " Sjikdémurinn sést
einnig vid vanneeringu 6had afengissyki, svo
sem langvarandi svelti,’> mikil uppkost & med-
gongu'> * og i kjolfar megrunarskurdadgerda
eda annarra adgerfa a meltingarvegi.® Gjof
glikésa'® eda langvarandi neeringargjof i 0" an
fullneegjandi piamingjafar getur einnig valdid
Wernicke. Hann hefur greinst hja sjuklingum i
bléd- og kvidskilun,'® ' hja sjaklingum med ymis
krabbamein eda eftir beinmergsskipti®** og a
medal alnaemissjtikra.?

Meinalifedlisfraedi

Piamin er vatnsleysanlegt vitamin, frasogast i
smagirni og finnst { margs konar faedu. Dagsporf
fullordinna er um 1 mg og heildarbirgdir
likamans eru 25-30 mg. Alvarlegur skortur
verdur & bpremur vikum ef neysla piamins
stodvast.” Piamintvifosfat (TDP) er hid virka form
piamins innan frumna og er pad naudsynlegur
hjalparpattur  (cofactor) (TK),
pyrtuvat dehydrégenasa (PDH) og a-ketoglitarat

transketdlasa
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Mynd 1. Edlilegir vortukjarnar (6r) (1a). Vortukjarnar i Wernicke. Smabledingar (dokkir
blettir) og upplausn i vefnum (1b). Smabladingar jafnhlida { undirstiku (sjd or) { sama
sjiiklingi (1c). Edlilegur vortukjarni (ljéssmidsjd, hematoxylin-eosin, HE). Orvar benda d
hdraedar (1d). Vortukjarni i Wernicke (sama tilfelli og 1b og 1c) med ferskri smdblaedingu,
oedlilegum hareedum (orvar) og losung (bjiigur) i taugalé (HE, 1e). Vefjaéneemislitun gegn
stjarnfrumum (glial fibrillary acidic protein) litar stjarnfrumuvidbrogd briin (6rvar) (1f)

*Pegar piamin er flutt inn i frumur
likamans myndast TDP fyrir
tilstilli piamin pyréfosfékinasa.
Magnesium er naudsynlegur
hjalparpattur ensimsins og virkni
pess tengist styrk magnesiums.
Auk pess parf baedi TDP og
magnesium til a8 mynda starfhaef
heildarensim (holoenzyme) TK,
PDH og a-KGDH, pvi pau eru

6ll samsett Ur ensimkjérnum
(apoenzyme) sinum asamt TDP og
magnesium. Magnesiumskortur
getur valdié minnkadri bindingu
TDP vid ensimkjarnana og

dregid Ur virkni ensimanna.

Pess ma geta ad aukinn styrkur
magnesium dregur ur NMDA-
vidtaka midludum frumudauda

i dyratilraunum og mikill skortur
eykur hann.
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dehydrégenasa (a-KGDH) sem eru lykilensim
i glikdsa- og amindsyruefnaskiptum likamans.
Piaminporfin eykst vid aukinn hrada efnaskipta,
til deemis vid sykingar.®

Hja afengissjikum er laegra hlutfall piamins &
virku formi (TDP) og minni aukning TDP verdur
vid piamingjof. Pvi purfa afengissjukir steerri
skammt af pfamini en adrir til pess ad syna somu
svorun vid gjof pess.” Auk pess er magnesium
naudsynlegur hjalparpéttur vid myndun TDP
og magnesiumskortur, sem er algengur hja
afengissjikum, virdist auka skada & taugakerfi
vid piaminskort.”?* Svoérun vid piamingjof
getur verid verri ef magnesiumskortur er einnig
til stadar Pvi getur verid naudsynlegt ad
leidrétta magnesiumskort samfara piamingjof hja
sjuklingum med Wernicke.

Pad eru margar astedur fyrir heerri tioni
Wernicke vi0 langvinna afengissyki. Neeringar-
skortur med minnkadri inntéku piamins,
uppkost eda nidurgangur eru algeng i langvinnri
afengissyki.* Vid vanneeringu skerdist geta

meltingarvegar til ad frasoga tiltekinn skammt
piamins. Pad lagast fyrst ad fullu eftir sex til
atta vikur & neeringarriku fedi®™ Stér hluti
piaminbirgda likamans eru { lifrinni og geymslu-
geta hennar skerdist vid lifrarsjikdéma.® ¥
8 Afengisfréhvarf, titurérdd (delerium tremens)
og sykingar auka efnaskiptahrada og porf fyrir
piamin." #® Myndun starfhaefra ensima (TK, PDH
og a-KGDH) er tregari i afengissjikum vegna
verri nytingar piamins (leegra hlutfall er a virku
formi (TDP) og magnesiumskortur er algengur).
Langvarandi afengisdrykkja veldur fjolgun (up-
regulation) & NMDA-vidtokum sem virdist auka
taugaskada vid piaminskort fyrir tilstilli NMDA-

vidtaka midlads frumuskada.? 2> %

Meinavefjabreytingar i heila

Vefjabreytingum vid Wernicke méd skipta i bradar
breytingar og langvarandi eda varanlegar breyt-
ingar.

