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Narrative oversiktsartikler basert pa forfatters egen erfaring og et skjgnnsmessig utvalg artikler. )

Myasthenia gravis - diagnostikk og behandling

Omkring 700 personer i Norge har myasthenia gravis, en autoimmun
sykdom som rammer nevromuskulaer transmisjon og gir fluktuerende
svakhet i enkelte muskler som eneste symptom. Diagnosen er basert
pa typiske symptomer og funn, paviste antistoffer og nevrofysiologisk
undersgkelse. Symptomatisk behandling med acetylkolinesterasehem-
mer er vanligvis effektivt, men de fleste trenger i tillegg immunsup-
pressiv medikamentell behandling. Antigenspesifikk behandling testes

I eksperimentelle sykdomsmodeller.

Myasthenia gravis er en autoimmun sykdom
som selektivt affiserer transmisjonen fra mo-
torisk nerve til tverrstripet muskel (fig 1).
Svakhet 1 tverrstripet muskulatur er dermed
eneste sykdomsmanifestasjon. Svakheten
har typisk en komponent av muskeltretthet,
og den blir mest fremtredende etter gjentatt
og langvarig muskelbruk. Dggnvariasjon er
typisk — symptomene kan for eksempel vaere
fraveerende om morgenen, men tydelige om
kvelden (1-3).

Hjernenerveinnerverte muskler rammes
ofte. Dobbeltsyn, ptose og svakhet i mimiske
muskler samt tale- og svelgevansker er typisk
(1-3). Nakkemusklene er ofte svake, like-
ledes proksimale ekstremitetsmuskler. Respi-
rasjonssvikt er den store trusselen. Glatt mus-
kulatur og hjertemuskel pavirkes ikke ved
myasthenia gravis. Muskelsvakheten er van-
ligvis symmetrisk, med unntak av gyemus-
kelparese, som ofte er pafallende asymme-
trisk. Myasthenia gravis med MuSK-antistof-
fer er gjerne noe mer alvorlig, har mindre
fluktuasjon og kan gi lett muskelatrofi (4).

Myasthenia gravis har en prevalens pa
150 per million, med en érlig insidens pa 10
per million (5—7). Hos de fleste skjer syk-
domsdebuten etter fylte 50 ar. I den eldre
aldersgruppen er det noen flere menn enn
kvinner. Hos dem med debut for 50 ars alder
er det en klar overvekt av kvinner. Myasthe-
nia gravis opptrer ogsa hos barn, som en
juvenil form (8). Demografisk endring og
god behandling av sykdommen, med upévir-
ket livslengde, har medfort at eldre pasienter
na er i flertall (5-7, 9). Det er en viss geo-
grafisk variasjon i forekomst — juvenil mya-
sthenia gravis er vanligst i @st-Asia og mya-
steni med MuSK-antistoffer er vanligst i
middelhavsomradet.

I denne artikkelen gjennomgér vi dia-
gnostikk og behandling av myasthenia gra-
vis. Artikkelen er basert pa sek i Web of
Science, Cochrane-databasen og konsensus
pé grunnlag av egne erfaringer i Nasjonal
nevromuskular interessegruppe.
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Diagnose

Viktigste forutsetning for & stille diagnosen
er a tenke pa muligheten av myasthenia gra-
vis. Det kliniske sykdomsbildet er gjerne
typisk. Hos yngre pasienter kan sympto-
mene mistolkes som uspesifikk tretthetstil-
stand eller psykisk sykdom. Det er viktig &
fa frem at det dreier seg om konkrete pareser
og objektiv muskelsvakhet, men vanligvis
med vesentlig fluktuasjon. Hos eldre kan
ptose representere en serlig differensialdia-
gnostisk utfordring. Symptomene kan blant
annet misoppfattes som hjernestammesyk-
dom, for eksempel hjerneslag i bakre krets-
lop. Variasjon i lepet av dagen og sidefor-
skjell av ptose taler for myasthenia gravis.

