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Akut perifer facialispares kiinnetecknas av snabbt pakom-
men muskelsvaghet i ansiktets ena halva. I 70 procent av
dessa fall hittar man ingen orsak till paresen, sk Bells pares.
Vid Bells pares 6verstiger tiden fran paresdebut till maximal
muskelsvaghet normalt inte 3-4 dagar, och definitionsmés-
sigt ska paresen ha férbéttrats inom 6 manader [1]. Incidensen
ar ca 30 per 100000 individer och ar [2-4], och ungefér 3000
personer insjuknar arligen i Sverige. Sjukdomen drabbar alla
aldrar, men den &r vanligast i aldersgruppen 15-45 ar [3]. Pa-
tienter med diabetes samt gravida anses ha 6kad risk. Mgjli-
gen giller detta dven patienter med hypertoni samt vid vissa
maligna tillstand [3, 5].

Bells pares ér en exklusionsdiagnos, och orsaken ér saledes
per definition inte kéind. En féreslagen, men inte bevisad, or-
sak till nervskadan vid Bells pares &r reaktivering av herpes
simplex-virus i anslutning till nerven [6-8]. En autoimmun
bakgrund har ocksa diskuterats [9]. Oavsett orsak till paresen
har MR-studier visat att det vid Bells pares foreligger ett 6dem
inerven i temporalbenet, vilket sannolikt ir tecken pa en in-
flammatorisk reaktion [10, 11].

Flertal alternativ till orsak, diagnostik och behandling
Utan behandling aterfar ca 70 procent av patienterna normal
ansiktsfunktion inom 6 manader, medan 30 procent utveck-
lar resttillstdnd i form av nedsatt kraft i ansiktsmusklerna,
medrorelser i ansiktsmuskulaturen (synkinesier), muskel-
kontrakturer, hemifacialisspasm och/eller tirande 6ga pa den
drabbade sidan samt svarigheter med tal och matintag [3].
Mot bakgrund av teorin om en virusorsakad inflammato-
risk skada pafacialisnerven har frimst behandling med korti-
son och/eller antivirala medel studerats i syfte att forbattra
ldkningen och dirmed minska antalet patienter med resttill-
stand. Under 2000-talet har tva stérre kontrollerade behand-
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B FAKTA 1. Orsaker till perifer facialispares [42]
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lingsstudier visat att tidig kortisonbehandling ger béttre 14k-
ning in placebo och/eller antivirala medel [12, 13]. Resultaten
av dessa tva studier tillsammans med andra liknande mindre
studier har medfort att man i en Cochrane-o6versikt rekom-
menderar kortisonbehandling av Bells pares [14].

Under aren har ett flertal alternativ till orsak, diagnostik
och behandling féreslagits. Syftet med denna artikel dr att re-
dovisa dels var vi staridag, dels handliggningen av vuxna pa-
tienter med Bells pares.

Diagnostik for att utesluta andra orsaker

Bells pares star for ca 70 procent av fallen av perifer facialis-
pares. Diagnosen stills forst ndr andra orsaker till den akuta
perifera facialisparesen har uteslutits. De vanligaste kénda
orsakerna ir herpes zoster-infektion, borreliainfektion, akut
och kronisk mediaotit samt trauma eller malignitet i parotis-
kortel eller temporalben (Faktal) [3].

Bells pares kiinnetecknas av hastigt pAkommen ensidig fér-
lamning som drabbar panna, 6ga och mun. Insjuknandefor-
loppet till maximal muskelsvaghet Overstiger normalt inte
3-4 dagar. Vid sjukdomsdebuten ar vark kring 6ra-nacke och
smakbortfall pa den paretiska sidan vanligt férekommande.
Virken kan férega paresen och kan i vissa fall fortséitta upp till
2 manader efter insjuknandet [15]. Ofta beskrivs stelhets- el-
ler domningskénsla i ansiktet och 6kat eller minskat tarflode
samt ljudkiinslighet pa den drabbade sidan.

