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HUR SJUKDOMEN MYASTENIA GRAVIS UPPTACKTES

Namnet ”myastenia gravis” (MG) kommer fran det grekiska ordet
"myasthenia” som betyder "muskelsjukdom” och det latinska ordet “gravis”
som betyder allvarlig.

Den forsta beskrivningen av sjukdomen harror fran 1600-talet da en lakare,
Thomas Willis, skrev om ”en kvinna som nagon tid talade fritt och obehindrat
men som efter att ha talat en langre stund var oférmdgen att tala under en
eller tva timmar”.

Pa 1930-talet blev det klarlagt att MG beror pa ett fel i nervens formaga att
stimulera muskeln. P& 60-talet antogs det att MG var en autoimmun
sjukdom, dvs. att immunforsvaret attackerade kroppens egen muskulatur, en
hypotes som bekraftades i mitten pa 70-talet da lakarna J. Patrick och J.
Lindstrom upptackte specifika autoantikroppar hos flertalet patienter med
MG. Antikroppar brukar vanligtvis forstéra bakterier och virus men dessa
autoantikroppar skadar istallet viktiga omraden i kopplingen mellan nerv och
muskel.

Detta gor att MG tillhor gruppen autoimmuna sjukdomar, en sjukdomsgrupp
som ocksa innefattar skoldkortelsjukdomar, ungdomsdiabetes, multipel
skleros, reumatoid artrit och SLE.

Aristoteles Onassis.

En av manga berémda personer med MG.



VEM AR MOTTAGLIG FOR MG?

Vem som helst kan fa MG: méan och kvinnor, barn och gamla. Det &r vanligast
att man insjuknar i aldrarna 20-40 ar (framfoérallt kvinnor), det kallas tidigt
debuterande MG, och efter 40 ars alder (framforallt man), det kallas sent
debuterande MG.

MG &r inte arftligt och drabbar omkring en person av 10 000. Ungefdr 2 % av
alla med myasteni har dock ett nedarvt fel pa nerv-muskel-kontakten. Om sa
ar fallet kallas sjukdomen “kongenital myasteni” (dvs. medfodd myasteni). Da
ar inte immunforsvaret orsaken till sjukdomen och vanliga immundéampande
lakemedel (som kortison) helt oanvandbara, till skillnad fran vid autoimmun
MG som behandlas med dessa lakemedel.

Nyfodda barn till kvinnor med MG kan drabbas av kortvarig muskelsvaghet till
foljd av att autoantikroppar fran modern fors 6ver till barnet via moderkakan
eller modersmjolken. Det ar ovanligt, endast ca 10-15 % av alla nyfédda barn
till médrar med MG far symtom pa muskelsvaghet, men de brukar bli
spontant battre efter 1-3 veckor och symtomen férsvinner snart. Att
mamman har MG gor det vanligen lattare att utesluta att barnet har fotts
med kongenital (medfédd) myasteni.

VILKA AR DE VANLIGA SYMTOMEN PA MG?

Det vanligaste tecknet pa myasteni ar svaghet i de viljestyrda musklerna, utan
nagra sarskilda kanselupplevelser eller smarta. Muskelsvagheten 6kar ju mer
musklerna anvands under dagens lopp, dvs. man upplever uttréttbarhet, men
kdnner sig battre efter vila. Symtomen (dvs svagheten) varierar fran dag till
dag och fran manad till manad. Den kan ocksa bli varre ganska snabbt t ex vid
en infektion.

De forsta muskler som paverkas ar i manga fall 6gonmusklerna, vilket orsakar
dubbelseende eller att 6gonlocket hanger. Andra patienter marker att de blir
svaga i ansiktsmuskulaturen och far svart att svélja, tugga och tala. Musklerna
i nacken, balen, armarna och benen kan ocksa paverkas och i svara fall kan
andningsmuskulaturen bli sa forsvagad att man behover ligga i respirator.



Pa de forsta tre bilderna ses 6gonlockssvaghet och latt skelégdhet da patienten
forsoker titta uppat. Efter en stunds vila har 6gonlocken aterfatt sin styrka vilket
ses pa fjarde bilden.

HUR UTVECKLAS SYMTOMEN VID MG?

MG borjar mycket ofta med svaghet i 6gonmusklerna. Hos 10-20 % av
patienterna forblir svagheten begransad till enbart 6gonmusklerna under
manga ar (s.k. okuldr myasteni). Hos andra borjar svagheten dven kédnnas i
andra muskelgrupper (de som ndmnts ovan), vanligen under de forsta tre
aren (s.k. generaliserad myasteni). Liksom hos andra autoimmuna sjukdomar
kan symtomen variera fran tid till annan eller till och med helt ga tillbaka. Det
senare kallas att sjukdomen ”gar i remission” och intréffar hos 5 % av
patienterna per ar.

Sjukdomen kom att betecknas “gravis” (allvarlig) eftersom manga patienter
dog av den innan man pa 1930-1950-talen fann battre behandlingar.

VAD AR DET SOM KOMMER | OLAG?

