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Trigeminusneuralgi dr ett relativt sillsynt tillstind som ofta
ger en ansiktssmirta som ir virre dn nagot patienten tidigare
upplevt och ibland darfor kallas sjalvmordssjukan. Samtidigt
ir trigeminusneuralgi tillrackligt vanlig for att man som di-
striktslikare ska triffa enstaka patienter [1, 2].

Under de senaste aren har det kommit flera litteraturéver-
sikter som mynnar ut i rekommendationer som avspeglar en
fordndrad syn pa handldggningen av trigeminusneuralgi och
som innebir mer utredning av bakomliggande orsaker samt
kirurgisk behandling [1, 3-11]. Detta dr vilkommet, eftersom
det fortfarande finns missuppfattningar kring symtomatolo-
gin och behandlingen.

Syftet med denna artikel 4r att pa ett 6verskadligt sitt er-
bjudauppdaterad kunskap om trigeminusneuralgi. Det veten-
skapliga underlaget pa omradet ér otillrickligt fér evidensba-
serade slutsatser, men det rader i huvudsak konsensus bland
experter [5, 6,11-14].

DIAGNOSTIK OCH UTREDNING

Trigeminusneuralgi dr en klinisk diagnos. Smértan begrin-
sas till trigeminusnervens innervationsomrade. Smértan
kommeripl6tsliga attacker, dr blixtrande och varar vanligtvis
bara nagra sekunder och sillan mer dn 2 minuter. En refrak-
tarperiod mellan attackerna ar karakteristisk. Smértan kan
utlosas av liatt beroring av ansiktet eller vardagliga aktiviteter
som att tala, tvatta ansiktet, borsta tdnderna, tugga, raka sig
eller sminka sig, av blast och kyla samt av vibrationerna fran
att rora pa sig. I uttalade fall undviker patienten att borsta
tanderna och édta, med viktnedgang och dalig munhygien som
foljd.

Perioderna med smirtattacker slutar vanligen lika plotsligt
som de borjade och f6ljs av en remissionsperiod som kan vara
allt fran nagon vecka till flera manader eller ar [1, 8, 9, 11]. Nu-
mera accepteras att vissa patienter har en kvarstaende konti-
nuerlig ansiktssmérta mellan attackerna [1, 11].

Trigeminusneuralgi bor inte forvixlas med andra smért-
tillstand i huvud och ansikte, tex Hortons huvudvirk och
temporalisarterit. Vissa 6gonsjukdomar som optikusneurit
och akut glaukom kan ocksa ge intensiv smirta i ansiktet. Pa-
tienten soker ofta tandlékare, och det hiinder att tandingrepp
utfors innan korrekt diagnos stills.

Andrakranialnervsneuralgier dr mer sillsynta &n trigemi-
nusneuralgi, och smirtan idr da forlagd till andra lokaler.
Glossofaryngeusneuralgi ger smirta i svalget, och interme-
diusneuralgi ger sméarta i horselgangen [1, 6, 8,10, 11, 15, 16].

Ett neurologiskt status med noggrann undersékning av
kranialnerverna ir viktigt for att utesluta bakomliggande or-
saker till sméirtan. Vid klassisk trigeminusneuralgi accepte-
ras att patienten har en litt sensorisk paverkan i ansiktet,
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BMINCIDENS OCH PREVALENS [1, 2]

e Incidensen dr12,6-28,9/
100000 invanare och ar

® Prevalensen dr 40—-100/
100000 invanare

e Debuterar oftast efter

W KLASSIFICERING [15]

Trigeminusneuralgi delas in i

tva huvudgrupper, enligt den

internationella klassifikationen

av huvudvirk (ICHD-I11):

e klassisk trigeminusneuralgi

® smdrtsam trigeminusneuro-
pati.

Klassisk trigeminusneuralgi ut-

gor det stora flertalet av fallen.

Har saknas kand orsak, annat

an en neurovaskuldr konflikt.

Tva subkategorier finns:

e klassisk trigeminusneuralgi,
enbart paroxysmal

e klassisk trigeminusneuralgi
med kvarstaende ansikts-
smarta.

