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Wernickes encefalopati ar ett sdllsynt tillstind med uttalad,
symtomgivande brist pa tiamin (vitamin B,) som férekommer
vid malnutrition. I den kliniska vardagen ser man det vanli-
gen vid alkoholberoende men &ven efter bukkirurgi, vid svar
anorexia nervosa, langvariga diarrésjukdomar eller extremt
ensidig kost.

Huvudsakligen en uteslutningsdiagnos

Diagnosen stills pa de kliniska fynden: den klassiska triaden
ogonmotorikstérning, cerebellir ataxi och konfusion. Dessa
diagnoskriterier etablerades i slutet av 1800-talet, d& syndro-
met forsta gangen sattes i samband med malnutrition, och har
inte dndrats sedan dess. Sé sillan som i 10 procent av fallen
uppvisar patienter den fulla triaden; darfor krdvs numera en-
dast ett av symtomen for att stdlla diagnosen [1]. MR-under-
sokning ger tidig och sidker diagnos men anvinds inte akut i
klinisk praxis vid denna fragestiallning. Obduktionsstudier
gor gillande att tillstandet ar kraftigt underdiagnostiserat;
prevalensen anges vara 0,8-2 procent i oselekterade material
fran normalbefolkning och 12,5 procent i material fran alko-
holberoende patienter [2].

Den kliniska diagnostiken vilar i huvudsak pa uteslutande
av andra vanligare tillstand som orsak till symtomen, sisom
uttorkning, infektion eller demens hos dldre patienter, perifer
polyneuropati, hoggradig berusning hos alkoholberoende,
intrakraniell process mm. Att merparten av beroendepatien-
ter soker vard i berusat tillstand férsvarar diagnostiken ytter-
ligare, liksom det faktum att det inte finns en snabb och enkel
provtagning for att faststilla tiaminnivan i plasma och inte
heller faststéllda referensvirden [2]. Oftast bekréftas diagno-
sen ex juvantibus nir symtomen viker pa behandling. Vid
adekvat tiamintillforsel forbéttras ataxin och 6gonmotorik-
storningarna pa ett tidigare stadium an foérvirringen, som
oftainte gari komplett regress.

Obehandlad 6vergar Wernickes encefalopati snabbt i Kor-
sakoffs syndrom, dir den antegrada minnesfunktionen ska-
dats irreversibelt. Detta manifesta demenstillstand paverkas
inte av ytterligare tiamintillférsel och innebér en drastisk
forsdmring av patientens livskvalitet och autonomi.

Tiaminbehandling och doseringsfragan

Vid merparten av Sveriges beroendekliniker ges rutinmaéssigt
tiamin i form av Neurobion eller Betabion till samtliga patien-
ter for att forebygga uppkomst av Wernickes encefalopati. Att
tiamintillférsel har god effekt - om administration sker in-
nan skadan hunnit bli permanent - ar valkidnt, men dosering-
en har linge varit omdiskuterad. En jimforelse av behand-
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lingsriktlinjerna vid beroende- och medicinklinikerna i
Stockholms ldn visar att dagens konsensus dr administration
av 100-200 mg tiamin/dag i 3-6 dagar vid misstankt Werni-
ckes encefalopati, vilket dr langt under aktuella rekommen-
dationer [1]. Endosregim med 200 mg tiamin har visat sig
otillracklig for att ge tillfredsstillande symtomregress eller
minska risken for dodlig utgang. Aktuella rekommendationer
[1, 8, 5] anger minst 500 mg tiamin tre ganger dagligen under
2-3 dagar vid misstanke om Wernickes encefalopati och dar-
efter ytterligare 250 mg intraventst under 3-5 dagar eller tills
ingen ytterligare symtomregress ses.

Studier har visat att patienter med alkoholmissbruk som
utvecklar Wernickes encefalopati kréver hégre doser av par-
enteralt tillfért tiamin och oftare utvecklar Korsakoffs syn-
drom [4] dn de som utvecklar sjukdomen av andra orsaker. Al-
koholberoende i sig medfor flera riskfaktorer som bidrar till
uppkomst av Wernickes encefalopati, sasom sdnkt upptag av
tiamin 6ver tarmmukosa, nedsatt lagringskapacitet i lever-
viavnad och férlangsammad konvertering av tiamin till dess
aktiva form tiaminpyrofosfat [1].

METOD

Enstudie genomford 2009 som ett projektarbete under ldkar-
utbildningen vid Karolinska institutet och som ett kvalitets-
utviarderande projekt vid Maria Beroendecentrum (nuvaran-
de Capio Maria) utvirderade symtomregressen efter tiamin-
tillforsel enligt behandlingsrekommendationerna vid miss-
tankt Wernickes encefalopati hos 22 inneliggande patienter.
Inklusionskriterier var symtom forenliga med Wernickes en-
cefalopativid akutbestk under augusti 2008 som resulterade i
en vardtid pa minst ett dygn, da tiamin administrerades. Pa-
tienter med annan sannolik genes till symtomen (tex skall-
trauma) exkluderades, liksom patienter med kortare vardtid
an ett dygn. Studien var retrospektiv, och data himtades ur
journalmaterial. I urvalsgruppen var 87 procent mén och 13
procent kvinnor. Den genomsnittliga vardtiden var fyra dygn,
den genomsnittliga dygnsdosen tiamin 213 mg och mediando-
sen tiamin totalt 445,5 mg.