Hos 70-80% av pasientene med mya-
sthenia gravis blir det pavist antistoffer mot
acetylkolinreseptor i serum (1-3). Ytter-
ligere noen har antistoffer mot muskelspesi-
fikk kinase (MuSK). Hos pasienter med
myasthenia gravis og rent okulaere sympto-
mer har bare omkring halvparten pavisbare
antistoffer, og da alltid mot acetylkolin-
reseptor (10). Maling av antistoffer mot ace-
tylkolinreseptor skal utferes hos alle der det
er klinisk mistanke om sykdommen. MuSK-
antistoffer undersekes hos dem med negativ
test for acetylkolinreseptorantistoffer og
fortsatt berettiget mistanke om myasthenia
gravis. Responstid for laboratoriet kan vere
inntil tre uker for antistoffer mot acetyl-
kolinreseptor og inntil fire uker for MuSK.
Klart positivt prevesvar anses i klinisk prak-
sis & vaere naer 100 % spesifikt for myasthe-
nia gravis. Den lave risikoen for falskt posi-
tiv svar inneberer at man kan ha en sveert lav
terskel for & ta preven. En pasient med
typiske symptomer og péaviste antistoffer har
sikker myasthenia gravis.

Nevrofysiologisk testing med repetitiv
nervestimulering og enkeltfiberelektromyo-
grafi (SF-EMGQG) representerer funksjonelle
undersgkelser av nevromuskuler transmi-
sjon. De gir umiddelbart svar, men de er tek-
nisk krevende og det trengs serlig eksper-
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HOVEDBUDSKAP

Spesifikke muskelantistoffer sikrer dia-
gnosen med naer 100 % spesifisitet og 80 %
sensitivitet

Subgruppeinndeling basert pa biomarkgrer
(alder ved debut, symptomutbredelse,
antistoffer, thymuspatologi) er fgrende for
behandlingsvalget

Kjernen i den medikamentelle behand-
lingen er acetylkolinesterasehemmer
og immunsuppresjon

Truende myasten krise med gkt respira-
sjonsbesvaer skal behandles akutt og inten-
sivt, med intravengst immunglobulin eller
plasmautskiftning

Forutsatt optimal behandling er prognosen
ved myasthenia gravis god
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Motonevronakson

Postsynaptisk membran

Figur 1 Acetylkolin frigjores presynaptisk som respons pa et aksjonspotensial i motonevronet. Ved binding av acetylkolinet til acetylkolinreseptorer [AChR] postsyn-
aptisk genereres muskelkontraksjon. Ved myasthenia gravis binder antistoffer til AChR, eller i sjeldne tilfeller til proteinene MuSK og LRP4, som er ngdvendige for funk-
sjonen til AChR. Slik antistoffbinding medfarer redusert antall og svekket funksjon av AChR, og dermed muskelsvakhet

tise. Enkeltfiber-EMG er den mest sensitive
undersegkelsen, men patologiske funn er ikke
spesifikke for myasthenia gravis. Nerve-
muskel-transmisjonen er selektivt hemmet,
og nevrofysiologisk undersekelse avspeiler
dette. Ved myasthenia gravis uten pavisbare
antistoffer vil nevrofysiologisk undersgkelse
som regel vise funn som er sé karakteristiske
at de bekrefter nevromuskuler transmisjons-
sykdom og sannsynliggjer diagnosen (fig 2)
(1-3, 11). Det er avgjerende at de affiserte
musklene testes, ogsa ansiktsmuskler og bul-
bare muskler.

Hvordan symptomer og funn responderer
pa acetylkolinesterasechemmer har diagnos-
tisk verdi. Vesentlig bedring er typisk for
myasthenia gravis. Tidligere benyttet man
gjerne intravengs testing med edrofonium.
Med gode antistoffanalyser og nevrofysiolo-
gisk testing tilgjengelig gjores dette sjeld-
nere enn for, men serlig ved rent okulere
symptomer og funn kan det vare nyttig.
Effekten av noen dagers peroral behandling
med pyridostigmin er verdt a registrere dia-
gnostisk. Bedring av muskelstyrke ved ned-
kjoling (ice-pack test) har sensitivitet og
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spesifisitet som kan gjere den nyttig ved
ptose.

Vel 10% av pasientene med myasthenia
gravis har et tymom. Det skal derfor gjores
CT- eller MR-undersgkelse av mediastinum
hos alle pasienter. Hos dem uten tymom er
thymushyperplasi vanlig og kan ses som en
forsterret kjertel ved bildeundersekelse.
Verken sensitivitet eller spesifisitet for
tymom ved CT- og MR-undersekelse er full-
god. Tilstedeverelse av antistoffer mot titin
i tillegg til antistoffene mot acetylkoline-
reseptor vil hos yngre pasienter gi sterk mis-
tanke om tymom (12). Pasienter uten anti-
stoffer mot titin har sveert sjelden tymom.