50-60-arsaldern och ar
ovanligt fére 40 ars alder

o Tillstdndet &r dubbelt s
vanligt bland kvinnor som
bland méan

Smdrtsam trigeminusneuro-
pati ar smarta i en eller flera
av trigeminusnervens grenar
orsakad av andra patologier
och tyder pd nervskada.

Jamfort med den tidigare
benamningen »sekundar trige-
minusneuralgi« ar smartsam
trigeminusneuropati en breda-
re diagnosgrupp.

Exempel pa underliggande
orsaker ar tumor, multipel
skleros (MS), lakunér infarkt,
herpes zoster-infektion och
olika typer av trauma mot trige-
minusnerven.

HE MEDICINENS ABC

Medicinens ABC &r en artikel-
serie dar lakare under utbildning
tillsammans med handledare
beskriver vanliga sjukdomstill-
stand, procedurer eller behand-
lingar som en nybliven specialist
ska kunna handlédgga sjdlvstan-

digt. Artiklarna ska ge praktisk
handledning inom ett avgransat
omrade.

Ta kontakt med Ldkartidningens
medicinska redaktionschef for
diskussion av valt dmne och
uppldgg innan skrivandet borjar.
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men vid mer omfattande statusfynd maste man misstinka
andra patologier, tex herpes zoster-infektion, trauma, multi-
pel skleros (MS) eller tumorer. Tidigare anvindes benidm-
ningen symtomatisk eller sekundér trigeminusneuralgi vid
tydliga bakomliggande orsaker till smirtan, men i den nya
versionen av den internationella klassifikationen av huvud-
viark (ICHD-III) [15] 4r bendmningen smértsam trigeminus-
neuropati.

Vanligtvis skiljer sig anamnesen vid smértsam trigemi-
nusneuropati fran klassisk trigeminusneuaralgi, och smér-
tan varierar i bade kvalitet och intensitet beroende pa bak-
omliggande orsak. Skador pa trigeminusnervens grenar, tex
efter trauma som mindre operationer i ansiktet eller mindre
tandingrepp, ger oftare kontinuerliga smértor med dysestesi
eller hyperestesi. Detta tillstand kan utveckla sig till det som
i ICHD-III bendmns »persisterande idiopatisk ansiktssmér-
ta« [15]. Har har smértan ofta en mer diffus utbredning och
dr mer molande. Vid persisterande idiopatisk ansiktssmérta
behover det inte finnas nagon tydlig utlésande faktor, neuro-
logiska bortfall saknas och odontogen orsak har uteslutits.

Om neurologiska statusfynd noteras, ska undersékning
med MRT goras for att utreda om det finns en bakomliggande
patologi. Avenifall utan statusfynd rekommenderas MRT-un-
dersokning hos yngre patienter eller nir man inte far ett
prompt svar pa farmakologisk behandling, eftersom man
funnit bakomliggande patologi hos upp till 15 procent [5] av
patienter utan andra symtom dn smérta. MRT-unders6kning
ar ocksa viktig infor en diskussion om kirurgisk behandling,
for att utréna huruvida nagot kirl trycker pa nerven. For att
se bade nerv och kirl ska MRT-undersékningen omfatta en
extremt T2-viktad sekvens (CISS [constructive interference
in steady state] eller DRIVE [driven equilibrium) med tunna
snitt 6ver pons och mesencefalon.