Normal muskelfunktion: Nar hjarnan skickar en elektrisk signal langs

nerverna till muskeln att utféra en rorelse, en kemisk transmittorsubstans,
acetylkolin (ACh), fran nervdandarna. Den passerar omedelbart o6ver till
muskeln och faster sig dar pa acetylkolinreceptorerna (AChR), vilket far
muskeln att dra sig samman. Det ACh som blir éver bryts ned av ett enzym
som heter acetylkolinesteras och det leder till att muskeln kan slappna av.
Pyridostigmin (Mestinon®) hammar denna nedbrytning och det gor att ACh
stannar kvar langre invid nerv-muskeldndplattan och kan ha effekt langre pa
muskeln.



Vid MG: narvaron av autoantikroppar, som binder till acetylkolinreceptorerna
och darigenom blockerar dem leder till att ACh har farre receptorer
tillgangliga. Eftersom det finns mycket fa AChR i reserv sa blir konsekvensen
att det finns ett for litet antal receptorer for att nerverna skall kunna ge en
effektiv muskelstimulering.

Vissa personer har andra typer av autoantikroppar mot andra receptorer eller
andra molekyler ndara AChR i nerv-muskelandplattan och detta kan indirekt
paverka AChR.
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Problem med immunférsvaret: Det &ar annu inte klart varfor kroppen

producerar dessa autoantikroppar. Det ar mojligt att det beror pa faktorer i
omgivningen, som t ex infektioner eller lakemedel, men vi vet fortfarande
ytterst lite om varfér och hur sjukdomen uppstar.

Omkring 10 % av alla MG-patienter, framforallt de i 40-60-arsaldern, har
tumorer i brassen (brdassen heter ocksa tymus och tumorerna kallas for
thymom). Dessa tumorer uppstar i brassen, sprider sig inte och brukar véxa
langsamt. | sdllsynta fall kan de bli elakartade och ateruppsta pa samma stélle
flera ar efter att man tagit bort dem. Det &r darfor viktigt att patienter med
thymom kontrolleras regelbundet och forvarrade myasteni-symtom skall
omedelbart undersokas.

Dessutom har 2/3 av alla patienter lattare forandringar i tymus, t ex godartad
cellférstoring (vanligen vid tidigt debuterande MG) eller tymusatrofi (vanligen



vid sent debuterande MG). Kopplingen mellan férandringar i brassen/thymus
och MG &r dnnu inte helt klarlagd. Manga forskare stravar efter en djupare
forstaelse av dessa processer, for att kunna hitta battre behandlingar eller
t.o.m. férhindra att mottagliga personer far MG 6verhuvudtaget.

HUR STALLS DIAGNOSEN MG?
Klinisk undersokning

Man kan stédlla diagnosen MG utifran sjukdomshistorien och patientens
muskelsvaghet som vanligen framgar klart vid undersékning. | lindriga fall kan
det dock klargbras endast genom test av muskelstyrkan, till exempel genom
att lyfta armarna upprepade ganger eller genom att titta uppat oavbrutet
under en minut vilket vid MG leder till att 6gonlocken faller ned. Eftersom
MG &r ovanligt och symtomen fluktuerar sa kan diagnosen latt forbises,
sarskilt hos aldre.

Narvaron av autoantikroppar

Diagnosen kan hos de flesta patienter bekraftas genom att man genom ett
blodprov testar om antikroppar mot acetylkolinreceptorer (AChR) finns.
Dessa antikroppar saknas dock hos ungefar halften av de patienter som
enbart har okuldir MG och hos ungefar 15 % av dem med generell
muskelsvaghet (s.k. generaliserad myasteni). Deras MG blir anda battre efter
plasmautbyte som anvands for att skoélja bort de antikroppar som man inte
hittar med vanliga blodprov.

Man vet nu att hos ungefar 1/3 av de patienter, som inte har antikroppar mot
AChR, sa finns istéllet antikroppar mot s.k. muskelspecifikt kinas (MuSK), en
molekyl som ar inblandad i att binda acetylkolinreceptorerna pa
nervandplattorna. De patienter som har MuSK brukar ha en muskelsvaghet
som paverkar musklerna i ansiktet och svalget mer an vid vanlig MG. MG hos
dessa patienter kan vara varre och mer svarbehandlad an hos patienterna
med antikroppar mot AChR, men thymus ar ofta normal.



Elektromyografi och andra undersékningar

Elektromyografi (EMG) &r ett test pa hur en muskel reagerar pa upprepad
elektrisk nervstimulering. Det typiska vid MG ar att det elektriska svaret i
muskeln minskar successivt vid upprepad stimulering (minskning med ca 10
%). En annan undersokning som ocksa utférs innebar att ge
acetylkolinesterashammare och darefter testa muskelstyrkan (se
ovanstdende bild). Det ar fraga om det korttidsverkande edrophonium
(Tensilon®) som ges intravenost eller det langtidsverkande pyridostigmin
(Mestinon®) som ges i tablettform.

Nar man val stillt diagnosen MG brukar man roéntga lungorna for att soka
efter thymom. Ibland genomférs ocksa speciallungundersdkningar for att
testa andningsmuskulaturens styrka for att pa sd satt foérutsidga om
andningsmuskulaturen kan forsvagas vid en myasten kris.

