Ogonmuskelforlamning

kan ge kunskap om autism

Katastrofen med talidomidembryo-Kérnorna fér N abducens och N faciali
pati intraffade i slutet av 1950-talet ocHiksom karnan for reglering av tarar lig-
borjan av 1960-talet. Barn vars mddrager mycket néra varandra i hjarnstam
atit talidomid (i Sverige marknadsfortmen, vilket kanske forklarar att dess
under namnet Neurosedyn) visade siignomen upptrader samtidigt.
ha missbildningar av ett typiskt utseen-
de, framst av extremiteterna. Aven Talidomid fosterskadande
missbildningar av andra organ fére- tidigt under graviditeten
kom, t ex av oron, hjarta, njurar, kons- P& 1960-talet [3, 4] gjordes noggran
organ, och skador beroende pa bristana utfragningar av kvinnor som étit tali-
de kranialnervsfunktion. Man beskrexdomid om tidpunkten fér intag av med
aven 6gonmuskelférlamning, bl a hoset under graviditeten. Med hjalp av
svenska barn [1]. | slutet av 1980-taletiessa svar kunde en tidtabell skapas f
gjordes en undersdkning av talidomidnér talidomidorsakade missbildninga
skadade svenskar [2]. En tredjedel avppkommer. Den kritiska perioden vi-
patienterna hade en komplicerad forraade sig vara endast ca 14 dagar, fr
av paretisk skelning, s k Duanes syrdag 20 till dag 36 efter att befruktning
drom. Dessutom hade dessa patientskett. Manga kvinnor tog endast ndgo,
ofta ansiktsforlamning (N facialis). Detenstaka tablett, varfér man mycket ex
forekom ocksa avvikande tarighet, s lakt kunde ange tidpunkten for skadar
krokodiltarar. Detta innebér att 6gonemMan kan alltsa ga in i tidtabellen och s
taras nar man ater, men inte emotionellhar olika organ har skadats. Sa vet mg
Missbildning av de évre men inte av datt t ex tumaplasi sker mycket tidigt, re
nedre extremiteterna foreldg. | nagrdan fran dag 20, medan trifalangism a
fall saknades tummar helt eller var hytummar ar en »sen» skada som uppsi
poplastiska. Missbildning av 6ronenunder de sista dagarna av den fostersk
antingen avsaknad eller en missbilddande (eller snarare embryoskadand
ning av ytteréronen, fanns ocks& hoperioden. Oronaplasi uppstar redan vi
dessa patienter. dag 20 medan missbildning av ytteroro

Duanes syndrom innebar bl a att denen kommer nagra dagar senare. Krar
utatforande 6gonmuskeln ar férlamaalinervsskada sker ocksa tidigt.
pa grund av bristande funktion av sjatte

Sammanfattat

En tredjedel av de svenskar
som har talidomidembryopati
har samtidig 6gonmuskelfor-
lamning (abducenspares) och
ansiktsforlamning, s k Mobius
syndrom/sekvens, och nagra
av dessa har ocksa autism.
Autism har observerats hos
andra patienter med Mobius
sekvens.

Talidomids  fosterskadande
verkan pa olika organ sker ti-
digt i graviditeten, och man
kan med hjalp av skadornas
utseende noggrant faststalla
nar de skett. Kranialnervsfor-
lamningarna tillhoér de allra ti-
digaste skadorna.

Mojligen kan kranialnervsska-
da tidigt i forsta trimestern ha
samband med uppkomsten
av autism.

Forskning har pabdrjats kring
gener som styr den tidiga ut-
vecklingen av kranialnerver i
hjarnstammen.

kranialnerven (N abducens). Man anser Tidig talidomidskada
att mekanismerna bakom upptradande kan forekomma vid autism

av Mobius syndrom ar att det sker en | undersdkningen av talidomidska-

»felkoppling» vid anlaggning av inner-dade visade sig fyra patienter ha klasvdbius syndrom, eller numera hellre

verande kranialnerver. Abducensnersisk autism [5]. De hade alla ytterligaraMdbius sekvens. De talidomidskadade

ven saknas, och den tredje kranialneskador: samtliga hade Duanes syndrornden svenska studien, som hade autism,

ven, N oculomotorius, tar Over innervaire av dem hade facialispares, tva krdvade alla forlamning av bade sjatte och

tionen av den yttre gonmuskeln, varkodiltdrar och en patient hade radiussjunde kranialnerven, dvs de hade

vid en rad andra fenomen uppstar. Degaplasi. Nar man gick in i tidtabellenM6bius sekvens. For att narmare stude-

ta sker mycket tidigt i graviditeten, unfann man att samtliga hade skador som detta tillstand genomférdes en multi-

der 4-5:e graviditetsveckan efter bekunde hanféras till den allra tidigastedisciplinar undersokning av svenskar

fruktning. Aven krokodiltarar ansesperioden for talidomids teratogena vermed Mobius sekvens [7 8]. Aven har

vara en foljd av felaktig innervation.kan, namligen omkring dag 20-25.  férekom autism, denna gang hos mer an
Talidomid har pa senare ar fatt fornyen tredjedel av patienterna.

