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Myasthenia Gravis - Behandling

Syfte

Vagledning i behandling av patienter med muskelsjukdomen Myasthenia
Gravis.

Arbetsbeskrivning

Detta &r en kort summering av behandling av Myasthenia Gravis (MG)
baserat pa saval vetenskap som klinisk erfarenhet.

Hanvisar ocksa till SNEMA hemsida dar det finns ett VVardprogram for
Myasthenia Gravis.

Handlaggningen skiljer sig nagot at mellan MG patienter som har
pavisade antikroppar mot muskelspecifikt tyrosinkinas (MuSK) och
ovriga MG patienter, darfor 2 underrubriker.

Acetycholinreceptorantikropps positiv MG samt

antikropps negativ MG

Antikroppar mot AcetylCholinReceptorn (Ak-AChR) &r positiva i
majoriteten av fallen (6ver 80 %) men ar lagre vid rent ocular MG (cirka
50 %).

Prognos: spontan remission kan ske (upp till 15 % av alla fall) men
naturalforloppet innebar vanligen successiv forsamring de forsta 2-3
aren.

Behandling

Mestinon &r forstahandsbehandlingen, ges om:

1. Tensilon(edrophoniumklorid) / Neostigmintest positivt =>
patienten bor kunna bli nastan sa bra som vid maxeffekt av testet.

2. Om inte Tensilon(edrophoniumklorid)/Neostigmintest gjorts kan
man anvanda Mestinon-respons som ersattning for testet. Detta
innebar att om mkt tydlig positiv effekt av Mestinon erhalls
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(CAVE placeboeffekt), kan detta tas som diagnostiskt stod och
positiv indikator pa att denna behandling kan ge minskad
muskelsvaghet/uttréttbarhet.

3. Mestinoninsattning polikliniskt: forslag att startdosen 10-20 mg x
4 (vanligen 4 timmars dosintervall) => dostkning var 3-4:e dag
till 30mg x 4 =>40 mg x 4 => 50 mg x 4. Tips: Lite ”dosglapp”,
dvs. mer symptom strax innan nésta dos ar inte fel — det kan ses
som ett kvitto pa att patienten inte ar konstant 6verdoserad.
Maximala effekten av en tablettdos Mestinon bor komma efter
45-60 minuter, och haller i sig till ungefar 2-3 timmar efter
tablettintaget. Vid vardering av lamplig dosering sa galler det att
fa uppfattning om maximala effekten ar tillrackligt bra och om
durationen av god effekt ar tillrackligt Iang, samtidigt som man
far ha vaksamhet om patienten blir 6verdoserad. Patienten
instrueras noga att han eller hon aldrig pa eget initiativ far dka sin
Mestinondos!

4. Inneliggande kan snabbare 6kning av Mestinoninsattning goras
(OBS! det tar 3-4 dagar for Mestinon att na steady state).

5. Tydliga instruktioner till patienten att ge akt pa
overdoseringssymptom och om sadana upptrader sanka
Mestinondosen till senast l&gre tolererade dos.
Overdoseringssymptom ar: fasciculationer, muskelkramper,
svaghet, diarré, tarflode, bronksekret/saliv slem 6kning, samt
Okad salivation.

Forhor patienten vid utskrivning och de forsta aterbesoken pa vilka
overdoseringssymptom som kan forekomma. Om enbart muskarinerga
symptom forekommer (diarré, tarflode, bronk/saliv slem 6kning) kan
dessa minskas med ex tempore APL kapslar hyoscinhydrobromid 0.3mg
1x1-3 (ersatter Egazil duretter 0,2 mg 1-3x2-4). Pa dalig patient som &r
inneliggande Atropin eller Robinul iv anvéndas. OBS att man genom
denna behandling tagit bort patientens forsta ”larm-niva” for
6verdosering!

6. Efterstrdva s-Kalium mot 6vre ref vérdet (ca 4.6) med hjalp av
Kalium tabletter eller Spironolakton. Hogre serum-Kalium
medfor béattre impulséverforing.

7. Ekvivalenta doser po medicinering: Se tabell. Tablett Mestinon
60 mg motsvarande tablett Neostigmin 15 mg som motsvarar
Mytelase 10 mg (anvands séllan och da for att det ar mer
langverkande och ger mindre muskarinerga biverkningar).
Neostigmin (ex tempore kapslar Synstigminbromid ange 5, 7,5 el
15 mg) kan anvandas for att fa en snabbare effekt (ex infor
speciell anstrangning eller for att komma igang pa morgonen),

Dokument-ID: SU9906-1676734750-75

Version: 5.0



OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehallet.

eller till enstaka patienter som kanner att effekten &r battre med
Neostigmin (maste da ofta dosera var 3 timmar, effekt 20
min/duration 2-3 timmar, jamfort Mestinon tablett tillslag 40-60
min duration 3-4 tim). Neostigmin har genom sin kortare
halveringstid mindre risk for successiv ackumulation under dagen
(det finns patienter som blir 6verdoserade pa kvéllen av en dos
Mestinon som pa formiddagen &r lagom). Mestinon tablett kan
krossas och tillforas i sond/PEG.

8. Om behov av intravenos behandling av Mestinon eller
Neostigmin ges 1/30 av den p.o. dosen (ca 3% av tillfort p.o.
Mestinon absorberas)

Alltsa: p.o. Mestinon 60mg x 4 motsvarar Mestinon 2 mg x 4 iv.
(Synstigminbromid/Neostigmin:15 mg p.o. motsvarar 0,5 mg iv).