HUR BEHANDLAS MG?
Det finns tva olika satt att behandla MG:

1. Framja nerv-muskelstimuleringen, det go6rs huvudsakligen genom
pyridostigmin eller neostigmin. Dessa lakemedel hammar acetylkolinesteras
sa att acetylkolinet inte bryts ned utan finns kvar intill nervandplattan och
kan stimulera muskeln under langre tid.

Dessa lakemedel bidrar endast till att stimulera muskelkontraktionen. Manga
patienter behéver mer &n s3, de behtver nagot som dampar den
underliggande immunologiska reaktionen (se punkt 2 nedan).

2. Aterstilla antalet acetylkolinreceptorer (AChR) genom immundimpande
behandlingar:

Det finns tva principiellt olika immunddampande behandlingar (I och I1):



I. Avlagsna skadliga antikroppar

a) Plasmaferes: den enklaste behandlingen ar plasmautbyte (plasmaferes)
som innebar att de skadliga antikropparna i blodet tvattas bort medan resten
av blodcellerna blir kvar. Det innebér i praktiken en sjukhusvistelse pa ca fem
dagar medan plasmautbytet pagar, och darefter boérjar sjukdomssymtomen
mildras. Forbattringen kvarstar dock bara 4-6 veckor for sedan bildas nya
antikroppar. Plasmaferes ar sarskilt lampligt nar det ar nodvandigt att en
patient blir battre omgaende, till exempel fore eller efter en operation,
sasom nar tymus (brdassen) opereras bort, samt nir man inleder
kortisonbehandling (i vissa komplicerade fall under pagaende
kortisonbehandling). Plasmaferes och samtidig kortisonbehandling brukar ges
vid svara fall av MG.

b) Intravenos tillforsel av immunoglobuliner (lvig): De senaste aren sa har
plasmaferes till stor del ersatts av denna behandling som innebar att man ger
en transfusion av antikroppar som samlats fran friska blodgivare. Detta anses
forbattra MG genom att spada ut eller oskadliggora de skadliga
antikropparna. Ivlg kan ges tillsammans med immunosuppressiva lakemedel
eller nar det av andra skal ar praktiskt svart att genomfora plasmaferes. Det
tar langre tid innan forbattring marks men effekten sitter i langre tid — manga
veckor. Dock ar Ivlg en dyr behandling och ibland har tillgangen pa
immunoglobuliner varit sémre dn 6nskat.

Il. Minska antikroppsproduktionen

c¢) Tymektomi: tymuskorteln (ocksa kallad brassen) ar betydelsefull for
utvecklingen av kroppens immunférsvar. Redan pa 1940-talet brukade man
ta bort tymus som ett sitt att pa lang sikt aterskapa den vid MG storda
balansen i immunférsvaret och langsamt minska mangden skadliga
antikroppar. Vissa neurologer har den uppfattningen att avlagsnande av
tymus (tymektomi) hjalper patienter som fatt MG tidigt, fore 45 ars alder,
sarskilt om operationen genomfoérs tidigt i sjukdomsforloppet. Fortfarande
har man dock inte riktigt visat att det &r sa.



I allmanhet sa brukar lakarna anse att om man finner ett tymom, en godartad
tumor i tymus, sa ska denna tas bort, dven om borttagandet av denna
godartade tumor inte forbattrar MG.

d) Immunosuppressiva och antiinflammatoriska likemedel. Dessa
lakemedel ar standardbehandling vid medelsvar till svar MG. Det mest
anvanda av dessa ar prednisolon (en kortikosteroid, ett slags kortison) som
sarskilt anvands vid okular MG (MG som sarskilt paverkar o6gonen).
Kortikosteroider har god effekt nar det galler att minska halterna av anti-
AChR-autoantikroppar men de har ocksa manga biverkningar. Exempel pa
biverkningar &r viktuppgang, hogt blodtryck, diabetes, depression och
sémnloshet, benskorhet, gra starr och magsar. Pa lang sikt kan patienter som
behover kortikosteroider ofta klara sig bra pad laga doser genom att
kombinera dem med andra immunosuppressiva ldkemedel som azatioprin
(Imurel®) eller cyklosporin A (for de som inte tal azatioprin). Det finns andra
lakemedel som visat god immunosupprimerande effekt vid behandling av
andra immunologiska sjukdomar sasom reumatoid artrit och systemisk lupus
erytematosus och vid immunosuppression efter transplantationer. Dessa
mediciner, bl a mykofenolatmofetil (CellCept®), takrolimus (Prograf®) och
rituximab (Mabthera®), testas nu i kliniska prévningar med MG-patienter.

HUR SKA MAN LEVA NAR MAN HAR MG?

Det finns ingen anledning att bli orolig av det som skrivs i detta avsnitt. A ena
sidan finns det mycket positivt att sdga!

e Man kan nastan alltid halla MG-sjukdomen under kontroll och leva
ett i det ndrmaste vanligt liv trots att man har MG. Mycket fa
personer dor av sin myasteni.

e De behandlingar som finns fér MG ar battre an behandlingarna for
manga andra autoimmuna sjukdomar, de forra orsakar mindre besvar
och farre problem vid langtidsbehandling.

e De behandlingar som star till buds blir allt battre, med din hjalp
kommer denna utveckling att fortsatta



Varje person med MG borde bli sin egen sjukskoterska och lara sig ta
hand om sin MG och halla den i schack utan att sjukdomen tar alltfor
stor plats i livet.