Komorbiditet
Komorbiditet skal alltid klarlegges presist og
vil ha betydning bade for symptombilde,
behandlingsrespons og behandlingsmal (13).
Serlig hos eldre med tretthet, tung pust eller
nedsatt allmenntilstand kan det vaere vanske-
lig & avgjore i hvilken grad symptomene
skyldes hjerte- og lungesykdom, andre syk-
dommer eller alder.

Det er vesentlig at ikke andre sykdommer

underbehandles eller overses fordi man feil-
aktig tilskriver plagene myasthenia gravis.

Subgrupper

Patogenese, behandlingsrespons og pro-
gnose avhenger i stor grad av myasthenia
gravis-subgruppe (1-3). Korrekt subgrup-
pediagnostikk er dermed viktig (ramme 1).
Det er patogenetisk overlapping mellom
myasthenia gravis med debut for og etter 50
ars alder. En noe eldre pasient med thymus-
hyperplasi herer egentlig hjemme i tidlig-
debutgruppen. Det er markante ulikheter i
HLA (vevstypeantigen)-assosiasjonen mel-
lom subgruppene (14, 15).

Hos subgruppen med tymom er myasthe-
nia gravis en paraneoplastisk tilstand. Om-
kring en tredel av alle med tymom far mya-
sthenia gravis med antistoffer mot acetyl-
kolinreseptor. Tymom kan vere assosiert
med flere andre autoimmune sykdommer,
men veldig mye sjeldnere enn for myasteni.
Det er viktig & behandle badde muskelsvak-
heten og tymomet. Behandlingsresponsen er
ofte litt darligere i denne subgruppen.

Myasthenia gravis debuterer ofte med
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gyesymptomer og kan fremtre som rent oku-
leer i tidlig fase. Dersom pasienten etter to ar
fortsatt kun har okulaere symptomer, er det
mest sannsynlig at sykdommen forblir oku-
leer, selv om generalisering med alvorlige
symptomer kan skje ogsa etter lang tid (10).

Antistoffer mot  acetylkolinereseptor,
MuSK og lipoproteinrelatert protein 4
(LRP4) finnes omtrent aldri samtidig. Pasien-
tene har enten det ene eller det andre. Det er
kliniske gruppeforskjeller mellom pasien-
tene, men ikke sa fremtredende at undergrup-
pene kan diagnostiseres klinisk. Mens MuSK-
myasteni er noe mer alvorlig, tenderer LRP4-
myasteni til & vere lettere (1-3, 16). Det kan
forelopig ikke undersekes for LRP4-antistoff
i klinisk praksis (3).

Gruppen pasienter uten péavisbare anti-
stoffer er heterogen. Enkelte har antistoffer
med sa lav affinitet at de ikke identifiseres
ved rutinetester, bare ved ikke-kommersielle
cellebaserte teknikker (16). Slike pasienter
herer egentlig til i en av de andre subgrup-
pene. De ovrige kan sannsynligvis ha anti-
stoffer mot andre molekyler i postsynaptisk
membran som pdavirker den nevromusku-
leere transmisjonen (2, 3). Noen kan sann-
synligvis ogsa ha sykdom som ikke er medi-
ert av antistoffer. For pasienter der antistof-
fer ikke kan pévises, er det alltid grunn til &
revurdere diagnosen. Dette gjelder sarlig
ved darlig behandlingsrespons eller uventet
utvikling med atypisk klinisk bilde.

Behandling

Nér diagnosen er etablert, styres behand-
lingsintensiteten ut fra klinisk bilde. Gjen-
tatte malinger av acetylkolinereseptoranti-
stoff kan vaere en indikator p& sykdomsutvik-
lingen og kontrolleres ved usikker diagnose,
generalisering av okular myasthenia gravis,
vesentlig symptomforverring eller vesentlig
symptombedring (17). Fallende konsentra-
sjon peker vanligvis i retning av lavere syk-
domsintensitet.

Repetitiv nervestimulering med vurdering
av motorisk amplitude kan hjelpe i bedem-
melsen av dose-respons-forhold for behand-
ling med acetylkolinesterasehemmer (11).