FARMAKOLOGISK BEHANDLING
Forsta linjens behandling &r alltid farmakologisk [1, 5, 11].
Karbamazepin lanserades for 50 ar sedan fér behandling av
trigeminusneuralgi och &r egentligen det enda likemedlet
som i kontrollerade studier har visat dokumenterad effekt
[12]. Placebokontrollerade studier gjordes pa slutet av
1960-talet, varav tva studier (med totalt 98 patienter) var ran-
domiserade och dubbelblindade [12]. Fran dessa studier har
NNT (number needed to treat) beridknats till 1,7 for att fa en
signifikant smértlindring [5].
Oxkarbazepin har i studier visat sig ha en smértkontrolle-
rande effekt jaimforbar med effekten av karbamazepin [5, 12].
Karbamazepin har flera vél kinda biverkningar, som ofta &r
lindriga, 6vergdende och dosberoende. Man bor vara sérskilt
forsiktig ndr man behandlar hjirt-, lever-, eller njursjuka pa-
tienter. Trigeminusneuralgi dr vanligare hos &ldre, hos vilka
man kan behova vara extra forsiktig. En dosanpassning kan bli
nodvindig, eftersom njurens elimination av karbamazepin
minskar vid hég alder. Avvikt - inte minst hos éldre - dr att kar-
bamazepin interagerar med manga likemedel, bla warfarin.
Nir likemedelsbehandling pabérjas trappar man upp do-
sen gradvis for att minska risken for biverkningar, frimst fran
CNS. Hos normalviktiga med bra njur- och leverfunktion re-
kommenderas en startdos av karbamazepin pa 100-200
mg x 2 och av oxkarbazepin pa 150-300 mg x 2. Dygnsdosen
for bada dessa preparat kan 6kas med ca 100 mg var tredje dag
till dess man nar effekt eller fir oacceptabla biverkningar. Nir
en ldmplig underhallsdos har uppnatts bor karbamazepin ges
som depatablett (vanligen 400-600 mg per dag). Ibland kan
doser upp till 1400 mg eller 4nnu hogre behova ges. Blodsta-
tus, elektrolyter, lever- och njurfunktion ska kontrolleras fore
och under behandlingen. Vid remission i 3-6 manader bér
man langsamt trappa ned och sitta ut behandlingen.
Diagnosen bor bekriftas av en neurolog, siarskilt vid atypisk

Magnetresonanstomografi med extremt T2-viktad sekvens
(DRIVE [driven equilibrium]). Pa patientens vinstra sida
syns arteria cerebelli superior trycka mot trigeminusnerven
vid dess intrdde i hjarnstammen (pil).

B DIAGNOSTISKA KRITERIER

Diagnostiska kriterier vid klassisk trigeminusneuralgi
A. Minst tre attacker av unilateral ansiktssmadrta som uppfyller
kriterierna B och C
B. Smarta motsvarande en eller flera av trigeminusnervens gre-
nar, med avsaknad av utstralning utanfor trigeminusnervens
distributionsomrade
C. Smadrtan har atminstone 3 av foljande 4 egenskaper:
1. aterkommande paroxysmala attacker som varar fran brak-
delen av 1 sekund till 2 minuter
2. svart intensiv
3. lik en elektrisk stot, skjutande, huggande eller skarande
kvalitet
4. foregds av harmlos stimulering av den drabbade ansikts-
halvan
D. Inga kliniska tecken pa neurologiska bortfall
E. Forklaras inte béttre av ndgon annan ICHD-Ill-diagnos

- __________________________________________________|
B DIFFERENTIALDIAGNOSER

* Tandinfektion/-skada
e Kakledsbesvar

e Intermediusneuralgi
e Occipital neuralgi

e Trauma ® Persisterande idiopatisk
® Migrén ansiktssmarta
e Sinuit e Central neuropatisk smérta

e Hortons huvudvark

e Temporalisarterit

e Akut glaukom

e Optikusneurit

® Tumor

e Lakunarinfarkt

¢ Glossofaryngeusneuralgi

e Kortvarig unilateral neuralgi-
liknande smarta med auto-
noma symtom

e Kortvarig unilateral neuralgi-
liknande smarta med kon-
junktival rodnad och tar-
flode

»Smartan kan utlosas av litt beroring av
ansiktet eller vardagliga aktiviteter som

att tala, tvatta ansiktet, borsta tinderna,
tugga, raka sig eller sminka sig ...«
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bild eller otillrdckligt behandlingssvar. Upprepade byten eller
tillagg av lakemedel brukar séllan ge 6nskad effekt, och risken
att utveckla en mer utbredd, svarbehandlad smirta 6kar san-
nolikt med tiden. Darfor ska patienter med otillriacklig eller
utebliven effekt av forstahandsbehandling efter det att diagno-
sen bekriftats av neurolog erbjudas kontakt med neurokirurg
[1, 5,11, 13]. I vintan pa detta och i de fall dér kirurgi bedoms
som oldmplig, tex pa grund av daligt allméntillstand, kan man
prova att lagga till tricykliskt antidepressivum eller byta till
gabapentin [5, 6, 11-14).