Tabell: Acetyl Cholinesteras hammare

Ekvivalent Effekt per oral medicin
Dos p.o. V. insatter duration
Mestinon? 60mg 2mg 45-60 3-4(- 6) tim
Synstigmin-
Bromid? 15mg 0,5mg 15-30 2-3 tim
Mytelase 10mg - 60 5-8 tim

9. Mestinon tillhandahalls savitt jag kan forsta inte mer som iv
beredning, rek anv Neostigmin.

10. Vid svar MG med behov for intravends behandling kan
Neostigmindropp vara ett alternativ — se SNEMA hemsida

11. Vid ocular MG fas séllan bra hjalp av Mestinon — dvervag
Prednisolon

12. Thymectomi. >50% chans till remission (med/utan Mestinon)
inom 5 ar utan immunosuppression om inte thymom.

13. Overvag immunmodulerande behandling om rask férsamring
med paverkan av bulbar muskulatur, (svéljning tal), andning eller
paverkan av musklerna i extremiteter, nacke, bal, sa att aktiviteter
i dagligt liv ar paverkade, och optimal behandling med Mestinon,
Kalium osv inte hjéalper. For terapival, se SNEMA hemsida.
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MuSK-antikropp positiv MG

En andel av patienterna som ar neg for AChR &r positiva for MuSK-ak:

5 % av MG patienterna &r anti MUSK positiva . Frdmst patienter med
tidigt tydlig paverkan av bulbar muskulatur (dysartri, dysfagi, stridor,
svaghet i tungan — inte alltid med uppenbar uttréttbarhet kliniskt). Ofta
aven nacke, axial muskulatur och andningspaverkan. Talet kan vara
viskande och misstolkas som funktionellt. Extremitetssymptom &r
mindre tydliga. De sarskiljer sig ocksa fran 6vriga MG patienter genom
att Tensilontestet ar negativt i upp till 30 % av fallen och i 20 % kan
patienterna forsamras av acetylcholinesterashammare. Effekten av
Mestinon kan alltsa vara dalig — eller t.o.m. forsamra patienten.

Behandling
1. Auvstd fran/minimera Mestinon/Neostigmin,
Ge Prednisolon (se nedan).
Vid svara symptom ge Plasmaferes.
Overvig tidigt Rituximab
Tillagg med Azathioprin eller CellCept kan vara aktuellt.
Thymectomi ger ingen effekt.

© 0k~ wN

For MG patienter galler for ovrigt:
Forsamring hos valbehandlad MG patient kan vara Mestinon-
dverdosering pga remission!

Behandlingsmalet skall vara: Symptomfrihet — eller nara symptomfrihet.
Vilj behandling utifran: tempo, svarighetsgrad, kontraindikationer mm

Unga — undvik Azathioprin och om mojligt invanta Thymectomi effekt
(om inte thymom och/eller medelsvara symptom, da immunosuppression
kan vara aktuellt).

IVIG — bra alternativ till patienter med relativa kontraindikationer till
andra IS: tidigare cancer, infektionsbendagenhet

Plasmaferes: akut svar MG — medmanifest eller hotande andningssvikt —
den behandling som snabbast forbattrar funktionen (evt samma dag!).

Prednisolon — se nedan — risk for forsamring vid inséttning (dag 24 i
pulsbehandling eller forsta veckan vid p.o. Vid prednisolon i hégdos (40-
60 mg p.o.) &r ett alternativ for att minska risken av/mildra forsamringen
att inleda med ett upptrappande schema 10mg x 1, 6kning till maldos
(40-60 mg) pa 2-3 veckor.

Thymom — ofta behov tidigt, intensiv och langvarig immmunsupression
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Det finns radiologiska riktlinjer som anger viktigt med forsiktighet for
anvadning av rontgenkontrastmedel vid myasthenia gravis. SNEMA har
gjort féljande forslag till handlingsplan:

-Inga restriktioner bor gélla for MR kontrastmedel (gadolinium).

-Undersokning med jodkontrast kan och ska goras om det ar diagnostiskt
relevant, men undersékningen bor goras pa sjukhus snarare an
réntgenavdelning i 6ppenvard.

-Patienter med myasteni-associerade bulb&ra/respiratoriska symptom bor
observeras inneliggande ett dygn efter undersokning.

Se dven SNEMA hemsida; www.snema.se

Uppfoljning, utvardering och revision
Ansvarig lakare Neuromuskulart Centrum, Neurologkliniken SU
”Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior om rutinen ar

kopplad till patient.” Ovriga orsaker till avsteg frin rutinen rapporteras i
MedControl PRO.”

Relaterad information

Ytterligare information vid Swedish Neuromusculédra Arbetsgruppen
(SNEMA) hemsida www.snema.se

Dokumentation

Styrande dokument arkiveras i SOFIA. Redovisande dokument ska
hanteras enligt sjukhusets gallande rutiner for arkivering av allménna
handlingar.

Kunskapsoversikt

Referenser enligt Vancouversystemet:
http://www.nIm.nih.gov/bsd/uniform requirements.html

Artikelgranskning och evidensgradering
Anvand mallar for artikelgranskning och evidens-gradera enligt GRADE.

Se lank: http://www.sahlgrenska.se/sv/SU/Forskning/HTA-
centrum/Hogerkolumn-undersidor/Hjalpmedel-under-projektet/
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