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Ultraljud fasciculation score: för bra för att vara sant? 

Mariika Liik, överläkare, neurofysiologiska kliniken, Akademiska sjukhuset 
 
Mariika Liik redovisade fascikulationernas neurofysiologiska egenskaper och tänkbara 
neuromuskulära tillstånd som är förknippade med fascikulationer. 
Hon förklarade mer i detalj fascikulatinernas betydelse vid diagnostik av motorneuronsjukdom och 
hur deras betydelse har getts en tyngre roll i de nya ALS diagnos kriterierna, i.e. Gold Coast kriterier 
år 2019. 
https://pn.bmj.com/content/practneurol/22/3/176.full.pdf 

Därnäst beskrevs rollen av ultraljuddiagnostik vid neuromuskulära tillstånd översiktligt. 
Ultraljud lämpar sig bra för att detektera och kvantifiera fascikulationer och har en högre sensitivitet 
för att upptäcka djuptliggande fascikulationer jämfört med visuell inspektion och EMG. 
 

 
 

 

https://pn.bmj.com/content/practneurol/22/3/176.full.pdf
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Sedan beskrevs Uppsalastudien om muskel ultraljud för diagnostik av ALS, där en fascikulations score 
räknades fram genom att på ett standardiserat sätt undersöka 11 olika muskler, inklusive tungan och 
paraspinal thorakala muskler. På så sätt undersöks samtliga de 4 muskelregioner som är viktiga att 
undersöka i ALS sammanhäng. 
Resultat: Patienter som fick en senare ALS diagnos hade fascikulationer i minst 2 av 11 muskler, dvs  
en fascikualations score på minst 2. 
 

Botox: Hur påverkas neuromuskulär diagnostik? 

Anna Rostedt Punga, professor, överläkare, neurofysiologiska kliniken, Akademiska sjukhuset 
 
Anna R. Punga redovisade för ett antal patientfall där patienter sökt för muskulär uttröttbarhet i 
okulära, bulbära och anskitsmuskler där de initiala frågeställning såsom myasthenia gravis och bulbär 
ALS uteslutits, och det framkom först senare att patienterna hade kosmetiskt behandlats med botox i 
ansiktet innan symtomdebut.   
Ställe där botox injektionerna hade getts stämde inte alltid med ställe där muskulär uttröttbarhet 
uppträdde. Detta fenomen visar sig bero på botox förmåga att diffundera vidare till andra 
närliggande muskelgrupper. 
 
Det 1:a fallet handlade om en 56-årig kvinna med subakut debut av dysfagi, utan dysartri, men med 
röstpåverkan och samtidiga svårigheter med nackflektion. Dygnsvariation saknades. 
Patienten saknade AChR och MuSK antikroppar, hade ingen dekrement vid repetitiv nervstimulering 
(RNS), men denervation i ansikts- och nackmuskler. Hon hade dessutom uttalad neuromuskulär 
instabilitet på ändplattenivå, med ökat jitter i ansiktsmuskler. Den neurofysiologiska bilden ansågs 
inte stämma med vara sig myasteni eller motorneuronsjukdom. 
Det visade sig sedan att patienten hade i tre års tid behandlats med botox i glabella och kring 
orbicularis oculi av privatläkare. 
Hon bedömdes ha en neurogen skada (denervation) i ansiktsmuskler orsakad av långvarig 
botoxbehandling. 
 
Effekt av botox på ändplattan såsom det gör att mäta neurofysiologiskt redovisades sedan. Det är 
amplituder av motoriska svar (CMAP) som tycks påverkas tydligt av botox. 
 

 
 
CMAP-sänkningen korrelerar väl med dosen av botox som getts. 
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Botox-effekten på CMAP kan vara långvarig efter en singelinjektion. 
 

 
 
Nästa patientfall handlade om en 40-årig kvinna som hade sökt pga diplopi, efter 13 års 
botoxbehandling i ansiktet. RNS var normal, men EMG visade denervation + myopatiska potentialer i 
ansiktet. En kronisk neurogen ändplatteskada kan leda till en postsynaptisk membarnskada med 
myopati som följd. 
 
