
                Föreläsningsanteckningar från SNEMAs årsmöte 2021-03-10 
 
Mötet organiserades av Stockholm, hölls digitalt via zoom och hade 46 deltagare. 
 
1]  MG: Pågående forskning om epidemiologi, immunologi samt nya läkemedel 
Susanna Brauner Neurologen, Karolinska Universitetssjukhuset och Fredrik Piehl, Centrum för 
Neurologi i Stockholm och Neurologen Karolinska 
 
Susanna Brauner redovisade för GEMS studien, dvs Genes & Environment in Myasthenia 
Gravis 
 

 
Det rör sig om en multicenter studie som är baserad på en web eller pappersbaserat frågeformulär 
med 106 frågor som skickas ut till landets myastenipatienter. Frågorna handlar om: 
1. Miljö- och livsstilsfaktorer 
2. MG-specifika frågor kring debut, diagnos, sjukdomsförlopp, behandling och symptom inkl 
fullständig MG-ADL skala. 
 
Ett stort antal patienter med MG i Sverige har redan skickat in svar på frågeformulären. Data om 
dessa patienter har också hämtats ur Svenska MG registret. 
 
Susanna redovisade för data om demografi av svenska MG patienter, huvudsymtom vid debut, svar 
på PASS frågan om Patient Acceptable Symptom State, faktorer som statistiskt korrelerar med 
generaliserad sjukdom. 
 
Fortsatta farmakoepidemiologiska studier inom GEMG planeras med syfte till att utvärdera 
ƭŅƪŜƳŜŘŜƭǎŜŦŦŜƪǘ ǊŜǘǊƻǎǇŜƪǘƛǾǘ ƳŜŘ ǎƪ έǊŜŀƭ-ǿƻǊƭŘ Řŀǘŀέ ƎŜƴƻƳ ŀǘǘ ƭŅƴƪŀ ƪƭƛƴƛǎƪŀ Řŀǘŀ ŦǊňƴ ŘŜǘ 
nationella kvalitetsregistret MG-registret med nationella hälsoregister. 
 
GEMS ansvariga kollegor vädjar till landets neurologer om att föra in klinisk data om sina patienter i 
MG registret av nedan skäl: 



 
 
 
 

 
Fredrik Piehl redovisade för nyheter på behandlingsfronten för MG 
 
Nuvarande traditionella behandlingsalgoritmen för MG (se nedan samt www.snema.se) kan komma 
inom kort att ändras i och med intågande av nya immunmodulerande terapier mot MG.  
 

 
 

Nyare biologiska läkemedel mot MG 
Komplementblockerare 
ü Eculizumab (Soliris) monoklonal antikropp mot C5, godkänt för refraktär AChR ak+ MG, ges 

varannan vecka 
Extremt dyrt och viss risk för infektioner (bl a meningokocker) 

http://www.snema.se/


ü Ravulizumab monoklonal antikropp mot C5- fas III pågår (n=175, slut dec 2023), kan ges var 
8:e vecka. 

ü Zilucoplan ς peptid som också blockerar klyvning av C5, fas III pågår (n=130, slut maj 2021). 
 
Blockerare av neonatal Fc-receptor (blockeringen ökar nedbrytningen av s-IgG) 
ü Efgartigimod - FDA ansökan inlämnad, sänker total s-IgG, men även nivå av AChR-ak. 
ü Rozanolixizumab - Fas III (n=240, klar Maj 2021) 
ü Nipocalimab  

 
Övriga 
ü Inebilizumab - antiCD19, fas III n=252, startad aug 2020. 

Möjligtvis har anti-CD19 mAb en bättre effekt mot plasmablaster än anti-CD20 mAb såsom 
rituximab.. 

ü Mezagitamab - antiCD38, fas II, startad nov 2020 
ü Satralizumab - anti IL-6, fas III planerad 

IL-6 driver antikroppsproduktion hos plasmablaster. IL-6 blockerande mAb (Tocilizumab ς Roactemra) 
används redan nu i en begränsad skala med god effekt vid rituximab-refraktär MG. 
 