Baklofen och fenytoin dr dldre andrahandslikemedel med
biverkningsproblem. Det finns mycket begrinsade veten-
skapligabelédgg for att dessa preparat fungerar vid trigeminus-
neuralgi som monoterapi eller i kombination [5, 6, 11,12, 14].

KIRURGISK BEHANDLING

I de senast publicerade riktlinjerna fér handliggning av trige-
minusneuralgi rekommenderas tidig kontakt med neurokirurg
[1, 5] - tidig kirurgisk behandling ger bittre resultat 4n sen [17,
18], eftersom sjukdomen ofta progredierar och lakemedelsbe-
handlingens effekt forsimras med tiden [8, 19, 20]. Majoriteten
av de patienter som fatt kirurgisk behandling 6nskar att den
givits tidigare.

De kirurgiska behandlingsmetoderna indelas i destrueran-
de och icke-destruerande. Den icke-destruerande kirurgin
representeras av mikrovaskular dekompression, som innebir
att trigeminusnervens rot dekomprimeras fran ett blodkérl
som trycker pa den vid intradet till hjirnstammen i férekom-
mande fall. Den destruerande kirurgin bestar av
» perkutana ingrepp dir trigeminusgangliet (Gassers gang-

lion) nas genom foramen ovale och skadas partiellt genom

ballongkompression, glycerolblockad eller termokoagula-
tion

* stereotaktisk stralbehandling (sk gammakniv), dir nervro-
ten skadas av joniserande stralning.

Mikrovaskulir dekompression och de perkutana ingreppen
ger smirtfrihet direkt efter behandlingen, men effekten av
stereotaktisk stralbehandling kan dréja upp till 6 manader
[21].

Trots att de flesta kirurgiska metoderna har anvints sedan
flera decennier, ger den vetenskapliga litteraturen ingen tyd-
lig hdnvisning till vilken metod som é&r att foredra [13], men
man ar ense om att mikrovaskuldr dekompression dr den me-
tod som ger storst sannolikhet till langsiktig smértfrihet utan
samtidigt kidnselbortfall i ansiktet [4, 5, 8, 11, 22-25]. Skélet
till att vetenskapligt underlag saknas ér att den information vi
har kommer fran operationsserier dir enhetlighet saknas av-
seende utfallsmatt och redovisning av komplikationer. Sam-
manfattningsvis kan man emellertid siga att resultaten visar
att samtliga metoder ar effektiva och sikra med 1ag mortalitet
och liten risk fér bestaende komplikationer.

Sammantaget blir 80-90 procent av patienterna smartfria
direkt efter behandlingen [1, 5, 13, 17, 26]. De skillnader som
finns mellan metoderna ir att effekten av mikrovaskulir de-
kompression kvarstar lingre tid in med de andra metoderna
och att stereotaktisk stralbehandling oftast ger férdrojd ef-
fekt med en mediantid till effekt pa 2 veckor [5, 27]. Mikro-
vaskuldr dekompression har en arlig aterfallsfrekvens pa 4
procent, vilken sjunker till 1-2 procent efter 6 ar. De destrue-
rande metoderna har en aterfallsfrekvens pa 50 procent efter
3-5ar.