A andra sidan:

Du kommer troligtvis ha MG hela livet. Det hénder ibland att
sjukdomen ebbar ut av sig sjalv utan behandling, men det hander
bara hos 1 pa 20-30 patienter per ar.. sa vanta inte — folj den
rekommenderade behandlingen!

Du kommer att behéva planera ditt liv framover for att kunna ta till
vara de stunder pa dagen da du mar bast och har storst muskelstyrka.
Andra personer kommer inte i borjan att marka att du ar svag i
musklerna, atminstone inte forsta gangen ni mots. Ex vis kanske de
inte lagger marke till att du forsoker le.

Med allra storsta siakerhet kommer du att behdva ta mediciner och
alla mediciner har biverkningar. Patienter med MG brukar dock
generellt behova lagre steroiddoser an patienter med andra
sjukdomar.

For ovrigt ar det klokt att undvika:

Stor fysisk anstrangning och onddig éveranstrangning

Kanslomassiga pafrestningar

Infektioner (ex vis undvika folksamlingar vintertid)

Vissa lakemedel som paverkar nervmuskelstimuleringen. Exempel pa
sadana ldkemedel ar aminoglykosider (ex vis gentamycin) och
ketolidantibiotika (ex vis telitromycin.

Dessutom kan overkonsumtion av kolinerga lakemedel som

pyridostigmin och neostigmin orsaka 0kad muskelsvaghet eller s.k.
kolinerga kriser med muskelsvaghet och andra symtom som
salivstimulering, tarflode, svettningar och krdkningar.

Livet med MG kan levas pa ett riktigt normalt satt om man forsoker ata

balanserad kost, vila ordentligt, motionera med matta (ex vis genom

promenader eller dans) och sarskilt undvika stress och infektioner.



VAD KOMMER HANDA | FRAMTIDEN?

Framtidsutsikterna for patienter med MG har dndrats dramatiskt de senare
30-40 aren. Numera ar risken att do i MG i det narmaste obefintlig och
myasteni ar inte langre "gravis” (allvarlig).

De flesta behandlingar som anvands har utvecklats under arens lopp genom
"trial and error” och har manga biverkningar. Men ju mer kunskap som
uppnas om autoimmuna sjukdomar desto stérre mojligheter att skapa
specifika behandlingar som paverkar endast de immunologiska processer
som orsakar sjukdomen, istallet fér att som nu paverka immunférsvaret i sin
helhet.

For narvarande har man kommit till ett stadium som innebéar att man har sa
mycket kunskap om de immunologiska sjukdomsprocesserna vid MG, om
tymus betydelse och om olika fel pa immunforsvaret reglering att man har
kunnat utveckla antigenspecifika behandlingar som nu testas i stora studier.

Emellertid dr det mycket som aterstar att géra. Man vet valdigt lite om vilka
arftliga och omgivningsrelaterade faktorer som har betydelse for att utveckla
MG och darfér vet man inte hur man ska férebygga sjukdomen. En annan sak
som vore viktig att ta reda pa ar varfor vissa personer tycks ha en bendgenhet
att fa MG och andra inte. Genom mer forskning och genom att forbattra de
experimentella teorier som idag existerar kan mdjligheterna till en framtida
battre MG-behandling anses ljusa.

Eftersom MG ar en ovanlig sjukdom &r det svart att finansiera forskningen om
MG och i varje land brukar det bara finnas nagra fa forskare som &dgnar sig at
MG och ofta bara ett forskningslaboratorium. Detta gor att man maste
koordinera verksamheterna vid manga laboratorier pa en Overgripande
Europaniva. Det europeiska natverk som star bakom den har broschyren har
som mal att genomfora detta koordinationsarbete for att pa sa satt bidra till
en snabbare utveckling i att forsta och behandla MG.



Vanliga fragor

MG: fakta
1. Ar MG arftligt?

MG &r inte arftligt men det finns vissa arftliga riskfaktorer fér autoimmuna
sjukdomar i allmdnhet som &dven oOkar risken for MG. Den viktigaste
riskfaktorn av dessa okar risken for MG fran 1 pa 10 000 till 1 pa 2000, vilket
inte @r en sa stor riskokning. Darfor ar det ovanligt att tva familjemedlemmar
har MG, dven om det ar relativt vanligt for patienter med MG att en
familjemedlem har ndgon annan autoimmun sjukdom, ex vis
ungdomsdiabetes. Det forekommer ocksa ovanliga arftliga former av
myasteni som ar medfdodda men dessa ar inte orsakade av en autoimmun
reaktion och ska darfor inte behandlas med immunosuppressiva lakemedel.

2. Ar MG smittsamt?

Man kanner fortfarande inte till orsaken till att man far MG men det finns
inga som helst indikationer pa att MG skulle vara smittsamt.

