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En kvinne med muskelsvakhet og utslett 1648–50

En kvinne utviklet proksimal muskelsvakhet, moderat funksjonsdyspné, 
og senere utslett og svelgevansker. Hun hadde normale verdier for 
kreatinkinase, og muskelbiopsi viste normale forhold. Etter en lang 
og grundig utredning kom man frem til en sjelden diagnose.

Se kommentar side 1650 og kunnskapsprøve på www.tidsskriftet.no/quiz

En 44 år gammel kvinne ble undersøkt ved
revmatologisk poliklinikk pga. muskelsvak-
het i halvannet år. Hun fortalte at kraften
hadde avtatt i både armer og bein, og at hun
spesielt merket dette når hun skulle sykle,
eller gå opp trapper. I tillegg hadde hun følt
seg sliten. Hun hadde også utviklet noe rød-
het i begge kinn, som var mest uttalt når hun
solte seg.

En måned etter starten på muskelpla-
gene ble hun behandlet i sykehus for pneu-
moni. Fastlegen påviste en positiv test for
antinukleære antistoffer (ANA)(titer ukjent).
Ved undersøkelse hos nevrolog ble det ved
elektromyografi funnet mulige myopatiske
forandringer.

Den kliniske undersøkelsen på revmato-
logisk poliklinikk avdekket normal muskel-
styrke i både armer og bein. Ved oriente-
rende nevrologisk undersøkelse fant man
ingen forstyrrelser i sensibilitet, og perifere
reflekser i bein og armer var normale. Lasè-
gues test var negativ. MR av lårmuskulatur
viste ingen tegn til aktiv muskelsykdom.
Konsentrasjonen av kreatinkinase (CK), SR
og CRP i serum var normale. ANA-testen
var positiv (titer 160), men det ble ikke påvist
noen subspesifisiteter. Anti-Jo-1-antistoff
ble ikke påvist.

Pasientens muskelsvakhet var lokalisert
proksimalt, og man mistenkte i første om-
gang primær muskelsykdom. MR av lår-
muskulatur viste imidlertid ingen tegn til
inflammasjon eller atrofi. Dette funnet samt
fraværet av forhøyede verdier for muskel-
enzymer i serum talte sterkt imot polymyo-
sitt. Hun hadde heller ingen helt typiske
hudforandringer som ved dermatomyositt
(V-tegn, Sjal-tegn, Gottrons papler, periorbi-
talt heliotropt utslett). Anti-Jo-1-antistoff
ble ikke påvist , og pasienten hadde ingen
hoste og var ikke tungpustet. Det forelå der-
for ingen mistanke om antisyntetasesyn-
drom.

Man overveide så muligheten av meta-
bolsk myopati selv om pasienten ikke klart
kunne relatere muskelsvakheten til fysiske
anstrengelser. Det ble utført en iskemisk

underarmstest, men denne ga ingen holde-
punkter for metabolsk myopati. Subaerob
arbeidstest var normal og ga ingen umid-
delbar mistanke om mitokondriemyopati.
Pasientens alder tilsa at det var mindre
sannsynlig at det forelå en sporadisk inklu-
sjonslegememyositt, og hos pasienter tidlig i
40-årene ses ikke polymyalgia rheumatica.
Endokrinologisk var det ingen holdepunkter
for sykdom i skjoldkjertel eller binyrer. Hun
brukte ingen medisiner som kunne ha for-
klart en medikamentindusert myopati. Pa-
sienten anga ingen generaliserte smerter, og
man fant ingen ømme punkter (tender
points). Fibromyalgi forelå derfor ikke. Pa-
sienten ble observert uten sikker diagnose,
og det ble ikke igangsatt behandling.

Pasientens muskelplager persisterte, og
etter noen måneder utviklet hun et erytem
baktil mellom skulderbladene og liknende
forandringer fortil på brystet. Hun merket
også noe tungpustethet ved fysiske anstren-
gelser, og problemer med å svelge fast føde.

Hun kom til kontroll ved revmatologisk
poliklinikk. Verdiene for SR, CRP og CK var
fremdeles normale. Som ledd i videre utred-
ning av primær muskelsykdom ble det tatt
biopsi fra m. vastus lateralis. Denne viste
ingen tegn på muskelsykdom. Høyoppløs-
nings-CT (HRCT) av lunger viste imidlertid
mattglassforandringer i høyre underlapp, og
lungemedisinsk undersøkelse viste litt dår-
ligere resultat ved gassdiffusjonstest (DlCo
var 80 % av forventet). Funnene ga mistanke
om restriktiv lungelidelse. Røntgenkon-
trastundersøkelse av spiserør viste uttalt
distal dysmotilitet. På direkte spørsmål
medga hun utvikling av lette, tofasiske Ray-
naud-fenomener lokalisert til føtter de siste
måneder. Utslettet på brystet var typisk for
såkalt V-tegn, og forandringen baktil ble
oppfattet som Sjal-tegn. Høyoppløsnings-CT
viste senere progrediering med lette matt-
glassforandringer nå i begge lunger.