Komplikationer

Det finns mortalitet och komplikationer efter all typ av be-
handling av trigeminusneuralgi, &ven med likemedel. Studier
avregistret Nationwide Inpatient Sample«, som innefattar 20
procent av alla inneliggande patienter fran slumpmaéssigt ut-

»Majoriteten av de patienter som fatt
kirurgisk behandling 6nskar att den

givits tidigare.«

B UTREDNING

Anamnesen (avgdrande for

diagnosen)

e Smdrtans utbredning, karak-
tar, varaktighet

e Triggerfaktorer

¢ Andra symtom, skador och/
eller sjukdomar som kan for-
anleda misstanke om bak-
omliggande patologi

e L ag debutalder (<40 ar) och
bilateralt engagemang ar
ovanligt

Neurologiskt status

® Noggrann undersdkning av
kranialnerverna

¢ Endast ltt sensorisk paver-
kan i ansiktet accepteras

® Andra neurologiska status-
fynd ska foranleda vidare
utredning med MRT-under-
sokning for att utesluta bak-
omliggande patologi

Indikation for MRT-undersék-

ning av hjdrnan

e For att utesluta bakomlig-
gande patologi ndr diagno-
sen inte dr helt tillforlitlig
eller da det forekommer oro-
ande faktorer i utredningen

e For att bekrdfta en neuro-
vaskular konflikt, vilken kan
tjdna som underlag for en
diskussion om kirurgisk be-
handling

|
B LAKEMEDELSBEHANDLING

Forsta linjens behandling vid
trigeminusneuralgi ar alltid
farmakologisk

Forstahandspreparat ar karba-

mazepin och oxkarbazepin

e Lag startdos f6ljd av succes-
sivdosupptrappning for att
minimera risken for biverk-
ningar

e Kontroll av blodstatus, lever-
och njurfunktion fore och
eventuellt under behand-
lingen

® Dosen kan justeras efter
sjukdomens svarighetsgrad

e Vid remission i 3—6 manader
bérbehandlingen trappas
ned

¢ Fullgod smartlindring kan
forvantas hos ca 70 procent
inom ett par dagar

e Vid utebliven effekt ska
diagnosen omvdrderas och
vidare utredning initieras

Karbamazepin

e Lamplig startdos dr100-200
mgx 2, vilken kan 6kas med
100 mgvar tredje dag; max-
dos dr1400 mg

o Trotthet, yrsel, ataxi, illama-
ende och krakningar ar
mycket vanliga men 6verga-
ende biverkningar. Andra
vanliga biverkningar dr hud-
utslag, leukopeni och hypo-
natremi. Stevens—Johnsons
syndrom dr en ovanlig men
potentiellt livshotande bi-
verkning

® Manga likemedelsinterak-

tioner, bla med warfarin och
MAO-hdammare

Oxkarbazepin

e Lamplig startdos dr150-300
mgx 2, vilken kan 6kas med
100 mg var tredje dag; max-
dos dr2400 mg

¢ Vanliga men dvergdende bi-
verkningar dr trotthet,
huvudvark, yrsel, diplopi,
illamaende och krakningar.
Hyponatremi drocksd en
vanlig biverkning

e Farre biverkningar och ldke-
medelsinteraktioner dn kar-
bamazepin

Patienter med otillracklig eller
utebliven effekt av ett av forsta-
handspreparaten ska erbjudas
neurokirurgisk behandling.

Andrahandspreparat har myck-

et lag evidens och &r aktuella

endast i vantan pa neurokirur-

gisk bedomning och i de fall

dér kirurgi bedéms olamplig

¢ Byte till gabapentin: startdos
300 mg, maldos 900-3 600
mg

e Tillagg av tricykliskt antide-
pressivum (amitriptylin, nor-
triptylin)
— amitriptylin, startdos 10—
25 mg, maldos 100-150 mg
— nortriptylin, startdos 10—
25 mg, maldos 25-100 mg

e Baklofen och fenytoin arald-
re andrahandslakemedel
med komplicerad biverk-
ningsproblematik
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HKONSENSUS

De flesta dr ense om att

® behandlingsriktlinjerna for
trigeminusneuralgi i stor ut-
strdackning baseras pa exper-

tutldtanden, eftersom det ve-

tenskapliga underlaget pa
omradet &r otillrackligt for
evidensbaserade slutsatser
® MRT-undersdkning av hjdrna
alltid ska goras vid neurolo-
giska statusfynd
e forsta linjens behandling ar

e patienter med otillracklig eller
utebliven effekt av fdrsta lin-
jens behandling ska erbjudas
kontakt med neurokirurg

e mikrovaskuldr dekompression
arden kirurgiska behandling
som oftast resulterari lang-
siktig smartfrihet.