Symptomatisk medikamentell behandling
Forstevalgsbehandlingen ved myasthenia
gravis er medikamenter som eker tilgjenge-
lig mengde acetylkolin i synapsen (1-3, 18).
I praksis gis acetylkolinesteraschemmeren
pyridostigmin. God effekt bekrefter diagno-
sen. Dosen bestemmes ut fra effekt og bi-
virkninger, forst og fremst gastrointestinale.
Acetylkolinesterasehemmere eoker nemlig
tilgjengelig acetylkolin ogsa i det parasym-
patiske nervesystem.

Pasientene kan selv justere optimal dose
etter behov, gjerne innenfor rammer (mini-
mum og maksimum) satt av lege. Standard
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enkeltdose er 60 mg, men den kan reduseres
ved bivirkninger med bruk av tabletter pa 10
mg. Vanligvis doseres 2—4 ganger daglig.
Myasthenia gravis med MuSK-antistoffer
har vanligvis den dérligste effekten av ace-
tylkolinesterasechemmer (4). For denne
gruppen kan man forsgke 3,4-diaminopyri-
din, som eker frigjeringen av acetylkolin
presynaptisk.

Immunsuppressiv

medikamentell behandling

Ved symptomer av betydning til tross for
symptomatisk behandling skal immunsup-
presjon settes i gang. Hos de aller fleste er
kombinasjonen av prednisolon og azatioprin
forstevalg (1-3, 18). Prednisolon gis vanlig-
vis hver annen morgen og i gradvis ekende
dose for a redusere bivirkningene. Azatio-
prineffekten kommer forst etter flere mane-
der.

I oppstartsfasen skal hematologiske pro-
ver og leverfunksjon folges tett. Et moderat
fall i antall leukocytter er vanlig og antagelig
onsket. Konsentrasjonen av leverenzymer i
serum vil vanligvis eke, og opptil en tredob-
ling indiserer ikke seponering av medika-
mentet og er ofte forbigdende. Azatioprin har
knapt nok negative langtidseffekter (19).
Mangel pa enzymet tiopurinmetyltransferase
medferer som regel azatioprinbivirkninger,
men det kan testes pa dette for behandlings-
start (3). Med god kontroll pd myasteni-
symptomene kan dosen av prednisolon og
azatioprin reduseres. Det anbefales & opprett-
holde en lav dose i revis, ofte livslangt, for
4 hindre residiv (1-3, 18).

Debut av myasthenia gravis etter 50 ars
alder, tilstedevaerelse av tymom og antistof-
fer mot titin eller MuSK taler for langvarig
og kanskje livslang immunsuppresjon. Ut-
vikling i konsentrasjonen av acetylkolin-
reseptorantistoff er ikke etablert som pro-
gnostisk marker, men markert fall i konsen-
trasjonen anses likevel som gunstig (17).

Det er holdepunkter for at immunsuppres-
siv behandling ved okuler myasthenia gra-
vis reduserer risikoen for generalisering av
symptomene (10). For denne subgruppen
kan en liten dose prednisolon vere tilstrek-
kelig.

Dersom kombinasjonen av prednisolon
og azatioprin ikke gir tilstrekkelig sym-
ptomkontroll, eventuelt forer til bivirknin-
ger av betydning, anbefaler vi mykofeno-
latmofetil til pasienter med lette til moderate
symptomer (1-3, 18, 20). Velkontrollerte
studier mangler for nesten alle terapialterna-
tiver ved myasthenia gravis. Anbefalingene
bygger pa kontrollerte studier av lavere kva-
litet, samlematerialer og konsensusrappor-
ter.

For myasthenia gravis med alvorlige
symptomer anbefaler vi rituksimab som
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RAMME 1
Subgrupper av myasthenia gravis

Gruppe |: Myasthenia gravis med debut fgr
50 &r. Thymushyperplasi. Kvinneovervekt.

Acetylkolinreseptorantistoff. Ikke titinanti-
stoff

Gruppe Il: Mysthenia gravis med debut etter
50 &r. Thymusatrofi. Noksa lik kjgnnsforde-
ling. Acetylkolinreseptorantistoff. Titinanti-
stoff kan veere til stede

Gruppe lll: Myasthenia gravis med tymom.
10-15% av alle. Debut i alle aldre, vanligst
hos eldre. Acetylkolinreseptorantistoff.
Titinantistoff hos > 95 %

Gruppe IV: Okulzer myasthenia gravis.
Symptomer og tegn utelukkende fra gye-
musklene (diplopi, ptose). Med eller uten
acetylkolinreseptorantistoff