Noggrann sjukhistoria och undersokning kan ge viardefull
information om eventuell »kind« orsak till den akuta perifera
facialisparesen. Den kliniska undersokningen innebér frimst

B SAMMANFATTAT

Bells pares 4r en hastigt pdkom-  Tidigt insatt kortisonbehandling

men ensidig facialispares med
svaghet i panna, 6ga och mun.
Orsaken dr per definition inte
kand.

| Sverige insjuknar ca 3000
personer arligen. Sjukdomen ses
framst i dldersgruppen 15-45 ar.
| det akuta skedet ska Ggat
skyddas for att hindra uttorkning
av hornhinnan.

Cirka 70 procent tillfrisknar utan
behandling.

okar utlakningen. Enbart antivi-
ral behandling dr inte effektiv.
Kortison och antiviralt lakemedel
i kombination har inte sakert
pavisats ge battre utlakning &n
enbart kortison.

Svart resttillstand ar ovanligt,
men de patienter som far detta
bor remitteras till facialismottag-
ning/plastikkirurg.
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Figur 1. Kors-
tejpning av dvre
. ochnedre
ogonlocket

| lateralt foratt
| forhindra ut-

. torkning av
ogatvid lag-
oftalmus.

oronundersokning for att utesluta kronisk eller akut media-
otit, palpation av parotiskorteln avseende tumér och under-
sokning av 6ra, hud och munslemhinna for att utesluta zoster-
blasor. Allmén neurologisk beddmning och undersékning av
kranialnervsfunktioner ingar likasa foér att utesluta stroke
och/eller annan neurologisk sjukdom. Det ér viktigt att bedo-
ma allagrenar av facialisnerven - vid en central pares dr funk-
tionen i pannan bibehallen. Vid sakta pAkommen svaghet, bi-
lateral pares eller fall av akut pares och allméinsymtom (ra-
dikulira smartor, oforklarlig feber eller allminpaverkan) ska
orsaken alltid utredas vidare.

Paresens svarighetsgrad bedoms bist med hjélp av en gra-
deringsskala. Den vanligast anvénda skalan i vérlden &r
House-Brackmann [16], som &r sex-gradig och graderar an-
siktsfunktionen fran I till VI, dir I innebir normal funktion
och VI totalt slapp muskulatur (paralys). Sunnybrook-ska-
lan [17] 4r en mer fingradig och ddrmed kénsligare skala,
framst for fordndringar under ldkningsforloppet. Grade-
ringen i denna gar frén 0 till 100, dir O ir total slapphet (pa-
ralys) och 100 innebédr normal funktion.

Kliniskt dr det i ett tidigt skede av paresen svart att forutsi-
ga tillfrisknandet, men generellt kan ségas att ju kraftigare
pares vid insjuknandet, desto simre &r prognosen for fullt
tillfrisknande, och risken for resttillstand ar sdledes i dessa
fall storre. Hogre alder dr ocksa associerad med sdmre utlik-
ning [18]. Vid klinisk uppfoljning har det visats att om Sunny-
brook-virdet 1 manad efter insjuknandet 6verstiger 50, finns
det prognostiskt god chans (90 procent) att tillfriskna med
relativt god facialisfunktion (Sunnybrook >70) efter 1 ar [19].

Neurofysiologisk diagnostik anvinds sillan vid Bells pares
men kan ge prognostisk vigledning i vissa svara fall. Neurofy-
siologisk undersokning kan dven anvidndas som hjilp infor
stillningstagande till plastikkirurgisk rekonstruktion.