Bradar breytingar sjast fyrst og fremst i
vortukjornum (corpora mammillaria), umhverfis
pridja og fjérda heilahélf og smugu. Peer eru
mest einkennandi og sjukdémsgreinandi fyrir
Wernicke. 1 Smébleedingar i vortukjornum (10%)
eda umbhverfis pridja heilahdlf geta sést med
berum augum en dtlit heilans er edlilegt i um
30% tilfella (mynd la-1c)." ' Smadsjarskodun er
naudsynleg til sjikdémsgreiningar og synir neer
undantekningarlaust vefjabreytingar i vortu-
kjornum og langoftast vidar i undirstiku (hypo-
thalamus), stiku (thalamus), einkum i bak- og
midleegum kjornum (nuclei dorsomediales), um-
hverfis smugu (periaqueductal gray matter) i
augnhreyfikjornum (nuclei nn. oculomotorii), bak-
leegum kjarna skreyjutaugar (nucleus dorsalis n.
vagi), 1 andarkjornum (nuclei vestibulares), 1 kjarna
frafeerandataugar (nucleus nervi abducentis) og
vidar. 1> % Smaseeju breytingarnar a bradastiginu
taka fyrst og fremst til eda og taugaldar
(neuropil). Eru peer 6edlilega aberandi hareedar
vegna steekkunar pelfrumna (endothelial cells) og
hugsanlega haredanymyndunar, bjigs, bl6o-
kornaleka og sméblaedinga umhverfis peer. Stjarn-
frumuvidbrogd (astrocytic reaction) verda fljotlega
dberandi og skemmd & myli og taugasimum
(axons) en feekkun taugafrumna er oft ekki
aberandi i vortukjornum (mynd 1d-1f).13 71041

Varanlegar (langvarandi) breytingar einkenn-
ast af eydingu taugavefjar a fyrrnefndum sveedum
og taugatrédsmyndun (gliosis) i hans stad. Med
berum augum geta sést ryrir vortukjarnar og
vikkud pridja og fjérda heilahdlf og smuga. Vid
smasjarskooun sést fjolgun stjarnfrumna, eyding
4 taugavef og utbreidd taugatr6dsmyndun {



vefnum. Hins vegar hefur pel hareeda edlilegt utlit
og ekki sjast ferskar bleedingar { utanzedabili." '*
4041 Varanlegu breytingarnar hafa takmarkadri
atbreidslu en peer bradu og eru oftast bundnar vid
vortukjarna og bak- og midleega kjarna stiku.*?

Hja einstaklingum med meinavefjabreytingar
Wernicke i heila er jafnframt algengt ad finna
hrérnun 1 fremri- og efri hluta hnykilorms (vermis
cerebelli). Slik hrornun sést hja rimlega pridjungi
tilfella med berum augum og neer helmingi vid
smasjarskodun (mynd 2).-1°

Sjukdomseinkenni

Klinisk einkenni Wernicke (tafla I) koma fram
med brddum heetti eda a4 Orfaum dogum.
Megineinkennin eru: 1) breytingar 4 hugarastandi
(mental status) eda ruglastand, 2) truflun &
augnhreyfingum, 3) o6stoéougt gongulag eda
stodu- og gongulagstruflun (stance and gait ataxia).
Vanalega sjast eitt eda tvo af megineinkennum
vid skodun og 6ll prju sjast adeins hja pridjungi
sjiklinga.!

Breyting a hugarastandi: Algengast er almennt
ruglastand med preytu og sinnuleysi, oft 4n
dberandi o6rdleika. Athygli, einbeiting og minni
eru skert. [ alvarlegri tilfellum getur sést titur6rad,
medvitundarskerding eda medvitundarleysi.!

Truflun a4 augnhreyfingum: Larétt augnatin
(horizontal nystagmus) er algengast og margir eru
lika med 160rétt augnatin (vertical nystagmus). Oft
sést veiklun a4 hlidleega réttivodva augnhnattar
(m. rectus lateralis bulbi oculi) eda Gsamheefd
augnstada (dysconjugate gaze). Onnur sjaldgeefari
augneinkenni geta sést: Misvid sjasldur, minnkud
ljossvorun, bledingar { sjonhimnu, sig a efra
augnloki (ptosis), sjonsvidsskerding eda bjugur
i sjontaug (optic disc)." 1 alvarlegum veikindum
getur sést algjor 16mun augnhreyfinga og ekki
er heegt ad framkalla augnhreyfingar med pvi ad
snia hofdinu (doll’s eyes) eda med pvi ad deela
isvatni 1 eyru. Pa getur sést leekkadur likamshiti
og lagprystingur.®

Ostodugt gongulag sést hja langflestum {
mismiklum meeli. Slikt getur verid allt fra veegu
60ryggi vid gang med erfidleikum vid ad ganga
eftir beinni linu (fandem, heel-to-toe walking) til
gongulags sem er breidspora og mjog 66ruggt.
[ alvarlegustu tilfellum getur sjiklingur hvorki
setid uppi, stadid né gengid pratt fyrir mikla hjalp.!