Gruppe V: Myasthenia gravis med MuSK-
antistoff. Ikke acetylkolinreseptorantistoff.
1-5% avalle

Gruppe VI: Myasthenia gravis med LRP4-
antistoff. Ikke acetylkolinreseptorantistoff.
1-2% av alle

Gruppe VII: Myasthenia gravis uten pavis-
bare antistoffer. Heterogen gruppe.

annenlinjebehandling (3, 21, 22). Dette mo-
noklonale antistoffet binder selektivt til
CD20-molekylet pd B-lymfocytter. Teore-
tisk er det dermed velegnet for antistoff-
medierte sykdommer. En rekke rapporter
indikerer at omkring 80% av pasientene
med myasthenia gravis oppnar tilfredsstil-
lende behandlingsrespons, men randomi-
serte studier finnes ikke (22). Responsraten
gjelder gjennomgéende pasienter som ikke
har hatt tilstrekkelig virkning av forste-
linjeimmunbehandling med prednisolon og
azatioprin, svert ofte har de ogsa forsekt
ytterligere immundempende midler.

Effekten er saerlig god hos pasienter med
MuSK-antistoffer. Nettopp denne gruppen
responderer ofte dérligere pa annen terapi og
har spontant et alvorligere forlep. Rituksi-
mab doseres som ved revmatisk sykdom.
Ofte ser én behandlingsserie ut til & veere til-
strekkelig ved myasthenia gravis. Behand-
lingen gjentas imidlertid ved behov. Optimal
tilpasning til annen immunsuppressiv be-
handling er dérlig dokumentert, men en
kombinasjon med prednisolon og azatioprin
er vanlig.

Erfaringene med bruk av rituksimab for
myasthenia gravis hos en handfull pasienter
i Norge er sa langt vi kjenner til svart gode.
Bruken av medikamentet er nok ekende,
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0.5 mV/D

Figur 2 a) Repetitiv nervestimulering. Registrerende elektrode plasseres over muskelen (ved myasteni er proksimal
muskel mest sensitiv] og tilferende nerve stimuleres med gjentatte elektriske stimuli. Her er det gitt ti stimuli med fre-
kvens 3 Hz. Normalt skal hver stimulus gi samme motoriske amplitude. Ved myasteni minker amplituden (dekrement).
Det maksimale dekrement méles mellom 1. og 4. stimuli [her 32 %]. Testen utfares bade i hvile, rett etter at pasienten
har kontrahert maksimalt, deretter gjentas den flere ganger, for eksempel ett, tre og fem minutter etter aktivering.

b] Enkeltfiberelektromyografi (SF-EMG]. EMG-nalen plasseres slik at man far registrert potensialer fra to muskelfibre
tilherende samme motoriske enhet. Muskelfibrene vil depolariseres omtrent samtidig. Ved myasteni vil tidsforskjellen
i depolarisering mellom potensial T og potensial 2 variere (okt dirring). Noen potensialer blir blokkert [pil) og muskula-

turen blir svak. Normal SF-EMG i klinisk svak muskulatur utelukker neermest diagnosen myasteni

men samtidig avventer man resultatet av
pagaende kontrollerte behandlingsstudier.
Bekymringen for rituksimab er saerlig knyt-
tet til risiko for alvorlige bivirkninger. Pro-
gredierende multifokal leukoencefalopati
(PML) er forelopig ikke rapportert ved mya-
sthenia gravis, men hos rituksimabbehand-
lede pasienter med andre sykdommer.

Metotreksat, ciklosporin og takrolimus er
andre immunsuppressive medikamenter
som brukes noe ved myasthenia gravis (1-3,
18). Intravenest immunglobulin brukes forst
og fremst som akuttbehandling, men noen fa
pasienter far gjentatte infusjoner for 4 oppna
en vedvarende effekt. Det forventes at nye
monoklonale antistoffer med selektiv effekt
i immunsystemet vil bli forsekt i ekende
grad (3). Antistoffer rettet mot komplement
og cytokiner vil kunne pévirke myasthenia
gravis, og ogsa malrettede B- lymfocytt- og
T-lymfocyttantistoffer. I tillegg til effekt og
mulige bivirkninger vil kostnad-nytte-
betraktninger vere relevante.