3. Hur fick just jag MG?

| de allra flesta fall sa &r orsaken till att en person far MG okand. Ungefar 10
% av alla med MG har thymom (en godartad tumor i tymus) som tycks gora
att deras immunférsvar reagerar mot muskelceller. | nagra fa fall sa kan MG
utldsas av lakemedlet penicillamin som tidigare anvidndes for att behandla
reumatoid artrit. Denna MG-form brukar dock ga 6ver pa nagra veckor -
manader om man slutar anvdnda penicillamin. | ovanliga fall kan MG utldsas
av behandling med interferon alfa eller efter en benmargstransplantation.

4. Kommer min MG forsvinna?

Hos nagra fa patienter (ca 5 % per ar) sa forsvinner MG-symtomen, gar i
remission, under en viss tid eller ibland for alltid och man behdver da inte
langre behandling. Tidigt i sjukdomsforloppet sa ar det klokt att undvika att



symtomen forvarras, genom att folja den rekommenderade behandlingen,
for forsamring ar tyvarr vanligare an remission.

MG och livskvalitet

5. Hur ar MG-patienters livskvalitet?

Tack vare all bra behandling som finns nu for tiden och valutvecklad
intensivvard sa ar det mycket fa MG-patienter som avlider av sjukdomen nu
for tiden. For de allra flesta kan man bland de olika behandlingstyper som
star till buds finna nagot som passar var och en och som gor att man kan leva
ett hyfsat aktivt liv. Att hitta den ratta behandlingen kan dock ta en viss tid
och behandlingen medfér ofta biverkningar.

6. Kommer jag att kunna fortsatta arbeta?

Det beror delvis pa dig, pa det arbete du har och hur din MG ter sig. De allra
flesta kan dock fortsatta att arbeta som vanligt med hjalp av dagens
lakemedel.

7. Kommer jag att kunna koéra bil pa ett sdkert satt? Ska mitt
forsakringsbolag informeras om min MG?

Dubbelseende och muskelsvaghet kan paverka din korférmaga. Diskutera
detta med din lakare som kanner till dig och din situation.

Angdende kvinnor och barn och MG

8. Kan kvinnor med MG fa barn?

Manga kvinnor med MG har normala graviditeter, sarskilt om deras MG fran
borjan ar vdlbehandlad och under kontroll. Vissa upplever att MG: n blir
samre under graviditeten och andra att den blir det efter forlossningen men
detta kan hallas under kontroll. Om de har svart att krysta ordentligt kan de
behova hjilp under forlossningen. De flesta lakare rekommenderar da
ryggbedo6vning istallet for narkos.



9. Kan mammans MG paverka barnet?

Det ar mycket ovanligt att barnets tillvaxt och utveckling paverkas negativt av
mammans MG (nar sa sker sa kallas det tillstandet “arthrogrypos”). Men lika
val som goda antikroppar passerar 6ver fran mammans blod till barnet och
skyddar mot infektioner sa kan de skadliga MG-antikropparna passera over
till barnet och orsakar da en kortvarig svaghet hos barnet. Detta hander hos
ca 1 pa 8-10 modrar. Om sa sker sa brukar:

a) Symtomen forsvinna efter nagra veckor
b) Samma sak handa vid kommande graviditeter
c) Man avrada fran amning, trots att amning annars har manga férdelar

10. Kan man anvianda MG-ldkemedel under graviditeten?

Pyridostigmin (Mestinon®), prednisolon och azatioprin (Imurel®) anses inte
skadliga for fostret och kan anvandas vid graviditet och vid amning. Vad galler
andra immunosuppressiva ldkemedel sa antingen vet man inte hur de
paverkar barnet eller s3 anses de kunna vara skadliga och man ska darfor
sluta medicinera med dem flera manader fore en graviditet. For Ovrigt sa kan
metotrexat och cyklofosfamid skada spermie- och dggbildning. Man brukar
darfor bli rekommenderade att lamna sperma innan de boérjar anvanda dessa
lakemedel eller sluta anvanda dem minst ett ar innan sperma ges.

11. Hur paverkar menscykeln MG-symtomen?

Vissa kvinnor tycker att deras muskelstyrka varierar under menscykeln och de
kan da vara betjanta av hormonell behandling for att forhindra dessa
variationer. Andra kvinnor marker dock ingen sadan hormonberoende
fluktuation. Menopausen tycks inte paverka MG.

12. Vad ska man som forélder till ett barn med MG tédnka pa?

Hos personer av europeiskt ursprung sa ar det ovanligt att fa MG med
autoimmun orsak under barndomen. Om s3 hadnder sa giller samma
behandling som hos vuxna dven om man forséka undvika hoga doser
steroider da detta paverkar tillvdxten negativt.



Att ha MG som barn paverkar inte forstandsformagan men MG kan paverka
andra sysselsattningar och om barnet har symtom i form av dubbelseende
eller hangande 6gonlock kan det ex vis gora det svarare att se och ldsa skolan.
Det ar darfor viktigt att barnet, fordldrarna och skolpersonalen &r
informerade om vad MG innebéar och de svarigheter som kan uppsta vad
galler att ata, ga i trappor, delta i lekar och skolidrott. Férst da kan alla vuxna
ge barnet det stéd det behodver: ex vis personlig skriv- och lashjalp,
regelbundna vilopauser och utokad skrivtid i samband med prov och
examinationer.