ad anvandning for behandling av lepra,

Firattare dermatologiska sjukdomar, vissa can- Misoprostolbehandling

. cersjukdomar, autoimmuna sjukdomar kan ge Mdbius sekvens

KERSTIN STROMLAND m fl. En dversikt av denna anvandning Nagra modrar till barnen med
professor, Gverlakare, Ggonavdelpublicerades 1999 [6]. Mobius sekvens hade haft blédningar
ningen for barn, Drottning Silvias tidigt under graviditeten, en hade ge-
barn- och ungdomssjukhus, Sahl- Mébius syndrom/sekvens hos  nomgatt korionvillusprovtagning och
grenska universitetssjukhuset/Ost- talidomidskadade med autism  en kvinna missbrukade bensodiazepi-
ra, Goteborg. Medfodd foérlamning av bade sjattener under hela graviditeten [7]. Nagon
E-post:kerstin.stromland@oft.gu.se och sjunde kranialnerven kallas fotydlig orsak till tillstandet fann man
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inte. Det har man emellertid gjort i Bra— EFTERLYSNING
silien. Gor]zales och. medarbetare [ Patienter med CHARGE-associa
fann att kvinnor som ilgalt i abortsyf | tion eller okulo-aurikulo-vertebral

|

te tagit Cytotec, ett magsarsmedel inng spektrum (OAV) soks av dgonavele
hallande misoprostol, fodde barn sor| ningen for barn, Drottning Silvia
hade &tremitetsdefekter och i vissalf | barn- och ungdomssjukhus, SU/Ostra
ocks& Mobius selens om aborten inte| 41685 Goteborg, tel vxl 031
hade fullféljts. Medlet hade intagits-un 3434000. i .
der den forsta geéditetstrimestern. En fdl-CHARGE'aSS-OC-'at'.On innefattar
e - jande karakteristika:
uppféljande studie va Pastuszak och Coloboma
medarbetare [10] visade att 4V @6

- b . Heart disease
barn med Mdébius selkns hade mddrar Atresia choanae

som hade tagit Cytotec tidigt i gia Retarded growth and retarded-d
diteten. Detta jamfordes med en grup velopment and/or CN&nomalies
bestdendeve®6 barn med neuralrérsde Genital hypoplasia

fekter Bara tre ® modrarna hade atit Ear anomalies and/or deafness
Cytotec. Misoprostol, en syntetis

@
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mano J. Embryological origin for autism:
Developmental anomalies of the cranial
nerve motor nuclei. J Comp Neurol 1996;
370: 247-61.
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Summary

Eye muscle palsy can increase our
knowledge on autism

Kerstin Strémland
Lakartidningen 2000; 97: 5112-13.

One third of Swedes with thalidomide em

prostaglandin El-analog, ar ett uterus bryopathy have sixth and seventh cranial nerve
kontraherande medel som inte ar-pri palsy, named Md&bius syndrome/sequence, and

mart teratogent utanevkar sekundart pdvisas, anses uppsta mytktidigt i

genom att foérorsaka uterusitraktion. graviditeten och har ett utseende sor%

some of them suffer from autism. Further, other
atients with Mobius sequence have autism.
he teratogenic effect of thalidomide on the de

Mobius sekens har rapporterats eftetill stor del &verensstammer med development of different organ structures occurs
att embryot har utsatts forygrkan & skador somifins vid talidomidembryo early in pregnancy. By studying the birth-de

faktorer som kanara uteruskéntrahe pati och Mébius selens. \f séker pati

fects, information can be obtained concerning
when the damage occurred. Erroneous develop

rande, &x kokain- eller egotamin enter med dessa syndrom, ochdttid ment of the sixth and seventh cranial nerves is
intag, lorionvillusprovtagning, trauma ren tar grna emot patienter for underinduced early in pregnancy. The ensuing palsy
mot kuken. Mekanismen bakn upp sokning. Brhoppningsvis kan forsk may be associated with autism. New research is
komsten & Mobius sekens skulle kun ning kring denna gruppvamedfodda, focusing on genes controlling early cranial

na \ara foljande: en uterushtraktion ibland myclet s\Ara tillstind ge oss
uppstar & ndgon anledning,ex ndgon mera kunskap om avfor vissa barn

nerve development.
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