I bradum veikindum getur sést stjérnleysi eda
6regluhreyfingar (ataxia) & Gtlimum, oftast vid heel-
hné prof. Sjaldnast er sjuklingur pvoglumeeltur
(ataxic speech).! Jafnvaegisleysi vid ad sitja, standa
og ganga i bradum Wernicke er talid vera vegna

alvarlegrar vanstarfsemi i andarkjornum. Tveer
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Mynd 2. Edlilegur hnykilormur (2a). Veruleg rijrnun hnykilorms (2b). Edlilegur

Ll B

hnykilborkur (ljossmdsjd, HE, 2c). Ryjrnun og pynning hnykilbarkar. Purkinje-frumur eru
ad mestu horfnar, mikil feekkun kornfrumna (granular cells) en fjolgun taugatrddsfrumna i

baunalagi (stratum moleculare) (2d).

Tafla I. Klinisk einkenni Wernicke-sjukdoms.

Sjukdémseinkenni eda Nanari lysing
teikn

Breyting & hugarastandi Almennt ruglastand.

Skerding & medvitund, stundum medvitundarleysi.

Titurérad (delerium tremens).

Truflun & augnhreyfingum

Larétt eda l6drétt augnatin (horizontal/vertical nystagmus).

Veiklun eda I6mun & hlidlaega réttivédva augnhnattar (lateral

rectus palsy, n. abducens).

Osamstaed augnstada (dysconjugate gaze).
Sjaldgeefari teikn: Misvid sjasldur, minnkud ljéssvorun,
blaedingar i sjonhimnu, sig & efra augnloki (ptosis),
sjonsvidsskerding eda bjugur i sjéntaugardiski.

St6du- og
goéngulagstruflun

Vaeg: Oedlilega erfitt ad ganga eftir beinni linu (tandem walk).
Medalslaem: Gengur breidspora og 66ruggt an hjalpar.

Slaem: Getur adeins gengid og stadid med hjalp.
Sjaldgeefari teikn: Stjornleysi i fotum eda héndum og

pvoglumzelgi (ataxic speech).

Fjdltaugamein

Bratt Uttaugamein getur verid fyrirbodi Wernicke.

Minnkud eda horfin sinavidbrégd. Minnkadur védvakraftur.
Verkir eda minnkad skyn, byrjar i tdm, skridur upp feetur og

sidan fingur og hendur.

Onnur eda sjaldgeefari Andlitsldmun beggja vegna.

teikn Meenukylfuldmun (bulbar paralysis): Kyngingarerfidleikar,

pvoglumaelgi.

Raddbreyting (has eda veik rédd).
Lagur likamshiti.

Stédubundinn lagprystingur.
bvagtregda.

rannsOknir hafa synt ad slik vanstarfsemi i peim
er naer undantekningarlaust til stadar i Wernicke.
Slikt ma stadfesta med pvi ad sprauta isvatni i
hlustir eda med svipudum préfum & ,vestibulo-
ocular” svérun. I Wernicke sést skert eda engin

LAKNAbIasis 2011/97 23




FRAEDIGREINAR

YFIRLIT

Tafla Il. Greiningarskilmerki liklegs Wernicke-sjukdéms. Allir sjuklingar med liklegan
Wernicke aettu ad fa tafarlausa medferd med stérum skbmmtum af biamini.

Greining liklegs Wernicke-sjukdéms medal afengissjukra krefst baedi 1) og 2):

1) Saga eda teikn um langvinna afengissyki.

2) Eitthvert eitt eftirtalinna 6utskyrdra einkenna:
— Bratt ruglastand (ekki vegna 6lvunar) eda titurérad (delerium tremens).

— Skert medvitund.
— Minnistruflun.

— Augnvédvaldmun eda augnatin (nystagmus).
— Stjérnleysi i utlimum (ataxia, ekki vegna 6lvunar) ().
- Outskyrd laekkun 4 likamshita asamt laekkun & blédprystingi.

(*) Pess ma geta ad stjornleysi (ataxia) i Wernicke einkennist af 6stédugleika eda 6regluhreyfingum
sjuklings er hann situr uppi, stendur eda gengur. Pagd er talid orsakast af bradri vanstarfsemi beggja vegna
i andarkjornum (haegt er ad meta slikt med kalérisku profi & starfsemi peirra), oft med litlum eda engum
6regluhreyfingum i Gtlimum vié hael-hné eda fingur-nef prof.
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svérun pegar isvatni er sprautad { hlustir. T kjolfar
piaminmedferdar lida allt ad tveir manudir par til
svorunin verdur edlileg ad nyju.** *> Hins vegar er
talio ad langvinn gongulagstruflun sem getur sést
eftir ad brddum Wernicke lykur (og er oft einnig
til stadar hja afengissjukum an fyrri Wernicke)
orsakist af hrornun i hnykilormi (sé pvi ekki tengd
starfsemi andarkjarna).!

Fjoltaugamein (polyneuropathy) finnst hja
60-82% einstaklinga med Wernicke og getur sést
i nedri utlimum (57%) eda beedi nedri og efri
atlimum (25%).%* Bratt fjoltaugamein er algengur
undanfari sjikdémsins.* ¥ Korsakoff lysti pvi
pannig ad hja meirihluta sjuklinganna hefdu
veikindin hafist med fj6ltaugameini (,,psychosis
polyneuritica”).* Uttaugameinié einkennist af
minnkudum eda horfnum sinavidbrégdum,
minnkudu skyni og vodvakrafti eda verkjum.
Skyntruflanir og mattleysi byrjar i tdm, skridur
upp feetur og sidan fra fingrum upp hendur.!