Pasientens kliniske symptomer og funn om-
fattet moderat proksimal muskelsvakhet,
beskjeden funksjonsdyspné og mattglass-
forandringer på høyoppløsnings-CT av lun-
ger, noe atypiske Raynaud-fenomener, dys-
motilitet av distale spiserør, samt hudforand-
ringer i form av V-tegn og Sjal-tegn. Den
mest sannsynlige diagnose var derfor amyo-
patisk, eller hypomyopatisk dermatomyositt.
Det ble startet behandling med kortikoste-
roider i form av prednisolon per os 10 mg × 1

Figur 1 Gottrons papler. Erytematøse forandringer over fingerknoker
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samt azatioprin 50 mg to ganger daglig. Hun
ble samtidig utredet for mulig ledsagende
malign lidelse.

Ved kontroll tre måneder senere var utslet-
tet i tilbakegang, og muskelsvakheten var
noe mindre uttalt.

Diskusjon
Utredning av muskelsymptomer er en kli-
nisk utfordring. Noen av de sykdommer man
bør overveie ved symptomer lokalisert til
ekstremitetsmuskulatur er vist i tabell 1.
Tabell 2 viser noen av de forhold som bør
kartlegges ved utredning av slike pasienter.

Initialt hadde pasienten symptomer som
tydet på primær muskelsykdom. Plagenes
lokalisasjon proksimalt og med svakhet
fremfor smerter, eller stivhet som domine-
rende symptom ga grunn for en slik mis-
tanke. Mistanken ble styrket av funnene ved
elektromyografi som viste myopatiske
trekk. Normale verdier for kreatinkinase i
serum og normale kraftprestasjoner ved test-
ing av muskelstyrke svekket imidlertid sann-
synligheten for at det forelå en inflamma-
torisk myopati av typen polymyositt. Pasien-
ten hadde ved sykdomsstart heller ingen
hudforandringer som kunne gi mistanke om
dermatomyositt. Man hadde derfor tidlig i
sykdomsforløpet ingen sikre holdepunkter
for inflammatorisk myopati.

Man overveide så muligheten av en meta-
bolsk myopati. Her vil man hos de fleste pa-
sienter finne at muskelsymptomene i form
av svakhet og smerter har sammenheng med
fysiske anstrengelser. Ved forstyrrelser i glu-
kolysen vil ofte symptomene forsterkes,
eller utvikles like etter fysisk anstrengelse,
mens ved forstyrrelser i lipidstoffskiftet kan
symptomforsterking komme lenge etter
fysisk anstrengelse. Pasienten anga ingen
muskelsmerter, og muskelsvakheten var til

stede under og ikke etter fysiske anstrengel-
ser. Har man mistanke om metabolsk myo-
pati, kan det være aktuelt å måle verdiene av
kreatinkinase etter at pasienten har gjen-
nomgått en fysisk anstrengelse. Dette ble
ikke utført. Iskemisk underarmstest og sene-
re histologisk undersøkelse av lårmuskel
med spesialfarging ga imidlertid ingen hol-
depunkter for metabolsk myopati.

Pasienten ble også utredet for mito-
kondriemyopati, myopati i forbindelse med
systemisk bindevevssykdom, endokrin myo-
pati og inklusjonslegememyositt. Det var
ingen holdepunkter for noen av disse tilstan-
dene.

Pasientens endelige diagnose ble amyo-
patisk, eller mer korrekt hypomyopatisk der-
matomyositt (1). Pasienter med amyopatisk
dermatomyositt har hudmanifestasjoner som
ved dermatomyositt (heliotropt utslett, Got-
trons tegn og papler, V-tegn og Sjal-tegn)
(fig 1), men ingen muskelsymptomer eller
laboratoriefunn (elektromyografi eller mus-
kelbiopsi) tydende på muskelsykdom. Ved
hypomyopatisk dermatomyositt har pasien-
ten moderate muskelsymptomer, men ingen
laboratoriemessige holdepunkter for mus-
kelinflammasjon. Ved begge sykdomsvari-
anter opptrer ofte fotosensitivitet og hudkløe
(1). Prevalens og insidens av disse varian-
tene av dermatomyositt er ukjent, men begge
er svært sjeldne.