Behandling for MG

13. Har lakemedel mot MG biverkningar?

Likemedel mot MG har, som alla lakemedel, for- och nackdelar som maste
vagas mot varandra. De allra flesta patienter kan finna en behandling som
passar dem utan alltfér stora biverkningar om de far god information och
mojlighet till kontroll av lakemedlet och dess bieffekter, ex vis genom
blodprovstagning.

Pyridostigmin (Mestinon®), och de kemiskt narbesldktade substanserna
neostigmin och distigmin, kan, a ena sidan, orsaka hyperaktivitet i musklerna
i blasan, tarmarna och salivkortlarna vilket kan leda till diarré och dregling (se
punkt 14). Dessa lakemedel kan ocksa i hoga doser leda till s.k. "kolinerga”
kriser med férvarrade MG-symtom.

Kortikosteroider och immunddmpande ldkemedel, & andra sidan,
undertrycker inte bara de skadliga antikropparna utan ocksa de skyddande
antikropparna och andra immunceller ocksa, vilket okar risken for
infektioner. Dessutom har kortikosteroider manga biverkningar som
viktuppgang, humor- och utseendeférandringar (svullnad till foljd av
vattenretention), oro/angest/depression, stord sémn, fet hud, hogt
blodtryck, diabetes, benskorhet, grastarr och magsdr. Om man férutser
langtidsanvandning av steroider far patienterna alltid andra lakemedel som
bisfosfonater, kalcium och D-vitamin for att forhindra benskorhet.



Azatioprin (Imurel®) kan ge paverkan pa blodet och levern och &dven allergiska
reaktioner sa det ar viktigt med regelbundna blodprovskontroller for att i tid
uppticka detta. Ungefdr 1 pa 200 ar overkanslig mot azatioprin piga en
medfodd oférmaga att bryta ned substansen. Detta kan upptackas i forvag
genom ett enkelt blodprov.

14. Kan man anvianda Mestinon® som langtidsbehandling? Hur kan man
minska dess biverkningar?

Man kan anvanda pyridostigmin (Mestinon®) som langtidsbehandling utan
fara for halsan (om man anvander sedvanliga doser). Det finns inga uppgifter
som talar for att det skulle vara farligt. Kraftig salivutsondring och diarré som
ar bieffekter av Mestinon® kan motverkas och minskas genom hyoskyamin
(Egazil dur®) som inte paverkar de viljestyrda muskler som ar férsvagade vid
MG.

15. Kommer jag kdnna mig svag efter att ha borjat ta mediciner?

Steroider kan gora att muskelsvagheten kanns tydligare i borjan av
behandlingen, sarskilt om dosen ar hog. Man kan ocksa kdnna sig muskelsvag
fast man far behandling (se punkt 14). Eftersom pyridostigmin (Mestinon®)
inte brukar gora att muskelstyrkan blir helt som vanligt kan det bli nédvandigt
med annan immunddmpande behandling for att man ska aterfa det normala
antalet acetylkolinreceptorer. Lakemedel som azatioprin (Imurel®),
mykofenolatmofetil (CellCept®) far sin effekt forst efter 9-15 manader,
metotrexat och cyklosporin far sin effekt efter ca 4-8 veckor och doseringen
kan behova finjusteras under nagon tid. Din neurologlakare kommer att
informera och ge rad om vad som behovs i ditt fall: ytterligare lakemedel eller
mer tid innan de kan tankas ha effekt.

16. Varfor har vissa patienter ingen nytta av vissa lakemedel?

Manga olika orsaker kan ligga bakom att ett Iakemedel inte har effekt pa en
patient:



e Vissa patienters muskelsvaghet kan férvdarras av andra ldakemedel
som de tar samtidigt for ndgon annan dkomma (ex vis kinin for
malaria).

e En patient kanske inte tar ratt dos. Vissa lakemedels dosering ar
viktberoende (ex vis azatioprin: en person med storre vikt maste ta
en storre dos).

e Andra medicinska orsaker, forutom MG, kan orsaka symtom och
sjukdomskansla som ex vis trétthet. Da ar det viktigt behandla dessa
orsaker. Till exempel sa kan en person fa en depression, eller
skoldkortelsjukdom, eller hjartproblem, som alla kan orsaka trotthet
och svaghetskansla utan att dessa symtom ar relaterade till MG.

e Man har for héga forvantningar! Var realistisk! Forsoker du klara av
mer an du orkar? Forvantar du dig att din kropp ska kdannas och
reagera som den gjorde nar du var yngre?

e | vissa séllsynta fall ar diagnosen fel fran boérjan - svagheten kan da
bero pa nagon annan sjukdom. Diskutera med din ldkare hur definitiv
MG-diagnosen ar i ditt fall.

17. Vilka lakemedel ska anviandas ndr MG-sjukdomen &r svar?

De béasta lakemedel for kortsiktig behandling av svar MG ar plasmautbyte och
Ivlg (intravendst immunoglobulin). Steroider i hoga doser kan oOka
muskelstyrkan inom 2-3 manader. Steroider brukar ofta kombineras med
andra  immunddmpande ldakemedel som  azatioprin  (Imurel®),
mykofenolatmofetil (CellCept®), metotrexat och cyklosporin sa att
patienterna kan klara sig pa laga doser steroider under lang tid, med farre
steroidbiverkningar.