Taugamein i sjalfrada taugakerfinu er sjald-
gefara vido Wernicke. Pad getur komid fram i
semjuhluta (sympathetic) sjalfrada taugakerfisins
med stodubundnum lagprystingi eda hjasemju-
hluta (parasympathetic) pess med pvagtregdu.
Einnig geta breytingar { skreyjutauginni (1. vagus)
valdid kyngingarerfidleikum eda raddbreytingu
en pd verdur roddin veik eda hés.*

Sjaldgeefari einkenni og teikn: Lagur likams-
hiti sést sjaldan (1-4%) og er talinn stafa af skemmd
i afturhluta undirstaku.” 1> % Lagprystingur sést
hja 2% tilfella. Sjaldgeeft er ad sja andlits-, meenu-
kylfuldsmun (bulbar paralysis)! eda 16mun i Gtlim-
um med auknum sinavidbrégdum og Babinski-
svorun.™

Skadi i kjolfar Wernicke-sjukdéms

Ef einstaklingur med brddan Wernicke feer ekki
piamin med fedu eda 60ru méti deyr hann.
Jafnvel p6 hann sé medhondladur er algengt

a0 hann ndi sér ekki ad fullu! Korsakoff-
minnistruflun getur ordid i kjolfar brads
Wernicke. P4 man einstaklingurinn ekki atburdi
sem gerdust a tilteknu timabili fyrir veikindin
(afturvirk minnistruflun) né pad sem gerist eftir
pau (framvirk minnistruflun). Sjiklingar med
Korsakoff-minnistruflun eru med skert minni
(episodic memory) og geta illa eda ekki leert eda
munad nyja hluti eda atburdi i kjolfar bradra
veikinda. Peir hafa litid innseei { f6tlun sina og eru
frumkvaedisminni og jafnvel skeytingarlausir um
nénasta umhverfi sitt." * { steerstu rannsékninni
til pessa a4 bradamedferd og skada Wernicke
var sjuklingum gefinn mun minni skammtur af
piamini (50-100 mg daglega) en nylega hefur verid
radlagt (600-1500 mg daglega). Horfur voru mjog
sleemar pvi 24% sjuklinga létust og 81% peirra
sem lifou af fengu Korsakoff-minnistruflun.!
A fyrstu ménudunum vard einhver bati 4
minnistrufluninni hja flestum. Hann gat verid
fullkominn (21%), umtalsverdur (25%), veegur
(28%) eda enginn (26%).! Flestir fengu langvarandi
gongulagstruflun (62%) i kjolfar brads Wernicke.
Einkenndist hin af heegu, breidspora gongulagi
eda skertri getu til ad ganga linugang.' T kjslfar
piamingjafar gengu augnvodvalamanir hins vegar
mjog hratt til baka, oftast sast bati innan nokkurra
klukkustunda. Augnatin var lengur ad lagast og 1
60% tilfella hvarf pad aldrei ad fullu.!

Greining

Bradur Wernicke-sjukdémur er mjog vangreindur.
Rannsékn syndi ad einungis 20% tilfella greindust
Kliniskt fyrir andlatio, jafnvel poétt flestir hafi verid
skodadir af leekni 4 sjikrahtsi skommu adur.? |
kliniskum rannséknum er einungis pridjungur
sjiklinga med 6ll prji meginteikn til stadar' og
i afturskyggnum rannséknum & meinafraedilega
greindum tilfellum eru einungis 16% tilfella med
Oll prji meginteiknin skrad i sjikraskyrslu.*
Hugsanlega er taugaskodun afengissjikra med
Wernicke dbétavant. Pannig greina sjiikraskyrslur
oftast fra breyttu hugardstandi en sjaldnar fra
einkennum sem krefjast taugaskodunar, eins og
truflun & augnhreyfingum, éregluhreyfingum eda
gongulagstruflunum.> & ™5

Naudsynlegt er fyrir lekna ad pekkja vel
einkenni sjukdémsins og hugleida greininguna
hja afengissjukum sem eru i brddu ruglastandi
eda med gongulagstruflun, taugaskoda sjiiklinga
til ad greina sértaekari einkenni og hafa i huga
ad einungis minnihluti sjaklinga med Wernicke
er med Oll prji meginteikn sjukdémsins vid
skodun. Einnig er mikilveegt ad hafa hugfast ad
morg einkennanna geta likst OSlvunardhrifum



afengis eda lyfja, dhrifum sykingar, brenglunar a
blédsoltum og svo framvegis.

Taugaskodun og mat: Leggja parf mat &
hugarastand sjuklings: vokustig, attun og hvort til
stadar sé ruglastand. Einnig parf ad athuga hvort til
stadar sé augnvodvalomun eda augnatin og hvort
sjuklingurinn getur setid uppi i rimi, stadid og
gengid edlilega an hjalpar, par med talid linugang.
Eftir skodun er rétt ad velja rannsoknir & sjiklingi
med liklegar mismunagreiningar og fylgikvilla i
huga. Pannig 4 vid minnsta tilefni 4 ad fa brada
tolvusneidomynd af heila og segulémrannsokn
med skuggaefni eetti ad taka bratt eda flj6tlega.
Einnig eetti ad meela magnesiumstyrk i sermi.