Rituximab (rtx) 
Effektiv vid behandling av myasteni, särskilt vid nydebuterad MG. 
Evidens: 
Retrospektiv svenska data visar en överlägsen effekt av rtx hos MG patienter jämfört med de som 
beh med traditionella immunosuppressiva läkemedel på Karolinska (Brauner et al JAMA 2020), se 
nedan: 
 

 
 
BeatMG fas II studien i USA av rtx vid terapirefraktär MG  i dos 375mg/kvm x2 pågår. 
 
RINOMAX studien: I Sverige pågår en multicenterstudie av en singeldos rtx på 500mg vs. placebo vid 
nydebuterad generaliserad MG (<12m efter debut). Hypotensen bakom en tidig rtx beh vid MG är att 
reducera plasmapool av anti-AChR ak producerande B celler, innan plasmacellerna börjat 
differentieras.  Sannolikt har anti-CD20 Mab mindre effekt mot AChR-producerande plasmaceller i 
ett senare skede av sjukdomen. 

 



2]  Biomarkörer vid inflammatorisk neuropati och update om pågående läkemedelsstudier 
Ivan Kmezic, Neurologen, Karolinska Universitetssjukhuset 
 
Ivan gick först igenom diagnoskriterier för akuta och kroniska inflammatoriska polyneuropatierna 
GBS, CIDP, MMN och paraproteinemirelaterad demyeliniserande polyneuropati-PDN (synonym med 
DADS). 
 
Specificiteten av ovan diagnoskriterier för att skilja atypiska former eller regionala varianter av olika 
inflam neuropatier från varandra är inte 100%.   
 
Ivan beskrev bakgrund till sitt doktorandprojekt om biomarkörer vid inflammatorisk polyneuropati 
(BioPas) som nedan: 
Biomarkörer kan tänkas vara ett viktigt tillägg till klinisk diagnostik bl.a för att: 

o Skilja GBS-TRF (treatment-related fluctuations) från acute-onset CIDP. 
o Skilja framskridna MMN vs ALS; motorisk dominant CIDP vs MMN och vs ALS . 
o Bistå med prognosbedömning av både akuta och kroniska inflam neuropatier. 
o Bistå med uppföljning av effekt av immunomodulerande behandling av kroniska 

inflammatoriska neuropatier. 
o Bedöma när en patient som befinner sig i en terapi-fri remission ur CIDP börjar 

närmas sig ett skov.  
 
Nuvarande kunskapsläget om bimarkörer vid inflammatorisk polyneuropati (IP) presenterades: 

S-albumin:  Hypoalbuminemi före start av immunterapi vid GBS korrelerar med sämre prognos 
                     Mekanism: albumin konkurrerar med IgG vid bindning på neonatala Fc receptorn 

ҟS-IgG: S-konc av IgG före- resp. efter given IVIg korrelerar med prognos vid GBS (avspeglar 
katabolismnivån för IgG) 

 
S-Natrium: Hyponatremi (SIADH) vid debut av GBS korrelerar med sämre prognos 
 
Neurofilament light chain (NfL): 
Ett antal publikationer, bl.a fr Sahlgrenska visar förhöjning av CSF NfL hos en andel patienter med 
GBS och ett svårare förlopp av mkt höga värden i samband med diagnostisk LP. 
 
Sammanfattning av övriga publikationer av CSF och blod NfL vid olika polyneuropatier framgår av 
nedan fig: 

 



BioPas (Biomarkör och patogenetisk studie vid polyneuropati) på Karolinska (doktorandprojekt) 
Delstudie 1: NfL nivåer i CSF och plasma i akut vs. konvalescensfas av akuta och kroniska 
inflammatoriska polyneuropatier 
 
Preliminära resultat: 
Ivan redovisade preliminär (opublicerad) data som visar högre nivåer av CSF och plasma NfL i akut fas 
av GBS och CIDP jämfört med samtliga kontroller, utom de med ALS. Nivåer av NfL korrelerar med 
kliniska skattningsskalor GBS-disability scale och INCAT och tycks kunna prognostisera förlopp av 
dessa inflammatoriska neuropatier. 
 