Med neurofysiologiska undersékningsmetoder kan nerv-
skadan bedomas sdkrare 4n med enbart klinisk undersékning
[20]. Genom att elektriskt stimulera nerven vid 6rat och mita
svaret i ansiktsmuskulaturen, sk elektroneurografi, kan man
efter drygt 1 vecka fa god prognostisk information - svaret
som uppmiits pa den sjuka sidan jimfors med det svar som fas
vid stimulering pa den friska sidan. Med elektromyografi kan
man efter ca 2 veckor gora en bedomning av nervskadans stor-
lek; senare i forloppet ger elektromyografi information om
huruvida det finns tecken pa nervatervixt (reinnervation).

Borreliainfektion kan vara en orsak till akut perifer facia-
lispares. Symtomen pa en sidan kan vara foregaende erythema

»Utan behandling aterfar ca 70 procent
av patienterna normal ansiktsfunktion
inom 6 manader, medan 30 procent
utvecklar resttillstand ...«

migrans, radikuldra sméirtor, sensibilitetsstérningar (utanfor
den forlamade ansiktshalvan), bilateral facialispares och/eller
andra pareser. Borreliasdsongen i Sverige dr normalt maj-no-
vember med klar topp i juli-september. Under perioden de-
cember-april dr risken for borreliainfektion mycket 1ag. Uti-
fran sisong, fistingexponering och associerade symtom kan
man skatta risken for borreliainfektion. Vid klinisk misstanke
om neuroborrelios ska lumbalpunktion utféras [21].

Seroprevalensen for antikroppar mot borrelia i befolkning-
en i endemiska omraden dr 7-29 procent, varfor risken for
falskt positiva svar vid serologi dr hog [22]. Sensitiviteten for
serumantikroppar ar 1ag tidigt i sjukdomsforloppet (max 70
procent de forsta 2 veckorna efter symtomdebut), varfor d&ven
risken for falskt negativa svar dr hog. Slutligen ér titerstegring
iserum avseende borreliaantikroppar inte en siker markor for
pavisande av aktiv infektion, eftersom nivaerna normalt fluk-
tuerar inom ganska stora intervall.

Neuroborrelios kan varken bekriftas eller helt uteslutas
utan lumbalpunktion. I de fall diar det kliniskt foreligger
misstanke om Bells pares och varken anamnes eller andra
symtom tyder pa neuroborrelios, utférs det emellertid vid de
flesta 6ron-, nés- och halskliniker i Sverige av praktiska skél
enbart serologi for att utesluta bakomliggande neuroborreli-
os. Avsaknad av specifika antikroppar i serum utesluter inte
neuroborrelios i tidigt skede, men diagnosen dr mycket osan-
nolik vid negativ serologi 8 veckor efter symtomdebut [23].

Behov av annan provtagning in borreliadiagnostik bedéms
utifran den kliniska bilden, men inga andra laboratorieprov
rekommenderas som rutin.

I akutskedet &r sjukhistoria och klinisk undersékning de
visentligaste instrumenten for att stélla diagnosen. Rutinun-
dersokning med MR eller DT rekommenderas diarfoér inte om
sjukhistoria och kliniska unders6kningsfynd 6verensstim-
mer med diagnosen Bells pares. Dessa rekommenderade ruti-
ner 6verensstimmer till stor del med de riktlinjer som nyligen
publicerades av American Academy of Otolaryngology—Head
and Neck Surgery Foundation [24].

Behandling - kortison kan paskynda tillfrisknandet
Patienter med Bells pares har svart att stéinga 6gat pa den pa-
retiska sidan (lagoftalmus). Vid det akuta besoket dr det dér-
for viktigt att ge patienten adekvat skydd for 6gat sa att horn-
hinnan inte torkar. Alla patienter ordineras 6gondroppar/-gel
1-2 droppar 6-8 ganger dagligen och far dven instruktion om
att hjilpa till med fingret att sluta 6gonlocket sa ofta det gar.
Dagtid rekommenderas dven tétt sittande glaségon (skid- el-
ler sportglasdgon) for att forhindra uttorkning. Till natten or-
dineras 6gonsalva.