ARsikterna gar isir vad giller

e hos vilka patienter och nari
sjukdomsforloppet det ar ak-
tuellt med MRT-undersdkning.

farmakologisk, och att forsta-
handspreparaten dr karbama-
zepin och oxkarbazepin

valda sjukhus i USA, ger en 6vergripande bild av komplikatio-
ner och dess konsekvenser vid kirurgisk behandling av trige-
minusneuralgi. Hir ses en mortalitet pa 0,22 procent efter
mikrovaskulidr dekompression, 0,42 procent efter perkutana
ingrepp och 0,12 procent efter stereotaktisk stralbehandling
[28]. Mikrovaskuldr dekompression orsakade fler komplika-
tioner 4n de andra metoderna, men de flesta av komplikatio-
nerna var lindriga och 6vergaende. Man sag ingen signifikant
skillnad mellan behandlingsmetoderna i hur stor andel av pa-
tienterna som krivde mer dn férviantad vardtid (mikrovasku-
lar dekompression 3,1 procent; perkutana tekniker 2,9 pro-
cent; stereotaktisk stralbehandling 2,8 procent [28]).

I samma register sags att patientvolymen per kirurg och
sjukhus hade stor betydelse for risken for komplikation efter
mikrovaskuldr dekompression [29].

Val av metod

Patientens alder har betydelse for valet av kirurgisk metod pa
manga centra. I vissa studier har man visat 6kad risk vid hogre
alder [30], vilket emellertid ifragasitts av andra som menar
att det dr samsjukligheten som ir viktig, inte aldern i sig [28,
30]. Det har skett en férdndring i vilken metod som féredrogs
i USA fran 1988 till 2008; mikrovaskulir dekompression blev
betydligt vanligare samtidigt som perkutanaingrepp minska-
de. Stereotaktisk stralbehandling 6kade i popularitet efter det
att gammakniven hade introducerats i USA 1988, men efter
2004 har sadan behandling minskat drastiskt.

Inférvalet avkirurgisk behandling bér man kommaihag att
en dldre patient kanske inte virderar nyttan av 1ang behand-
lingseffekt pd samma sétt som en yngre patient och samtidigt
kan ha liten acceptans for risken fér komplikationer. Den rad-
givande ldkarens roll blir att pedagogiskt informera patienten
om risker och nytta med olika behandlingar och lyhort hjilpa
patienten att komma till beslut utifran individens preferen-
ser. Ibland 4r detta en komplicerad process, och man bor vara
generds med att erbjuda patienten mojligheten att komma till
en enhet dir man behérskar hela arsenalen av behandlings-
mojligheter och dir man har stor volym av patienter.

B Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.

Operationsomradet sett genom operationsmikroskop. Arteria
cerebelli superior (vit stjdarna) komprimerar trigeminusnerven
(svart stjdrna) vid dess intrdde i hjarnstammen. Artédren delar
sigitva grenar som halls isdr med hjdlp av en mikrodissektor.

B KIRURGISK BEHANDLING

Icke-destruerande
e Mikrovaskuldr dekompression
—smartfriheti 80—90 procent
— aterfallsfrekvens pa 4 procent under de forsta 6 aren,
darefter 1-2 procent
— stort kirurgiskt ingrepp
- mycket lag risk for allvarliga komplikationer

Destruerande
e Perkutanaingrepp
— ballongkompression
— glycerolblockad
— termokoagulation
e Stereotaktisk stralbehandling (s k gammakniv)
e Smartfriheti 80—9o procent
o Aterfallsfrekvens pa 50 procent efter 3—5 ar
e Risk for kdnselnedsattning
® Mycket lag risk for allvarliga komplikationer
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