Greining liklegs Wernicke: Gagnlegar leid-
beiningar um greiningu og medhéndlun & slysa-
og bradaméttokum voru gefnar ut arid 2001
af Bresku leknasamtokunum (Royal College
of Physicians).®? Mikilveeg vidboét vid peer leid-
beiningar eru radleggingar fra Thomson og
Marshall um medferd sjiklinga utan sjakrahdsa
sem eru iheettu 4 ad fa Wernicke.” Samkveemt peim
parf einstaklingur einungis ad vera med liklegan
Wernicke eda vera talinn vera med sjikdéminn
til a0 fa tafarlausa medhéndlun med stérum
skommtum af pfamini. Einstaklingar sem eru med
visbendingar um langvinna afengissyki eru liklega
med sjikdéminn ef til stadar er eitthvert eftir-
talinna einkenna sem ekki er heegt ad skyra med
60ru moéti: Bratt ruglastand (ekki vegna 6lvunar),
titur6rdd, minnistruflun, skert medvitund, augn-
voovaldomun eda augnatin, stjérnleysi (ekki
vegna 6lvunar) eda 6titskyro leekkun & likamshita
asamt leekkudum blédprystingi (tafla II).5* 3 Pess
ma geta ad stjornleysi sjiklings med Wernicke
einkennist af 6stodugleika eda 6regluhreyfingum
sjiklings er hann situr uppi, stendur eda gengur.
Pao er talid orsakast af bradri vanstarfsemi beggja
vegna i andarkjornum, oft med litlum eda engum
6regluhreyfingum i utlimum vid heel-hné eda
fingur-nef prof.!

Greiningarskilmerki ~ fyrir =~ Wernicke og
Korsakoff hja afengissjiklingum birtust 1997 (tafla
III). Markmid peirra var ad auka naemi kliniskrar
greiningar. Pau byggja 4 ad tvo af fjérum
skilmerkjum séu til stadar: 1) neeringarskortur,
2) augnhreyfitruflun (eye signs), 3) klinisk
truflun i starfsemi hnykils (cerebellar signs), 4)
breyting 4 hugarastandi eda veeg minniskerding.
Korsakoff-minnistruflun er greind ef sjiklingur
uppfyllir greiningarskilmerki fyrir Wernicke og
er auk pess med minnisleysi og 6attun an brads
rugls. Sjuklingur hefur pa edlilega skynjun og
medvitund og minnistruflun lagast ekki vid
medferd piamins. Greiningarskilmerkin voru
sannreynd med afturskyggnri rannsékn 4 106
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Tafla Ill. Greiningarskilmerki Wernicke-sjukdéms. Greining krefst tveggja af fiorum

skilmerkjum.

Skilmerki
Neeringarskortur

Nanari lysing

Saga um verulega skerta faeduinntdku.

Likamspyngdarstudull (BMI) tveim stadalfravikum undir edlilegu

gildi.

Stadfestur piaminskortur samkvaemt maelingu i blodi.
Augnhreyfitruflun (eye Augnvodvaldmun.
signs) Augnatin (nystagmus).

Osamstaed augnstada (gaze palsy).

Klinisk truflun i starfsemi
hnykils (cerebellar signs)
dysdiadokokinesis.

Ostodugleiki vid ad sitja, standa eda ganga (*).
Stjornleysi Utlima (ataxia) vid hzel-hné préf, past pointing eda

Breyting a hugarastandi Breyting & hugarastandi:
eda Ruglastand.
vaeg minnisskerding

Oattun { 2/3 (eigin perséna, stadur eda stund).

Skert medvitund eda medvitundarleysi.
Skert geta vid talnarunuproéf (digit span test)

Vaeg minnisskerding:

Getur ekki munad tvo eda fleiri ord i fidgurra atrida minnisprofi

(four item memory test).

Vaeg minnistruflun vid taugasalfreedilega préfun.

(*) Pess ma geta ad 6jafnvaegi i bradum Wernicke er liklega vegna bradrar vanstarfsemi beggja vegna i
andarkjornum (haegt ad meta slikt med kalérisku profi & starfsemi peirra) en hér er pad flokkad undir truflun

i starfsemi hnykils.

latnum é&fengissjiklingum. Sjikraskyrslur voru
skodadar og bornar saman vid nidurstédur
krufninga. Neemid reyndist 85% og sértaeki 100%
fyrir greiningu Wernicke og fyrir greiningu
Korsakoff var nemid 88%. Hins vegar reyndist
pad adeins 50% vid greiningu Wernicke ef einnig
var til stadar lifrarheilakvilli. Likleg skyring er ad
pad er mikil skérun 4 kliniskum einkennum milli
sjuklinga med heilakvilla vegna lifrarsjikdéms og
Wernicke.* Greiningarskilmerkin hafa ekki verid
sannreynd 4 framseejan hatt og liklegt er ad pau
séu mjog 6sértek vid greiningu brads Wernicke
frd 00rum astedum heilakvilla (encephalopathy)
medal afengissjlikra, sérstaklega hja peim sem eru
med langvinnan skada i formi gongulagstruflunar
eda augnatins eftir fyrri veikindi af sjikdémnum.
Hins vegar er 6tvireedur kostur peirra félginn i pvi
ao flestir sem purfa & medferd ad halda fa hana og
hljéta pvi sidur alvarlegan midtaugakerfisskaoa.
Vafalaust fa margir 6naudsynlega stéran skammt
af piamini 4n pess ad vera med Wernicke en
medferdin er 6dyr og hefur afar sjaldan alvarlegar
aukaverkanir.