Tymektomi

Pavist tymom skal fjernes operativt pa grunn
av faren for lokal invasiv vekst. Tymektomi
kan gi bedring av den myastene svakheten
hos pasienter med generaliserte symptomer
og acetylkolinreseptorantistoffer, serlig gjel-
der det pasienter med debut for 50 ars alder.
Tymektomi anbefales derfor til slike pasien-
ter med generalisert sykdom og sykdomsstart
for 50 &r (1-3, 18, 23), men kan ogsa vurde-
res hos dem med debut i alderen 50—65 é&r.
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Holdepunkter for thymushyperplasi og fra-
ver av antistoffer mot titin trekker i retning
av tymektomi.

Myasthenia gravis med tymom represen-
terer en paraneoplastisk tilstand (24). Tymo-
mer kan vokse invasivt, men fjernmetasta-
serer ikke. Perikard, store kar og diafragma
er utsatt. Prognosen er knyttet til utviklingen
av tymomet, og oppfelgingen skal vere
béde nevrologisk og onkologisk. Ny forver-
ring av muskelsvakheten kan indikere resi-
div av et tymom. CT- eller MR-undersokelse
ma da utferes.

Det er ikke holdepunkter for terapeutisk
effekt av tymektomi ved okuleer myasthenia
gravis eller ved myasthenia gravis med
MuSK- eller LRP4-antistoffer. Tymektomi
utfores vanligvis heller ikke ved myasthenia
gravis uten paviste antistoffer. Noen av disse
pasientene har imidlertid lavaffinitetsanti-
stoffer mot acetylkolinereseptor som ikke
kan pavises ved rutinetesting.

Tymektomi skal utferes tidlig i sykdoms-
forlepet. I okende grad benyttes torakosko-
piske teknikker (25). Inngrepet tales vanlig-
vis godt, men vi anbefaler forutgdende be-
handling med intravenest immunglobulin
eller plasmautskiftning hos dem med mode-
rate eller alvorlige symptomer for & sikre
optimal muskelfunksjon i postoperativ fase.
Den positive effekten av inngrepet kommer
gradvis over mange maneder. Gode kontrol-
lerte studier mangler, men dokumentasjonen
for tymektomi anses som overbevisende.
Det er avgjerende for resultatet at alt thy-

50 uV/D

1 ms/D

musvev fjernes, ogsa det som kan ligge
spredt i mediastinalt fettvev.

Akuttbehandling

Ved markert forverring av myasthenia gravis
er det viktig med effektiv behandling som
virker raskt (1-3, 18). Dette gjelder sarlig
ved truende respirasjonssvikt. Tidlig respira-
sjonsstette er da aller viktigst. Intravenest
immunglobulin og plasmautskiftning har
omtrent lik effekt (26, 27). Begge behandlin-
ger gir markert bedring i muskelstyrke i lopet
av 2—6 dager hos 80 % av pasientene. Effek-
ten varer i 2—3 méneder. Behandlingen kom-
bineres gjerne med intensivering, eventuelt
igangsetting, av annen immunsuppressiv
terapi. Hos de 20 % som ikke har tilstrekke-
lig effekt, skal behandlingen gjentas, even-
tuelt kan man skifte fra den ene til den andre
av de to alternativene. Intravengst immun-
globulin er noe enklere 4 administrere og har
noe sjeldnere alvorlige bivirkninger enn
plasmautskiftning, og slik behandling er der-
med forstevalg ved de fleste sykehus i
Norge.

Respirasjonsstettende behandling er liv-
reddende ved myasten krise. Ved truende
respirasjonssvikt skal pasienter behandles
ved intensivenhet. Terskelen for sykehus-
innleggelse for pasienter med myasten for-
verring skal vaere lav pd grunn av risikoen
for respirasjonssvikt. Slik svikt kan inntre
raskt. Dosegkning av symptomatisk medi-
kamentell behandling er sjelden tilstrekkelig
ved truende respirasjonssvikt. Nar pasienten

Tidsskr Nor Legeforen nr. 12-13, 2016; 136



far respiratorbehandling, nedsettes gjerne
dosen av acetylkolinesterasechemmer forbi-
géende for a redusere slimsekresjonen i luft-
veiene. For respiratorbehandlingen avsluttes
gjeninnfores medikamenteringen i optimal
dose.

Ved myasten krise er det viktig & behandle
utlesende eller tilgrunnliggende Aarsaker
effektivt. Ofte er dette en infeksjon, hyppigst
i luftveiene.