Till natten skyddas Ggat ytterligare genom hudtejp som
»drar ned« det 6vre 6gonlocket och »upp« det nedre. Dennask
korstejpning (Figur 1) gors i 6gats laterala del, och tejpen far
inte dras 6ver sjilva 6gonbulben pa grund av risk for skavning
med 6gonskada som f6ljd. Vid uttalad lagoftalmus (frimst om
patienten har svart att f6lja ovanstdende rad) ordineras fukt-
kammare nattetid och eventuellt &ven dagtid.

Vid misstanke om 6gonskada remitteras patienten akut till
ogonldkare.

Kortisonbehandling syftar till att minska inflammation
och 6dem i och omkring nerven och darigenom minska nerv-
skadan. Vetenskapliga data har visat att tidig kortisonbe-
handling paskyndar tillfrisknandet, 6kar antalet patienter
med utlikning och minskar antalet patienter med resttill-
stand [12, 13]. I ett flertal metaanalyser rekommenderas sile-
des prednisolonbehandling inom 72 timmar [14, 25-27]. Meta-
analyserna bygger framst pa resultaten av tva stora dubbel-
blindade, placebokontrollerade och randomiserade studier,
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dér prednisolon gavs inom 72 timmar efter sjukdomsdebut
[12,13].

I den ena [13], en skotsk studie, randomiserades 551 patien-
ter till antingen placebo, prednisolon, aciklovir eller kombi-
nationen prednisolon och aciklovir. De patienter som behand-
lades med prednisolon fick 25 mg 2 ganger dagligen i 10 dagar.
Vid 3 manader var utlikningsfrekvensen 83 procent bland
dessa patienter (House-Brackmann grad I) jamfort med 64
procent i placebogruppen (P <0,001), och vid 9 manader var
utlikningsfrekvensen 94 procent respektive 82 procent
(P<0,001) [13].

I den andra studien, en skandinavisk studie, inkluderades
829 patienter som randomiserades till placebo, prednisolon,
valaciklovir eller kombinationen prednisolon och valaciklo-
vir [12]. De patienter som behandlades med prednisolon fick
60 mg per dygn under 5 dagar, sedan trappades dosen ned 10
mg dagligen (sammanlagt 10 dagars behandling). Dessa pa-
tienter hade signifikant kortare tid till utlakning &n patienter
som inte fatt prednisolon (P <0,001). Vid 12 méanader var ut-
likningsfrekvensen 72 procent hos de patienter som fatt
prednisolon (Sunnybrook 100) jamfort med 57 procent hos
dem som inte fatt prednisolon (P < 0,001). Subgruppsanalyser
har visat att prednisolonbehandling &ven minskade antalet
patienter med medrorelser (synkinesier) vid 12 manader [28].

Ytterligare subgruppsanalyser av data fran den skandina-
viska studien tyder pa att prednisolon &r effektivt oavsett pa-
resens svarighetsgrad liksom i alla dldrar 6ver 18 ar; dessutom
tycks prednisolon vara mer effektivt vid tidigt insatt behand-
ling (inom 48 timmar) [18, 29].

Enbart antiviral behandling har inte pavisats ge siker-
stilld effekt pa utlikningen. Hypotesen att herpesvirus skul-
le vara orsak till paresen har lett till att man i flera studier har
studerat effekten av antivirala medel, friamst aciklovir och
valaciklovir. Varken i den skotska eller den skandinaviska stu-
dien fann man nagon effekt av aciklovir respektive valaciklo-
vir jamfort med placebo [12, 13]. I nyligen publicerade metaa-

|
B FAKTA 2. Utredningar och atgarder

Akut

Utredning

* Noggrann anamnes

e ONH-status inklusive under-
sokning av 6gats slutnings-
formdga

e Gradering av facialisfunktion

e Allman neurologisk bedom-
ning och kranialnervsbe-
démning

* Borreliaserologi (vid miss-
tanke om neuroborrelios ut-
fors lumbalpunktion)