Hos pasienter med hudmanifestasjoner
forenlig med dermatomyositt, men uten mus-
kelsymptomer, kan man ved kapillaroskopi
påvise forandringer som kan understøtte dia-
gnosen. Denne undersøkelsen fremstiller
kapillarene i neglesengen. Forandringer som
blødninger, nedsatt kapillartetthet, og funn av
megakapillarer og endret kapillararkitektur
tyder på vaskulopati og er forenlig med dia-
gnosen dermatomyositt. Dessverre ble ikke
denne undersøkelsen utført hos vår pasient
før sent i sykdomsforløpet. Undersøkelsen
viste da noe endret arkitektur og redusert
kapillartetthet, men ingen blødninger.

Ved amyopatisk og hypomyopatisk derma-
tomyositt foreligger det en betydelig risiko for
utvikling av interstitiell lungesykdom (2, 3)
hvilket ble påvist hos vår pasient tidlig i syk-
domsforløpet. Hos noen pasienter kan man
påvise forandringer ved høyoppløsnings-CT
av lunger før symptomer på lungesykdom
utvikles (4). Videre har slike pasienter samme
risiko for koeksisterende malignitet som pa-
sienter med klassisk dermatomyositt (5, 6).
Slike pasienter skal derfor undersøkes nøye
for kreftsykdom og følges regelmessig de tre
første sykdomsårene.

Ved amyopatisk og hypomyopatisk der-
matomyositt rettes behandlingen mot de kli-
niske manifestasjoner som dominerer syk-
domsbildet. Hudlesjonene behandles oftest
med hydroksyklorokin og lokale kortiko-
steroider. Behandlingen av interstitiell
lungesykdom varierer med hvor alvorlig den
er. Hos den aktuelle pasient fant man at lun-
geaffeksjonen var relativt moderat, og man

valgte behandling med perorale kortiko-
steroider og azatioprin. Hos andre noe mer
affiserte pasienter ville man foretrukket en
kombinasjon av perorale kortikosteroider og
cyklofosfamid. En grunn til at man valgte
azatioprin fremfor cyklofosfamid hos vår
pasient, er den gunstigere bivirkningsprofi-
len hos førstnevnte. Ved alvorlig og pro-
gredierende lungesykdom vil man vurdere
andre immunsuppressiver.

Ramme 2

Noen kliniske og laboratoriemessige 
forhold som bør belyses i utredning 
av pasient med muskelsymptomer
Sykehistorie
■ Alder
■ Familiær forekomst (sykdom i musk-

ler, sentralnervesystem, lever)
■ Skill mellom muskelsmerter, muskel-

stivhet og muskelsvakhet
■ Proksimal eller distal affeksjon
■ Muskelsymptomenes relasjon til 

fysiske anstrengelser
■ Andre organmanifestasjoner (spesielt 

lunge, hud og spiserør)
■ Medikamentforbruk (spesielt statiner)

Klinisk undersøkelse
■ Pareser
■ Atrofi
■ Orienterende nevrologisk undersø-

kelse (sensibilitet, reflekser)
■ Hudmanifestasjoner
■ Generell undersøkelse (lunger, mage, 

bryster, gynekologisk, rektaleksplora-
sjon)

Laboratorieutredning ved mistanke 
om primær muskelsykdom
■ SR, CRP, leukocytter, trombocytter, 

leverenzymer
■ Kreatinkinase (CK)
■ MR av lårmuskulatur
■ Elektromyografi
■ Ved mistanke om metabolsk myopati

– S-laktat, frie fettsyrer, 3-hydroksy-
butyrat, karnitin og myoglobin

– Måling av CK etter fysisk anstren-
gelse

■ Utelukk tyreoiditt (autoantistoffer 
og TSH)

■ Ved mistanke om dermatomyositt
– Kapillaroskopi
– Anti-Mi-2-antistoff (antistoff med 

relativt god spesifisitet)

Laboratorieutredning dersom kreatin-
kinasenivået er forhøyet, MR viser atrofi 
eller ødem, eller hvis elektromyografi viser 
myopatiske forandringer
■ Muskelbiopsi
■ Ved utredning av metabolsk myopati: 

iskemisk underarmstest
■ Ved utredning av mitokondriemyopati: 

Subaerob arbeidstest

Ramme 1

Diagnostiske overveielser 
ved proksimal muskelsvakhet

■ Inflammatorisk myopati (polymyositt 
og dermatomyositt)

■ Myopati som del av annen inflamma-
torisk/autoimmun sykdom

■ Metabolsk myopati

■ Inklusjonslegememyositt

■ Nerverotsaffeksjon

■ Tyreoidittassosiert myopati

■ Cancerassosiert myopati

■ Mitokondriemyopati

■ Medikamentindusert myopati

■ Sarkoidose (sjelden)

■ Muskeldystrofier
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Prognosen ved amyopatisk og hypomyo-
patisk dermatomyositt avhenger av graden
av interstitiell lungesykdom og eventuell
forekomst av ledsagende kreftsykdom. Hud-
lesjonene vil hos de fleste bedres eller til-
heles nærmest fullstendig (7).