Mzeling a4 piaminskorti: Hegt er ad syna fram
4 piaminskort med meelingu 4 virkni transketélasa
(TK) 1 raudkornarofnu (hemolysed) bl6di. Vid pia-
minskort er virkni TK verulega minnkud og eykst
6edlilega mikid (>25%) pegar ofgnétt af TDP er
beett at 1 heilbl6did (aukin TDP ahrif).> % Einnig
er haegt ad meela styrk piamins, piaminfosfats og
TDP i bl6di eda raudum blédkornum & beinan hatt
med litskiljunaradferd (chromatography).” Pessar
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Tafla V. Stadfesting & liklegum Wernicke-sjikdomi. Daemigerd sjikdémspréun,
breytingar a seguldmun eda nidurstédur krufningar geta stadfest kliniska greiningu.
Mikilvaegt er ad medhéndla an tafar alla sjuklinga med liklegan Wernicke med stérum
skémmtum af piamini, ekki skal bida stadfestingar a greiningu adur en medferd er hafin.

paettir sem stadfesta greiningu

Daemigerdar breytingar & segulémun {

bradum Wernicke-sjukdémi

Nanari lysing

Daemigerdar samhverfar segulskinsbreytingar
umhverfis pridja heilahdlfid, i vortukjérnum,
midleegum stukum (medial thalami) og umhverfis
smugu.

Daemigerdur bati & augnvodvaldmun
eda augnatini i kjélfar piaminmedferdar

Fullkominn bati & augnvédvalémun sést vanalega
innan 10 daga. Bati & augnatini getur tekid allt ad
12 vikur og hja hluta sjuklinga hverfur pad aldrei
ad fullu.

Daemigerd eftirkdst i kjolfar bradra

veikinda

Nytilkomin (eda versnun) pralat framvirk
minnistruflun (Korsakoff-minnistruflun),
goéngulagstruflun eda augnatin i kjolfar liklegs
brads Wernicke-sjukdéms.

Daemigerdar hrérnunarbreytingar sjast
vid seguldmrannsoékn i kjdlfar Wernicke

Nokkrum vikum til manudum eftir bradan Wernicke
getur segulémun synt markteekt minnkada
vortukjarna, nytilkomna hrérnun & hnykilormi eda
greinilega vikkun 4 pridja heilaholfi eda smugu.

Sjukdémsgreinandi meinvefjabreytingar

Krufning & heila getur synt bradar eda
langvinnar/varanlegar vefjabreytingar sem eru
sjukdémsgreinandi.

*Til ad meta minnkun &
vortukjornum er haegt ad meela
rammal peirra & segulémmyndum.
Pbad er azetlad samkvaemt
jofnunni: V 4 (a%b) par sem a

er stysti og b lengsti radius
vortukjarna. Edlileg samanlégd
steerd vortukjarna hja fullordnum
er 63,5+ 17,6 mm?3 en i kjolfar
WS verdur langoftast umtalsverd
minnkun & peim eda: 24,3 + 11,1
mm3, 21,3 + 5,8 mm?3 og 20,7 +
14,8 mm3, samkvaemt premur
rannséknum. Hins vegar er ekki
marktaek minnkun vié krufningu
4 vortukjérnum hja einstaklingum
med langvinna afengissyki sem
ekki hafa fengid Wernicke. Ad
lokum eru vértukjarnar minni en
23 mm? hja 64,5% einstaklinga

i kjolfar Wernicke, 2,3%
afengissjukra an Wernicke og
einungis 1,2% vidmida.

Mynd 3. FLAIR myndir
1 axial og sagittal plani
syna teikn um Wernicke-
sjiikdom. Aukid sequlskin
sést umhuverfis I11. heilaholf
og midleegt i stiiku

badum megin (breid or)
dsamt auknu segulskini
umhverfis smugu (gronn
or). Einnig sést aukio
segulskin 1 siidarpynnu
(lamina tectalis) (<) og smdr
vortukjarni (>).
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meelingar hafa p6 takmarkad gildi vid greiningu
og eru ekki framkveemdar & fslandi.
Segulémrannsékn af heila: Greining Wernicke
er klinisk og byggir 4 deemigerdri ségu, skodun
og svorun vid piamingjof dsamt einkennandi
sjikdémsgangi. Segulomun er mjog mikilveeg
vid greininguna, einkum ef erfitt er ad koma vid
fullneegjandi taugaskodun eda ef sjikdémsmyndin
er 6deemigerd. Seguldémun getur einnig synt adrar
asteedur sem skyra einkenni sjiiklings.
Deemigerdar segulémbreytingar i
Wernicke eru samhverfar segulskinsbreytingar