Vaccinationer och MG

18. Ar det nagra vaccinationer man bor ta om man har MG?

Alla medicinska beslut bor du diskutera med din l3kare. Patienter som tar
immundampande ldkemedel 16per nagot okad risk for att fa infektioner. Man
brukar darfor rekommendera att patienter med MG far vaccinationer utéver
de mest vanliga for att skydda mot ex vis influensa. Att ta influensavaccin



under hosten kan ge ca 70 % skydd under den darpa foljande vintern. Vaccin
mot pneumokocker ungefar vart tionde ar kan ocksa rekommenderas

19. Ar det nagra vaccinationer som MG-patienter inte bor ta?

Innan man vaccineras bor man alltid namna vilka sjukdomar man kontrolleras
for. | allmdanhet kan man sdga att personer som star pa
immunosupprimerande behandling ska undvika levande vaccin, dven om MG-
patienter som far andra typer av behandlingar lugnt kan ta levande vaccin.
Orsaken till att man i allmanhet ska vara forsiktig med levande vaccin ar att
prednisolon, azatioprin (Imurel®) och andra liknande lakemedel kan hamma
immunforsvaret sa mycket att det inte kan reagera som det ska pa vaccinet
eller s& kan det inte hdmma det virus/bakterie som det levande vaccinet
innehaller — och da kan detta orsaka sjukdom.

Man brukar ocksd rekommendera att inte resa till omraden dar man I6per
hog risk att drabbas av vissa allvarliga infektioner inklusive malaria.

20. Kan vaccinationer forvarra MG eller bidra till att man far MG?

Man har inga bevis for att vaccinationer orsakar eller bidrar till att man far
MG. Infektioner kan gora att MG-symtomen blir varre och kan dven orsaka
myastena kriser sa det ar klokt att vaccinera sig om man har MG.

21. Vad ar en myasten kris?

En myasten kris intraffar nar andningsmuskulaturen blir mycket svag, vilket
kan intrdffa i samband med infektioner (se punkt 22). Detta kan orsaka ett
akut tillstand som gor att man behdver laggas i respirator for att kunna
andas.

Faktorer som kan paverka MG

22. Vilka faktorer kan férvirra MG?

MG (och daven medfédda arftliga, icke autoimmuna, former av myasteni) kan
forsamras av infektioner, feber, stor kroppsanstrangning, kdnslomassig stress



och vissa mediciner (se punkt 23-25). Risken for sddan forsamring ar mycket
stérre om MG inte ar valbehandlad, och det ar darfor viktigt att regelbundet
traffa lakaren for att tala om MG-sjukdomen och behandlingen.

23. Finns det nagra likemedel som gor MG samre?

Det ar uppenbart att mediciner som paverkar nervmuskelstimuleringen, som
t ex Botox, kan forsaimra MG och dessa ska darfér undvikas. Det ar for ovrigt
viktigt att komma ihag:

a) Paverkan pa nervmuskelstimuleringen ar bevisade endast for vissa
lakemedel, angaende andra lakemedel sa kan man bara ana att sddan
paverkan kan férekomma

b) Hur en viss person reagerar pa ett visst lakemedel kan vara nagot
personligt, individuellt, for den patienten

c) Tala alltid med din ldkare innan du boérjar eller slutar anvidnda ett
lakemedel

d) Varje lakare kommer endast att rekommendera mediciner som ar
sdkra att anvanda. Ibland kan det vara acceptabelt att anvdnda en
medicin som inte ar helt sdker om det ar nédvandigt och MG é&r val
behandlad.

Lakarna och patienterna med MG ska dock vara val medvetna om de

moijliga problem som kan uppsta vid intag av olika mediciner och vara
beredda ta itu med dem.

Ldkemedel som kan forsdamra MG ar bl. a. vissa mediciner mot malaria,
betablockerare som anvands vid hjartsjukdomar, muskelrelaxerande medel
(se punkt 25) och ett antibiotikum som heter gentamycin. Fér dvrigt sa ska
ett annat antibiotikum som heter telitromycin (Ketek®) helt undvikas av alla
med MG — man kan snabbt bli mycket dalig om man tar det.

24. Vilken typ av smartlindring kan en person med MG ta?

Alla slags smartlindrande mediciner kan anvandas men man ska vara forsiktig
med ldkemedel som ar morfinliknande (opiatliknande), som t ex kodein.
Denna typ av smartmedicin kan hdamma andningsfunktionen och



hostreaktionen och kan dven leda till andningstopp och ska darfér anvandas
med forsiktighet.