Pågående kliniska studier med nyare immunomodulerande behandlingar: 
 
ü GBS 
- Komplementhämmare 

¶ Eculizumab [anti-C5] (JET-GBS study, fas II): uppnådde inte primary outcome vid GBS, men 
några av secondary outcome måtten var uppfyllda. 
En fas III studie på eculizumab pågår. 

 

¶ ANX005 [anti-C1], fas II-III pågår 
 

- Anti-IgG 
Imlifidase (kluyer IgG), fas II pågår vid GBS 

 
ü CIDP 

-Rozanolixizumab (fas II) - anti-FcRn antikropp (ak)  
-Efgartigimod (fas II) - anti-FcRn ak  
-BIVV020 (fas II) ς komplement C1 hämmare  
-Rituximab in CIDP (fas II), active comparator IVIg/SCIg eller steroider  
-RECIPE (Fas II) - rituximab vs placebo in refractory CIDP with IgG4 ak  
-Bortezomib (retrospektiv studie) ς Velcade ®, proteasom-hämmare, 6 av 10 svåra refractära CIDP  

 
ü PDN (DADS) 

-Lenalidomide (Fas II) ς wŜǾƭƛƳƛŘϯΣ έŎȅǘƻǘƻȄƛǎƪŀ ƻŎƘ ƛƳƳǳƴƳƻŘǳƭŜǊŀƴŘŜ ŜŦŦŜƪǘŜǊέ  
-PPSGG/PN-1007 (Fas I-II) ς binder anti-MAG IgM-ak  
 
ü MMN 

Antibody-/ŀǘŎƘ ϰ όLƎD ŀƴŘ LƎa ŀƴǘƛ-GM1-antibody)  
In vitro studier på blod fr MMN patienter samt musmodell  
 

 

  
 
 
 
 
 
 
 
 
 



3]  Förvärvad neuromuskulär förlamning hos intensivvårdade COVID-19 patienter                
Lars Larsson, Neurofysiologen, Karolinska Universitetssjukhuset 
 
-En förutsättning för utveckling av Critical Illness Myopati (CIM) är långvarig vård på IVA + mekanisk 
ventilation, där sepsis och kortikosteroidbehandling anses vara bidragande- (men ej nödvändiga) 
faktorer.  
  
-Lars redovisade i detalj för studier utförda bl.a. på Karolinska för patofysiologi av CIM där en störd 
kvot mellan myosin och actin (jämfört med muskelfriska individer) ses i muskelbiopsier erhållna från 
CIM patienter. Myosinnivå i muskeln än inverst korrelerad till CMAP vid CIM.  
 
-CIM kännetecknas av en preferentiell myosinbrist, ev orsakad av faktorer som frisätts från lungorna i 
samband med långvarig mekanisk ventilation.  
  
-Histopatologisk diagnostik är okänslig vid detektion av myosinbrist i muskelbiopsin. Elektroforetisk 
separation av myofibrillärt är den känsligaste metoden vi för tillfället har tillgänglig för kvantifiering 
av den myosinbrist som kännetecknar CIM. Elektrofysiologi är till stor hjälp att detektera perifer 
genes till förvärvad muskelförlamning hos IVA patienter men kan inte säkert skilja mellan CIM och 
Critical Illness Polyneuropati (CIP).  
  
-Muskelbiopsi med myosin/actin kvot kan analyseras via Prof Lars Larsson på Neurofysiologen 
Karolinska Universitetssjukhuset. Kontakta dr. Larsson på lars.larsson@ki.se vb.  
  
-Ca 30% av patienter som genomgått en covid-19 infektion rapporterats ha utvecklat neurologiska 
symtom enligt en publikation i JAMA fr 2020 där 214 patienter med covid-19 infektion i Wuhan 
undersöktes i akuta fasen, men även under uppföljning.  
Av dessa neurologiskt drabbade patienter uppvisade en andel påverkan på perifera nervsystemet 
och/eller muskel.  
  
-På Karolinska har 6 covid-19 patienter vårdade på IVA i respirator med tetraplegi, undersökts med 
muskelbiopsi, där man ser en störd myosin/actin kvot talande för CIM.  
  
-Utveckling av CIM vid covid-19 har sannolikt mer att göra med den långa vårdtiden på IVA, än själva 
SARS-Cv2 virusets effekt på muskulatur.  