Atgird

e Ogonskydd

¢ Prednisolonbehandling inom
72 timmar om kontraindika-
tion inte foreligger. Behand-
lingen bor séttas in sa tidigt
som mojligt

2-4 veckor efter debut

Utredning

¢ ONH-status inklusive under-
sokning av 6gats slutnings-
formaga

e Gradering av facialisfunktion

e Allman neurologisk bedom-
ning och kranialnervsbe-
domning

2 manader efter debut

Utredning

e Gradering av facialisfunktion

e Allman neurologisk bedom-
ning och kranialnervsbe-
domning

® Borreliaserologi (konvale-
scentprov)

Atgird

e VVid svar pares kan remiss till
sjukgymnast 6vervagas

4 manader efter debut

Utredning

¢ Gradering av facialisfunktion

Atgdrd

e Om paresen inte har forbatt-
rats overvags ytterligare ut-
redning (MR-undersdkning
av hjarna inklusive tempo-
ralben och parotis)

6-12 manader efter debut

Utredning

e Gradering av facialisfunktion

Atgard

e Vid fortsatt svar pares och/
eller patagliga synkinesier
erbjuds remiss till facialis-
mottagning/multidisciplinar
rond/plastikkirurg

»I ett flertal metaanalyser
rekommenderas saledes
prednisolonbehandling
inom 72 timmar ...«

nalyser rekommenderas inte antivirala medel som singelbe-
handling vid Bells pares [25-27, 30].

Kombinationsbehandling med prednisolon och antivirala
medel har inte visat nagra siikra fordelar jaimfért med enbart
prednisolonbehandling. Varken i den skotska eller den skan-
dinaviska studien pavisades nagon signifikant férbéttrad ef-
fekt pé tillfrisknandet med kombinationsbehandling jimfort
med enbart prednisolonbehandling [12, 13]. Det finns emel-
lertid mindre studier med ligre metodologisk kvalitet som
har visat hogre utlikningsfrekvens med kombinationsbe-
handling 4n med prednisolon [31-33].

Detta har medfort att man i ndgra metaanalyser har rap-
porterat att man inte kan utesluta en tilliggseffekt av antivi-
rala medel vid kombinationsbehandling jaimfért med behand-
ling med enbart prednisolon [25, 26, 30]. En diskussion om
tilliggseffekten av antiviral behandling pagar; framst giller
det om patienter med svar pares ska erbjudas sddan behand-
ling som tilldgg till prednisolonbehandling [34, 35]. Sub-
gruppsanalyser av data fran den skandinaviska studien tyder
inte pa nagon tilliggseffekt av antivirala medel vid svéara pa-
reser [29].

Vid konstaterad herpes zoster oticus rekommenderas
antiherpesbehandling tillsammans med prednisolon (enligt
dosering ovan). Det finns dock dnnu inga storre kontrollerade
studier avseende effekten pa paresen med antiherpesterapi/
kortison vid zoster oticus.

Tidig kirurgisk friléiggning (dekompression) av facialisner-
ven i temporalbenet, i syfte att minska trycket pa nerven av
ett eventuellt 6dem, utférdes tidigare pa vissa centra, men
dessa ingrepp har minskat i antal [36, 37]. Avsaknad av kon-
klusiva studier avseende ingreppets effekt samt kostnader
ochriskervidingreppet gér att manidaginte rekommenderar
kirurgisk behandling av Bells pares [38].

Det finns fa standardiserade behandlingsprotokoll for fy-
sioterapi vid Bells pares, vilket gor att resultaten avdenna be-
handling dr svara att separera fran det spontana likningsfor-
loppet [39]. Ansiktsovningar, massage och avslappnings6v-
ningar har inte visats ha effekt pa likningen i tidigt skede.
Studier har emellertid visat att ansiktsévningar har positiva
psykosociala effekter och kan férbéttra ansiktsfunktionen
vid resttillstand och kvarstaende pareser [40].