25. Vilka anestesilikemedel (medel for att bli sovd) kan anvdndas for MG-
patienter?

| allménhet sa ar det viktigt att narkoslakaren vet om i forvag att en person
har MG (eller medfédd myasteni) for att sa kunna planera sévningen. Om
man kan planera sa ar det ovanligt med komplikationer. Fére en operation
som innebdr sévning sa ska MG vara valbehandlad, vilket ibland kan innebéra
att genomga plasmautbyte eller fa Ivig en- tvd veckor fore. Lokal eller
regional beddvning ska helst anvandas om det dr majligt, sdsom till exempel
vid operationer fran hoften och nedat. Kortverkande bedévningsmedel, som
lidokain, tillsammans med lattare typ av sovning kan gora att man undviker
den hamning av andningsfunktionen som vanlig sévning (och opiater) kan
medféra. Om en patient maste sdvas pa vanligt satt sa ska man vara forsiktig
med muskelrelaxerande medel (som anvands for att man ska komma at
lattare vid operationer djupt inne i kroppen) da de forlamar
andningsmuskulaturen och patienter med MG &r 5-10 ganger kansligare for
dem jamfort med friska.

26. Foreligger det nagon koppling mellan astma och MG? Kan
astmapatienter ta steroider utan att det ar riskfyllt?

Man kénner inte till nagon koppling mellan astma och MG. Vid bada
sjukdomarna ar andningsmuskulaturen paverkad vilket medfor svarighet att
andas och i svara fall kan man behéva hjalp med att andas. Personer med
astma som tar steroider bor vara medvetna om att deras MG-symtom
kortvarigt kan forsamras och de kan darfér vara mer betjanta av steroider
som inhaleras (i st. for tabletter eller injektioner) da inhalerade steroider
innebar lagre doser.

27. Kan en person med MG genomga rontgen med réntgenkontrastmedel?

Det har framforts ibland att patienter med MG har blivit samre av
rontgenkontrastmedel men man kanner inte till mekanismen bakom detta



och om det &r sa jamt. Alla sddana medicinska fragor ska du diskutera med
din lakare.

28. Paverkar tandhygienen MG-sjukdomen?

Personer som tar immunosupprimerande lakemedel |6per storre risk att fa
tandinfektioner. Det &r viktigt att forebygga tandinfektioner da de kan
forsamra MG-symtomen. Cyklosporin kan orsaka s.k. gingival hyperplasi, dvs.
tillvaxt av tandkottet. De allra flesta tandundersokningar och -ingrepp ar helt
riskfria for MG-patienter. Om man har svart att stdnga munnen, halla upp
huvudet eller svilja sa bor tandlakaren veta hur man ska komma till ratta
med dessa problem. Det kan hjélpa att ga till tandldkaren tidigt pa morgonen,
eller vid den tidpunkt pa dagen da muskelstyrkan brukar vara som bast, och
att besoken bor vara korta.

Amalgamfyllningar  varken  paverkar eller forséamrar sjukdomen.
Antikolinesteraslakemedel i tablettform ska tas 1,5 timmar fére tandingrepp
sa att de har maximal effekt i samband med ingreppet.

Lokalbeddvningsmedel, som t ex lidokain och karbokain, kan utan problem
anvandas vid tandoperationer och det ar battre an att bli sévd. Av dessa tva
lokalbed6vningsmedel sa kan karbokain eventuellt vara att féredra da den
har farre biverkningar och kortare effekttid jamfort med andra
lokalbed6vningsmedel. Om tandbehandlingen innebar stor oro och angest
kan inhalering av lustgas vara lugnande. Om behandlingen medfér problem
med vark sa kan smartlindring med opioider anvdndas under en kortare tid
efter att ha radfragat lakaren.

29. Vad behover jag veta om nutrition och MG?

Det finns inga speciella rekommendationer for vilken mat man kan &ta nar
man har MG. Det ar bra att undvika viktuppgang, da detta kan vara
pafrestande for musklerna och dven leda till diabetes vilket i sin tur kan gora
det svarare att hitta lamplig behandling. Om man har svart att tugga och
svalja kan lattuggad mat, som puréer, vara bra — ofta kan logopeder ge goda
rad.



Om man tar steroider ar det viktigt att fa i sig tillrackligt med kalium och dven
vitamin D och kalcium for att undvika benskorhet.

Det ar inte nédvandigt att ta vitamintillskott eller tillskott av magnesium och
folsyra.

Kolsyrade vattenbaserade drycker (s.k. tonic water) innehaller kinin vilket kan
ge muskelsvaghet vid MG och ska darfor undvikas.

Vad giller kaffe sa blir MG-patienter paverkade av koffeinet pa samma satt
som andra: man kan kdnna sig uppiggad, skakig, orolig, fa hjartklappning.

Till sist sa kan man rekommendera att dricka mattligt med alkohol da stora
alkoholmangder kan ge muskelsvaghet samt att inta mattliga mangder salt da
salt kan bidra till vatskeretention, i synnerhet i kombination med steroider.

30. Paverkas MG-symtomen av vadret?

Vissa personer med MG, eller arftlig myasteni, tycker att muskelsvagheten
blir vérre da det ar varmt. Likavadl som ndr man har feber sa kan varmt vader
paverka nervmuskelstimuleringen negativt.

31. Hur far jag kontakt med MG-kunnig sjukhuspersonal?

Denna broschyr utges med stdod av EU (projektet Euromyasthenia,
http://euromyastenia.org)

Texten bygger pa en broschyr utgiven av Myasthenia Gravis Association i
Storbritannien.


http://euromyastenia.org/
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