bradum

(aukning i segulskini 4 T2 og minnkad segulskin &
T1) umhverfis pridja heilah6lfid, 1 vortukjornum,
midleegum stikum og umhverfis smugu (somu
stadir og taugameinafreedilegar skemmdir).®*
% % Breytingar 4 fyrrgreindum sveedum geta

einnig sést & FLAIR myndrédum eda diffusion
myndrédum (Diffusion-weighted imaging) (myndir
3-4)% @ Skuggaefnisupphledsla sést i 63-67%
tilfella sem eru med breytingar sem benda til
Wernicke. Hin er oftast bundin vortukjornum
og er stundum eina sjdanlega breytingin vid
segulémranns6kn.® % Tveer rannsoknir & notkun
segulémunar vid greiningu brdds Wernicke
hafa lyst neemi sem er 53-58% og sértaeki 93%."
¢ Pannig er algengt ad seglomun sé edlileg
vid bradan Wernicke og pvi dtilokar edlileg
segulémun ekki sjikdéminn.

bPegar fra lidur (vikur til manudir) synir
seguldmun oft hrérnunarbreytingar i heila i
kjolfar sjikdémsins (minnkun a vortukjornum,
steekkun 4 pridja heilaholfi, vikkun 4 smugu og
jafnvel hrérnun & hnykilormi) (mynd 5).* Tilkoma
slikra breytinga a4 segulémun i kjolfar braora
veikinda stydur sterklega eda stadfestir kliniska
greiningu.t+6 *

Stadfesting a liklegum Wernicke: Svorun vid
piamingjof, sjikdémspréun og mogulegur skadi
kjolfar bradra veikinda eru mjog einkennandi eda
sérteek vid sjikdéminn og slika kliniska peetti ma
nota dsamt mogulegum breytingum a segulémun
til ad stadfesta greiningu liklegs Wernicke (tafla
V).

Mismunagreiningar

Olvunarahrif afengis og lyfja geta valdid ollum
megineinkennum sjiikdémsins. Auk pess geta
adrir sjikdémar likst honum, beedi kliniskt og
vid myndgreiningu og eru pessir helstir: 1) Drep
i midleegum hluta staku beggja vegna (bilateral
paramedian thalamic infarct) likist kliniskt brddum
Wernicke,”" 2) Drep { fremri hluta stiku eda
i vortustakubraut (tractus mammillothalamicus)
getur likst kliniskt Korsakoff,* 7> 7 3) Heilabdlga
af voldum cytémegaldveiru (CMV) getur valdid




somu sjukdémseinkennum og breytingum vid
myndgreiningu og Wernicke og er pekkt i
alneemi,” 7 4) Afmylandi sjukdémar, Behgets-
sjikdémur i midtaugakerfi og heilabdlga vegna
herpes simplex veiru (HSV) parf ad hafa
i huga 1 mismunagreiningu, 5) Heilakvilla
vegna lifrarsjukdéms (hepatic encephalopathy)
getur verid mjog erfitt ad greina kliniskt fra
bradum Wernicke.* Slikt er sérlega erfitt hja
afengissjikum sem hafa adur fengid sjakdéminn
eda éfengistengda hrornun i hnykli (alcoholic
cerebellar degeneration) og hafa eetid 6stodugt
gongulag eda augnatin.

Bradamedferd vid liklegum Wernicke

Meohondla 4 alla afengissjika einstaklinga sem
eru liklega med bradan Wernicke. Pannig a
a0 medhondla alla sem eru taldir hafa bradan
Wernicke (tafla II og 1III), hafa alvarlegan
hofudaverka eda adrar dstedur sem torvelda
taugaskodun pannig ad ekki er haegt ad atiloka
Wernicke med vissu.” Einnig eettu leeknar ad vera
vakandi fyrir sjitkdémnum hja afengissjiklingum
med heilakvilla vegna lifrarsjikdéms, jafnvel
ad medhondla pa med piamini og meta kliniska
svorun.® Aldrei etti ad gefa piamin um munn
sem medferd vid Wernicke eda sem fyrirbyggjandi
medferd pvi frasog piamins tr meltingarvegi er
litid og 6areidanlegt hja afengissjiikum. Einungis
a a0 gefa medferd 1 bldzed eda vodva.* 527
Raodlogd medferd piamins: Ekki eru til
samanburdarrannsoknir eda adrar dareidanlegar
rannsOknir sem akvardad hafa besta skammt
piamins vid Wernicke til ad lagmarka skada.”
Nylegar videigandi
skammt piamins byggja & nokkrum pattum sem
allir stydja mun steerri skammt af plamini en adur
tiokadist ad gefa: 1) pekkingu & sleemum horfum
sjiklinga vid gj6f minni skammta af piamini

leidobeiningar  vardandi
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Mynd 4. T2 mynd synir hlutfallslega smda vortukjarna (mynd A). Diffusion mynd (DWI)
synir minni diffusion sem segulskeert svaedi midleegt 0g aftan til i thalamus badum megin
(mynd B). Sjiikdémsgreining snemma 1 sjiikdomsferli Wernicke er naudsynleg til ad koma
veg fyrir varanlegan heilaskada. DWI er naemasta adferdin til ad syna aukinn bjig { frumu.
Med DWI mi laekka greiningarproskuld fyrir Wernicke og 0§ DWI myndrddin er pui
mikilveeg vid mat d sjiiklingum sem eru taldir vera med sjitkdominn.