Akupunktur har ocksa anvints som behandling, framfor
alltiAsien. Det finns emellertid inga sikra vetenskapliga hall-
punkter fér att akupunktur paverkar utlikningen [41].

Forsta uppfoljningsbesdket inom 1 manad
Den forsta kontrollen efter det akuta besdket rekommenderas
efter 2-4 veckor. Vid detta besdk kontrolleras att patienten
skyddat ogat pa ritt sitt, likasa gors en bedémning av pares-
grad och smértforekomst. Om paresen ir lindrig (6gat kan slu-
tas; Sunnybrook >50), racker det vanligtvis att skydda ogat
med droppar och salva enligt ovan. Vid osékerhet ska patien-
ten dock fortsidtta med tejp/fuktkammare. Vid minsta tecken
pakornealskada ska patienten remitteras akut till 6gonlikare.
Uppfoljande kontroll sker darefter inom ca 2 ménader. Vid
kvarvarande smirta mer dn 8 veckor efter debut av paresen
bor vidare utredning 6vervidgas. Om patienten fortfarande
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har en grav pares som inte visat tecken pa regress, ir risken
stor foér langdraget forlopp med efterfoljande resttillstand. I
dessafallkan detbli aktuellt med remiss till sjukgymnast. Om
borreliaserologi tagits i akutskedet, f6ljs denna upp med ett
konvalescentprov vid 2-ménaderskontrollen. Nista kontroll
sker efter ytterligare 2-3 manader. Om patienten har Bells pa-
res, ska den muskulidrafunktionen delvis ha aterkommit inom
3-4 ménader efter paresdebut. Om sa inte ir fallet, tas still-
ningtill eventuell ytterligare utredning (i forsta hand radiolo-
gisk utredning med MR och/eller DT).

Cirka 15-20 procent av patienterna utvecklar trots pred-
nisolonbehandling resttillstdnd i form av muskelsvaghet,
muskelférkortning (kontraktur) och/eller medroérelser (syn-
kinesier) [28]. Medrorelser och kontraktur utvecklas vanligen
efter 4-6 manader, i forsta hand hos patienter med initialt
svar pares. En perifer facialispares som defektliker kan vara
bade funktionellt och psykosocialt besvirande. Aven om an-
siktsfunktionen kan forbéttras under upp till 12 manader, bér
patienter som har patagligt nedsatt ansiktsfunktion 6 mana-
der efter insjuknandet erbjudas remiss till facialismottag-
ning/multidisciplinédr rond/plastikkirurg for bedémning.

Plastikkirurgisk behandling av resttillstand efter perifer
facialispares syftar till att forbattra 6gats stingningsférméaga
och aterstilla ansiktets vilosymmetri samt i vissa fall rekon-
struera rorelseférmagan. Den vanligaste plastikkirurgiska
behandlingen vid resttillstdnd av Bells pares r injektion av
botulinumtoxin i ansiktsmuskulaturen for att minska ofrivil-
liga medrorelser (synkinesier).

Andra plastikkirurgiska ingrepp som kan komma i fraga ir
inldgg av guldvikt i 6vre 6gonlocket vid slutningsdefekt av
Ogat, uppstramning av nedre dgonlocket vid slutningsdefekt
och/eller ektropion, égonbrynslyft vid nedhdngande 6gon-
bryn och statisk eller dynamisk rekonstruktion av mungipa
vid asymmetri. I séllsynta fall av Bells pares kan nerv- och
muskeltransplantation/-transposition bli aktuell.

En sammanfattning av utredningar och atgirder vid Bells
pares hosvuxna gesiFakta 2.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.

W Stycket om akut perifer facialispares och borreliadiagnostik har
forfattats i samrad med Daniel Bremell, Goteborg.
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