RESULTAT

16 av 22 patienter forbéttrades helt eller delvis pa given be-
handling. For fem patienter kunde behandlingsresultatet inte
utvirderas da uppgift om symtomregress saknades i journa-
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Wernickes encefalopati un-
derbehandlas ofta trots att Behandlingen &r enkel, billig
det finns uppdaterade riktlin-  och sdker.

jer. Kd@nnedom om sjukdomen &r
Okad kunskap om tillst&n- angeldgen, framfor allt inom
dets kliniska manifestationer  alkoholberoendevéarden men
och implementering av be- dven inom omradena ano-
handlingsriktlinjerna skulle rexi, Overviktskirurgi och ge-
dramatiskt forbattra pro- riatrik.

gnosen for patienterna.
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lerna. Det dr dock rimligt att anta att viss forbattring forelag
eftersom patienterna skrevs ut. Hos endast en patient forvir-
rades symtomen under vardtiden. I detta fall hade symtomen
varit manifesta i en vecka fore ankomsten till kliniken, och
patienten hade sannolikt redan da utvecklat Korsakoffs syn-
drom.

DISKUSSION

Att 73 procent av patienterna med misstankt Wernickes ence-
falopati férbattrades av administrerat tiamin och omvardnad
far ses som ett gott resultat, men sannolikt hade resultatet
forbattrats ytterligare med hogre dos tiamin. Trots att samtli-
ga inkluderade patienter uppfyllde diagnoskriterierna for
Wernickes encefalopati och uppvisade ett flertal riskfaktorer
for sjukdomen (alkoholberoende, eftersatt nutrition, multi-
sjukdom) diagnostiserades ingen patient med Wernickes en-
cefalopati under den aktuella vardtiden.

Anmarkningsvird underbehandling

En patient fick diagnosen Korsakoffs syndrom och tre dia-
gnosen tiaminbrist. Denna underdiagnostisering kan tankas
avspegla en osidkerhet kring syndromet. Anméarkningsvért ar
ocksa att mediandosen tiamin totalt under vardtiden var
strax under 500 mg, dvs en tredjedel av den rekommenderade
dygnsdosen, som ir praxis inte bara vid Capio Maria Beroen-
decentrum utan ocksa vid flertalet beroendekliniker i ldnet.
Efter denna studie justerade Capio Maria Beroendecentrum
sina riktlinjer for tiaminsubstitution vid misstankt Wernick-
es encefalopatiienligt med gidllande rekommendationer [1].

Riskfaktorer

Alkoholberoende, multisjuklighet och nedsatt upptag av néa-
ringsimnen 6ver tarmmukosan &r faktorer som predispone-
rar for utveckling av Wernickes encefalopati, men det ar vik-
tigt att komma ihag att vilken patient som helst som inkom-
mer efter 2-3 veckor med otillracklig nutrition kan utveckla
tillstandet eftersom tiaminforrdden i kroppen utarmas under
den tidsrymden.

Overviktskirurgi har 6kat i anvindning de senaste aren. Att
Wernickes encefalopati kan f6lja som komplikation p den ty-
pen av operation finns beskrivet [6]. Aven om merparten fall
av Wernickes encefalopati diagnostiseras och behandlas inom
beroendevarden ar det alltsa av vikt att sprida kunskap om
detta ovanliga tillstand bade inom och utanfér beroendekli-
nikerna, da det obehandlat ger 6desdigra konsekvenser for
patienten. Behandlingen &r dessutom enkel, billig och séker.

Dosering av tiamin

Forskningsronen gillande optimal dosering av tiamin i den
dagliga verksamheten pa beroendekliniker och akutmottag-
ningar maste spridas. Profylaktisk tiaminbehandling (Oralo-
vite, tablett, 1-3 dagligen, enligt Fass) ir oftast regel vid alko-
holberoende liksom vid konstaterat eller misstinkt nedsatt
niringsupptag, som efter tarmkirurgi. 100 mg tiamin (en ta-

»Anmarkningsvart dr ocksa att
mediandosen tiamin totalt under
vardtiden var strax under 500 mg ...«

blett Oralovite innehaller 39,3 mg tiamin) rekommenderas
generellt, men dosfragan ar vansklig, da man - som tidigare
ndmnts — sett bade nedsatt upptag 6ver tarmmukosan och
okad forbrukning av tiamin vid alkoholberoende och alkohol-
missbruk. Eftersom tiamin inte méts rutinméssigt i plasma
ar det svart att kvantifiera dessa forluster. Dosfragan far dir-
for bli en klinisk beddmning i varje enskilt fall.

Vidare dr det avvikt att administrera tiamin fore glukostill-
forsel - i alla fall ndr man misstinker malnutrition eller alko-
holmissbruk - eftersom tiamin ar en essentiell kofaktor i kol-
hydratmetabolismen. Savil a-ketoglutaratdehydrogenas och
pyruvatdehydrogenas som transketolas kraver narvaro av ti-
amin for sina funktioner. Vid nedsatt fédointag sjunker kol-
hydratomséattningen i hjarnan, och energibehovet tillgodoses
i stéllet via ketonbildning. Vid glukostillférsel utan adekvata
tiaminnivaer accelererar kolhydratmetabolismen, med acku-
mulering av stora miangder laktat pa grund av anaerob kolhy-
dratomsittning, vilket snabbt orsakar vivnadsskada.

KONKLUSION

Tidigt upptickt, ritt diagnostiserad och ritt behandlad ger
Wernickes encefalopati inga eller fa sequelae. Att diagnosen
kan vara svar att avgrdnsa mot andra tillstind med likartade
symtom — samt det faktum att fel diagnos eller underbehand-
ling resulterar i permanenta neurologiska skador - ar skél for
kraftfull och frikostig behandling. Det géller dven vid miss-
tdnkt och i den akuta situationen inte definitivt sdkerstilld
diagnos.

Varje likare med patientkontakt behover ha kunskap om
symtom och riskfaktorer férknippade med Wernickes encefa-
lopati for att kunna administrera tiamin i adekvat dosering
nédr misstanke om tillstdndet vicks.

B Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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