(50-100 mg daglega) sem 4dur tidkudust, 2) betri
pekkingu a lyfjahvorfum piamins i einstaklingum
med piaminskort, 3) mismun { lyfjahvérfum pia-
mins milli afengissjikra og annarra, 4) birtum
tilfellum og kliniskri reynslu (einnig okkar reynslu
af islenskum tilfellum sem stendur til ad birta)
sem benda til minni eftirkasta vid notkun steerri
skammta af piamini og 5) lagri tioni alvarlegra
aukaverkana vid piaminmedferd en bradaofnemi
er afar fatid aukaverkun vid gjof piamins i vodva
86a blé&é.?ﬁ, 39,52,78-81

Nylega hafa verid birtar tvennar leidbeiningar
um medferd piamins vid Wernicke. T 6drum peirra
er radlagt ad gefa pfamin hydrdklérid 500 mg
prisvar 4 dag i prja daga i blazed. Ef jakveed svérun
sést er skammtur minnkadur i 500 mg einu sinni
a dag 1 fimm daga til viobotar, gefid i blaeed eda
voova. Ef engin svorun sést er frekari medferd
stoovud eftir fyrstu prjd dagana og annarra
skyringa leitad & einkennum sjiklings.”> I hinum
er radlagt ad gefa piaminhydréklérid 200 mg

Mynd 5. Breytingar d
vortukjornum i Wernicke-
Korsakoff-sjiikdomi.
Vortukjarnar sjdst jafnan

best d T2 myndum (mynd

A). [ brédum Wernicke-
sjiikdomi getur sést
skuggaefnisupphledsla i
vortukjornum 4 T1 myndum
(ekki synt d mynd). Hjd
sjiiklingum med Wernicke
sjtikdém (eda 1 kjolfar
sjiikdomsins) geta sést
hlutfallslega smdir vortukjarnar
(myndir B og C) samanborid
vid edlilega vortukjarna hjd
heilbrigdum einstaklingi (mynd
A).

LAKNAbIasis 2011/97 27



FRAEDIGREINAR

YFIRLIT

28 LAKNAbIasis 2011/97

prisvar & dag i blaaed par til einkenni eru horfin.*
Haegt er ad gefa piamin éblandad heegt i bldaed® *!
en badar leidbeiningar radleggja blondun piamins
vid 100 ml af venjulegri saltvatnslausn eda 5%
glikésalausn sem sidan er gefin sem dreypi i
blaaed a 30 minttum.

Leidrétting 4 magnesiumskorti med magn-
esiumstlfatdreypi i blaeed virdist skynsamlegt vid
bradum Wernicke. Magnesiumskortur virdist auka
skada & taugakerfi vid piaminskort”?® og svorun
vid piamingjof getur verid verri ef verulegur
magnesiumskortur er einnig til stadar.*** Frekari
rannsoknir 4 hlutverki magnesiumskorts i
Wernicke og skada a taugakerfi vid langvinna
afengissyki er spennandi moguleiki. Leidrétting
magnesiumskorts med magnesium i inntoku a
ekki vid um sjiklinga med bradan sjukdéminn
vegna heettu 4 skertu frasogi og naudsyn a hradri
leioréttingu. Pess ma geta ad pad tekur nokkra
daga ad leidrétta magnesiumskort innan frumna
med magnesiumdreypi.®>

Fyrirbyggjandi medferd

Pegar vid innlogn 4 ad gefa fyrirbyggjandi
piamin o6llum éafengissjuklingum sem eru i
verulegri heettu ad fa sjukdominn, par med
Ollum afengissjiklingum sem purfa afeitrun med
lyfjum, hafa merki um vanneringu eda purfa
glikésagjof 1 ad. Almennt lystarleysi, 6gledi og
uppkost geta verid fyrstu teikn piaminskorts.®
Pad er algjorlega ofullneegjandi ad gefa piamin
um munn til ad fyrirbyggja sjikdéminn hja
afengissjikum sem leggjast inn 4 sjiikrahds. Peim
eetti ad gefa plaminhydroklérid, 200-250 mg & dag
i prja til fimm daga 1 vodva, til a0 minnka heettu &
sjikdomnum.% 7> 8

Radleggja eetti sjtiklingum med virka langvinna
afengissyki ad taka daglega vitamintoflur sem
innihalda ad minnsta kosti 15 mg af piamini
(sterkar B-kombintoflur). Slik gjof dregur dr likum
apiaminskorti hja afengissjikum en piaminskortur
veldur mérgum af peim langvinnu skemmdum
4 taugakerfi sem afengissyki getur valdid." %
Skynsamlegt er setja toflurnar i lyfjaskommtun
fra apoteki eda ad nanir attingjar sjai um innkaup
peirra til ad auka medferdarheldni.
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