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

mailto:lars.larsson@ki.se


4]  MYO-MRI och muskel mRNA-relaterad diagnostik vid genetiskt svår-diagnosticerade  
muskeldystrofier   
Bjarne Udd, Neuromuscular Center, Tammerfors Universitetssjukhuset, Finland 
 
Prof. Bjarne Udd som är känd för upptäckt av TIA1 mutation vid Lisa Welanders distala myopati och 
av titin mutationen bakom den finska tibialis muskelatrofin (Udds Tibialis muskeldystrofi), har arbetat 
med muskelimaging sedan -80 talet och är numera världsledande i muskel-MRI kunskap vid 
utredning av hereditära myopatier. 
 
Se bl.a. nedan: 

 
 
 
Fördelar med muskel-imaging: 

 
 



 
 

 
 
Muskel MRI-användningsområden: 

- Skilja inflammatorisk fr icke-inflammatorisk myopati. 
- Skilja neurogen skada fr myopatisk muskelskada. 
- Hittar särskilda mönster av muskelatrofi/fettomvandlade muskelgrupper i lår och underben 

som anses vara patognomona för specifika typer av hereditär myopati. 
 
Bjarne redovisade för muskel MRI fynd för ett stort antal muskeldystrofier samt vid kongenital 
myopati, se nedan ex: 
 



 
 

 
 
 

 
 
 
 



Slutligen redovisade dr Udd arbete bakom utveckling av RNA sekvenseringsmetoden, som utgår ifrån 
RNA erhållen från muskel. 
 
Poäng med RNA sekvensering är att främst bistå med diagnostik vid recessiva Limb Girdle Muskel 
Dystrofier där man påvisat DNA varianter av oklar signifikans (VUS), och muskel MR fynd inte varit 
typisk. Metoden kan avslöja vissa introniska mutationer som missats på WGS och påvisa splicing 
defekter (misssplicing). 
 
Om muskelbiopsi + muskel MRI väckt fråga om en genetisk myopati, men WGS inte påvisat en tydlig 
mutation i blod, kan RNA sekvensering fr muskel RNA på sikt hjälpa till att ta utredningen vidare. 
 

 

 
5]  Biomarkörer vid ALS och update om pågående läkemedelsstudier 
Ulf Kläppe, Neurologen, Karolinska Universitetssjukhuset 
 
Ulf som håller på med ett doktorandprojekt om ALS, redovisade för skäl varför diagnostiska och 
prognostiska biomarkörer vid ALS är kliniskt nödvändiga. 

 
Fn saknas sådana biomarkörer vid ALS, men nedan tre markörer håller på att studieras på Karolinska:  

¶ NfL, Neurofilament Heavy Chain (NhL) 

¶ Chitotriosidase-1 (CHIT1) 

¶ Troponin-T 
 
Neurofilament 

 
 



 
 

 
 
Ulf redovisade för preliminära resultat från sitt doktorandprojekt på Karolinska om CSF-NF, CSF-
CHIT1 och blod-Troponin-T nivåer över förlopp av ALS: 
 
ω NfL vid diagnos ar förhöjt jämfört med både disease mimics och friska kontroller. 
ω bŦ[ ƪƻǊǊŜƭŜǊŀǊ ƳŜŘ ǎƧǳƪŘƻƳǎǇǊƻƎǊŜǎǎ ς ju högre nivåer på NfL vid diagnos desto 
snabbare progress (mätt som förändring i ALSFRS-R). 
ω bŦ[ ƪƻǊǊŜƭŜǊŀǊ ƳŜŘ ǀǾŜǊƭŜǾƴŀŘ ς ju högre nivåer pa NfL vid diagnos desto högre 
risk att dö. 
ω bŦ[ ƳƛƴǎƪŀǊ ƴňƎƻǘ ƻǾŜǊ ǘƛŘ ƛ ǾňǊ ƪƻƘƻǊǘΦ 
 
Á Chitotriosidase-1 (CHIT1) ar en markör for aktivering av mikroglia och den 
neuroinflammatoriska markören som är bäst studerad hos ALS-patienter. 