Konklusjon
Ved amyopatisk og hypomyopatisk dermato-
myositt utvikles typiske hudmanifestasjo-
ner, mens symptomer og funn av muskelsyk-
dom kan være svært beskjedne, eller mangle
helt. Tilstanden bør diagnostiseres tidlig da
mange pasienter utvikler behandlingstren-
gende interstitiell lungesykdom, og risikoen
for ledsagende kreftsykdom er den samme
som for klassisk dermatomyositt.

Jan Tore Gran
jan.tore.gran@rikshospitalet.no
Revmatologisk avdeling
Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet
0027 Oslo

Pasienten har gitt samtykke til at artikkelen blir
publisert.
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Kommentar

Revmatologiske symptomer som varselsignal1650

Pasienten i kasuistikken ovenfor ble
omfattende utredet for muskelsympto-

mer og hudsymptomer. Etter hvert ble det
satt i gang behandling med glukokortiko-
steroider og til slutt stilte man den sjeldne
diagnosen hypomyopatisk dermatomyositt.
Selv om denne spesifikke diagnosen er
svært sjelden, vil en assosiasjon av muskel-
og hudsymptomer føre til at differensialdia-
gnosen dermatomyositt vurderes.

Ved polymyositt og dermatomyositt er det
observert økt forekomst av malignitet. Ma-
lignitet må også has i mente ved andre rev-
matologiske symptomer. Ved denne kasui-
stikken med omfattende differensialdia-
gnostiske vurderinger er det praktisk viktig å
huske at kreftsykdom også kan gi sympto-
mer som kan oppfattes som revmatologiske.

En pasient med malign sykdom kan utvik-
le autoimmune fenomener eller revmatisk
sykdom som følge av autoantistoffdanning
mot autoantigener (for eksempel onkopro-
teiner) eller som paraneoplastisk syndrom
med et vidt spekter av kliniske syndromer
(1).

Det anslås at 7–10 % av kreftpasienter ut-
vikler paraneoplastisk syndrom (1). Hos pa-
sienter med dermatomyositt, polymyositt,
vaskulitt og systemisk sklerose er det påvist
økning i risiko for utvikling av malignitet.
Høy alder, rask debut av hud- eller muskel-
symptomer, og periungvalt erytem er asso-
siert med malignitet ved dermatomyositt (2).
Hematologisk malignitet kan manifestere
seg som kutan vaskulittsyndrom. Imidlertid
kan også artritt være utløst av malignitet og
kan manifestere seg som en symmetrisk
polyartritt, slik som ved revmatoid artritt (3).

En litteraturgjennomgang viser at can-
cerartritt er sjeldent, men må påregnes som

differensialdiagnose ved sen debut av terapi-
refraktær revmatoid artritt etter behand-
lingsforsøk med ikke-steroide antiflogistika
eller glukokortikosteroider (4).

Muskelskjelettsymptomer kan være følge
av svulstens direkte innvekst eller av spred-
ning (4). Dersom dette ikke er tilfelle, fore-
ligger det en paraneoplastisk tilstand. Selv
om man antar at immunprosesser spiller en
rolle i patogenesen, er den nøyaktige meka-
nismen ikke kjent. Bedring av leddsympto-
mer etter fjerning av tumor er godt doku-
mentert.

Å være årvåken for muligheten for under-
liggende cancer ved revmatologiske tilstan-
der kan derved bidra til å diagnostisere ma-
lignitet tidligere. Et eksempel fra den prak-
tiske hverdagen er at myelomatose kan
manifestere seg initialt med leddsmerter. I
utredning med serumelektroforese vil man
kunne finne en M-komponent i gammaglo-
bulinfrasjonen og ikke bare inflammatoriske
forandringer.

Ved utredning av leddsmerter vil man
ønske å identifisere tidlig artritt eller forhøy-
et risiko for å utvikle en kronisk form for
leddgikt. Egne klinikker for tidlig artritt er
også opprettet i Norge for å ivareta tidlige
symptomer hos pasienter med artritt hvor
aggressiv behandling er aktuelt (5).

Sjeldne bindevevssykdommer bør altså
diagnostiseres tidlig, ikke minst fordi rev-
matologiske symptomer, inklusive leddsym-
ptomer, kan være assosiert til malignitet.
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till.uhlig@diakonsyk.no
Revmatologisk avdeling
Diakonhjemmet Sykehus
0319 Oslo
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