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MG: Patogenes 

Ø T-cell driven B-cell medierad sjukdom 
mot AChR eller MuSk 
 

Ø C´ 
 
Ø 75% har tymuspatologi  
1/7 av dessa har tymom 
 
Ø Tymus innehåller myoida celler som 
uttrycker AChR 
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Neurofysiologi vid MG 

DEKREMENT Jitter 

Repetitiv nervstimulering  Single-fiber EMG 
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Olika subtyper av MG 

Enligt tidpunkt för debut 
•  Neonaltal MG 
•  Kongenital MG 
•  Juvenil MG 
•  Vuxendebuterande MG 

Enligt topografisk lokalisation 
• Okulär MG 
• Bulbär MG 
• Generaliserad MG 
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Enligt serologiska fynd 
•  AChR-pos MG 
•  MuSk-pos MG 
•  Titin-pos, RYR-1-pos 

Olika subtyper av MG 

Gilhus and Verschuuren, Lancet Neurology 2015 
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MG: Diagnostik 

- Anamnes: Dygnsrytm, … 

- Uttröttbarhetstest i status 

- Edrophonium-test (is-test) 

- Neurofysiologi: RNS, SF-EMG 

- Serum AChR/ MuSk ak (titin ak? RYR-1 ak?) 

- DT thorax: Tymom? 
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Edrofonium test - före 
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Edrofonium test - efter 
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Sensitivitet and specificitet av 82% och 96% för okulär MG 

Is- test 

Applicera is-påse på stängt öga i 2 min! 



AChR antikroppar 
-hos 80% av generaliserad MG 
-hos 50% av okulär MG 
 
MuSk antikroppar /MuSk-pos MG 
•  Muskel-specifik tyrosin kinas 
•  Hos 40% av seroneg MG, dock ej vid 
ren okulär MG 
•  Oftast bulbär dominans, även okulär,  
nacken och respiration 
•  Dåligt svar på kolinesterashämmare 
•  Svarar bra på immunterapi 

           Antikroppssvar vid MG 

MuSk AChR 

Punga. Intech. ISBN: 978-953-307-653-9 



Progressiv bilat ptos samt ögonmuskelpares i samtliga riktningar 

Symmetriska ptos +/- oftalmoplegi, utan 
variation eller uttröttbarhet talar oftast för 
okulär myopati såsom: 
      Progressiv extern oftalmoplegi (PEO)  



29 årig man, söker pga tilltagande diplopi och ptos  
sedan 1d  
Hade magsjuka 10 dagar innan 

§ Tre dagar efter debut av oftalmoplegi, utvecklar  
balanssvårigheter och domningar i benen 
§  I status noteras areflexi och ataxi 

Diagnos? Miller-Fisher Syndrom (MFS) 
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Clustered AChR 
Agrin 

MuSK Rapsyn 

CMS-associerade gener 

AChE 
COLQ 

CHRNA 
CHRNB 
CHRND 
CHRNE 
CHRNG 

RAPSN 
MUSK 
DOK-7 

CHAT 

SCN4A 

LRP4 
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Kolinesterashämmare (KH) 
. Mestinon (pyridostigminbromid) 30 - 20 mg x 3 – 6 
. Mytelase (ambenoniumklorid) 5 -10 mg x 3 -6  

Immunoterapi 
     - Långsiktig: Prednisolon, Azatioprin, cyklosporin,   
     cyklofosfamid, mycophenolate(?)…. 

     - Skovbehandling: Metyl-prednisolon, IVIg, plasmaferes 

Tymektomi: Pat < 70åå med generaliserad MG 
                     Samtliga med tymom 

                MG- behandling 
Vårdprogram om MG terapi www.snema.se 
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Evidensbaserad immunoterapi vid MG 

Läkemedel      ”Signifikant” förbättring av 
 
Metyl-prednisolon vs. placebo:   Muscle fatigue test 
Prednisolon+azatioprin vs. Prednisolon: Prednisolondos 
Ciklosporin vs. placebo:    QMGS, AChR titer 
Tacrolimus vs. placebo:    Prednisolondos 
IVIg vs. placebo:     QMGS 
IVIg vs. PE:      QMGS 
Eculizumab vs. placebo:    QMGS 
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MG: Snabbtverkande                Långsamt verkande 

Steroider-iv   IVIg     Tacrolimus   Rituximab   Cyklosporin  Azatioprin/Tym
  

     3-5d          5d        2v-4m      1-2m 3m      (1v-8m)          4-12m
   

     2-3m        1-2v               -           1-2 år 
 
     3-6m         3-5v             6-7m 

PE 
 
1-2d 
 
2v 
 
1-3m 

Onset 
 
Peak 
 
Duration 

Shin Oh, MD 
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Nationell MG terapialgoritm…för vuxna 
www.SNEMA.se 
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Pågående studier med nyare medel  
                           2015 

Gilhus and Verschuuren, Lancet Neurology 2015 
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Handläggning av myasten kris 

• Definition: Behov av invasiv ventilation hos pat med MG 
eller fördröjd extubation efter generell anestesi 
• Störst risk inom 3 år efter debut av MG 
• Mortalitet 5% 
 
Behandling: 
§ Medelhögdos kortison         (solumedrol) 
§ Plasmaferes          (4 -5 plasmabyten) 
§ IVIg           (totaldos på 1g/kg) 
§ Neostigmin iv infusion, eller sc injektioner  (se tabell på www.snema.se) 
§ Beh samtidig infektion, elektrolytstörning (hypokalemi), tyroidearubbning? 
§ Lm som försämrar MG: ciprofloxacin, aminoglykosid, erytromycin, 
betablokerare, magnsium 



20 

Juvenil myastenia gravis 
         AAN kongressen 2014 

§ Prepubertala barn lägre frekvens antikroppspos. jmf vuxna 

§ Mindre kvinnodominans prepubertalt jmf post-pubertala barn 

§ Prepubertalt vanligare med okulär MG 

§ Post-pubertalt vanligare med generaliserad MG 

§ Barn har ett agressivare förlopp, fler skov än vuxna 

§ MG kris: Metyl-prednisolone 2mg/kg/dag för 3-5 dagar 
                IVIg 1g/kg dagligen i 1-2 dagar 
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