Stgttebehandling

Pasienter med myasthenia gravis har nytte
av fysisk aktivitet og godt tilpasset trening.
Infeksjoner skal behandles tidlig og effek-
tivt. Overvekt er uheldig, og reyking fra-
rades sterkt pad grunn av luftveispavirknin-
gen. Noen f& medikamenter virker negativt
ved myasthenia gravis, forst og fremst ane-
stesiologiske medikamenter som hemmer
nevromuskulaer transmisjon, dernest enkelte
antibiotika.

Komorbiditet pavirker gjerne tilstanden.
Det er viktig a behandle dette effektivt. Bi-
virkning av medikamenter brukt for mya-
sthenia gravis skal man forseke a motvirke.
Seerlig viktig er det & forebygge osteoporose
ved langvarig behandling med prednisolon.
Dette kan gjores ved fysisk aktivitet, hoyt
inntak av kalsium og vitamin D, gjerne med
ekstra tilskudd, og eventuelt ved forebyg-
gende medikamenter. For stabilt dobbeltsyn
og ptose kan operativ behandling, eller
eventuelt prismer, vare til hjelp. Tildekking
av det ene gyet fjerner dobbeltsynet.

Prognose
Pasienter med myasthenia gravis skal be-
handles s effektivt at de blir symptomfrie
eller bare har lette til moderate symptomer.
De aller fleste oppnér neer full praktisk funk-
sjonsevne, men med en viss hemning nar det
gjelder tyngre fysiske oppgaver.
Dobbeltsyn, ofte intermitterende, kan be-
sta. Forventet livslengde er den samme med
og uten myasthenia gravis (9).

Svangerskap og fgdsel
Nér det gjelder svangerskap, er myasthenia
gravis intet hinder (28, 29). 10—15% av de
nyfedte far forbigdende neonatal myasteni
som folge av transplacental overforing av
mors IgG-antistoffer. Tilstanden er godartet
og gar over i lopet av fi dager til noen uker,
men kan interferere med suging, svelging og
respirasjon i en slik grad at fedselen skal
finne sted ved sykehus der man har erfaring
med respiratorbehandling av nyfedte.
Behandling med pyriodistigmin, predni-
solon og azatioprin i svangerskapet repre-
senterer ingen vesentlig risiko og ber fort-
settes om det er behov. Mykofenolat og me-
totreksat er kontraindisert under graviditet
og dermed relativt kontraindisert til kvinner
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i fertil alder. Artrogrypose, en medfedt til-
stand med omfattende kontrakturer og kraft-
svikt, har veert rapportert hos barn av medre
med myasthenia gravis og skyldes sterkt
redusert intrauterin bevegelse som folge av
kvinnens antistoffer. Denne komplikasjonen
er svaert sjelden.

Fodselen skal foregé som ellers, men det
ber veare litt lavere terskel for keisersnitt
som folge av kvinnens sykdom med muskel-
tretthet. Et eventuelt keisersnitt ber helst
vare planlagt, ogsd fordi generell narkose
kan tolereres dérlig. Man ber oppmuntre til
amming, som hos friske.

Pasienter med myasthenia gravis folges
vanligvis av spesialist. Endringer i den medi-
kamentelle behandlingen vil vere spesialist-
styrt. Men i vurdering og behandling av mya-
sthenia gravis i samspill med ovrige medi-
sinske tilstander vil primarlegen sta sentralt.
Likeledes er det ofte primerlegen som foretar
den forste vurderingen ved akutt forverring
og i1 behandlingen av akutte komorbide til-
stander. Primerlegen vil likeledes gjerne sta
for konsekvensvurderinger nar det gjelder
yrkesaktivitet og andre praktiske oppgaver.

Konklusjon

Omkring 700 personer i Norge har myasthe-
nia gravis (5, 6). Pavisning av spesifikke
antistoffer sikrer diagnosen hos opp mot
80%. Nevrofysiologisk undersokelse er
mindre spesifikk, men mer sensitiv. Acetyl-
kolinesterasehemmer som symptomdem-
pende behandling kombineres hos de fleste
med immunsuppresjon. Tymektomi skal all-
tid overveies.

Behandlingen bestemmes ut fra sub-
gruppe og biomarkerer (antistoffer, thymus-
patologi, debutalder, symptombilde), noe
som sikrer en persontilpasset behandling.
De aller fleste lever godt med bare lette til
moderate symptomer.
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