Dr. Punga påpekade också fall där patienter som utretts för okulobulbära symtom visat sig ha en 
bakomliggande seropositiv myasteni, plus haft sina symtom framprovocerade av botoxinjektioner. 
 
Sammanfattningsvis anses det viktigt att man vid utredning av okulobulbär muskulär uttröttbarhet 
/trötthet alltid ställer fråga till patienten ifall de är/varit botoxbehandlade. Dessutom är det viktigt 
att känna till att botox given i pannan kan difundera ned till ansiktets- och bulbära muskler och ge 
fjärreffekter där. 
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CIDP: Uppdatering av konsensus, andra nyheter 

Rayomand Press, överläkare, neurologkliniken Karolinska Universitetssjukhuset 
Amalia Feresiadou, bitr överläkare, neurologkliniken, Akademiska sjukhuset 
Zusana Dékányová, ST-läkare neurologkliniken, Danderyds sjukhus 

Sammanfattning: 
CIDP är en behandlingsbar neuropati, men dess diagnostik är behäftad med risk för såväl över- som 
underdiagnostik. Därmed är det viktigt för klinikern att hålla sig till validerade diagnoskriterier. 
Immunterapi vid CIDP är långvarig och kräver en långsiktig och ihärdig insats från behandlade läkare 
för att försäkra sig att terapimål har uppnåtts. Användande av validerade skattningsskalor för CIDP 
bidrar till ett mer objektivt sätt att utvärdera terapieffekten, men på sikt önskas tillgång till pålitliga 
biomarkörer som korrelerar till sjukdomsförlopp och terapieffekt.  
Ovan kunskap sammanfattats i ett nationellt konsensusdokument för diagnostisk och terapi av CIDP, 
vilket utgör en uppdatering av SNEMAs nuvarande dokument från 2014. Uppdateringen baserar sig i 
stort på European Academy of Neurologs (EAN/PNS) relativt nya publicerade workshop artikel om 
CIDP från 2021. 
 
Mål med immunterapi vid CIDP bör helst vara att inducera remission istället för enbart 
underhållande långvarig immunterapi som saknar en långsiktig stabiliserande effekt mot 
neuroinflammation i PNS. Pulsativ kortisonbehandling och cyklofosfamid är remissionsinducerande 
terapier som finns med i CIDP konsensusdokumentet och diskuterades på mötet. Bl.a redovisades 
data från Inflammatoriska Neuropatiregistret (IPN) som är det delregister i Svenska NeuroReg om 
antal patienter med CIDP som redan behandlats med cyklofosfamid i Sverige och behandlingsresultat 
på gruppnivå. 
På mötet presenterades även data från Danderyd Sjukhus egen cyklofosfamidkohort. 
En kort diskussion fördes om en sammanställning av landets cyklofosfamiddata med mål till 
publikation i form av en retrospektiv fallseriestudie. 
 
Slutligen diskuterades den nydefinierade neuroinflammatoriska sjukdomen autoimmun nodopati, 
dess antikroppsdiagnostik och planer på en sammanställning av landets fall med autoimmun 
nodopati med mål till publikation i form av en retrospektiv fallseriestudie. 
 

 

1] CIDP konsensus  

Arbetsgruppen består av Anders Svenningsson, Amalia Feresiadou, Johan Widenfalk, Pontus Wasling 

och Rayomand Press 

a)  Diagnostik: 
Amalia Feresiadou redovisade arbetsgruppens uppdatering av det nationella konsensusdokumentet 
om CIDP. 
 
Nyheter i det nya dokumentet: 
CIDP ”varianter” ersätter tidigare benämningen om ”atypisk” CIDP. 
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Nytt för de neurofysiologiska diagnoskriterierna är definition av hur mycket F-svaret behöver  
vara förlängd och CMAP sänkt för att uppfylla kriteriet för demyelinisering. Dessutom förstarks 
betydelsen av sensorisk påverkan, genom att demyelinisering i minst 2 sensoriska nerver 
blir ett krav för diagnosen typisk CIDP. 
 

 
 
-Om de klinisk kriterier för diagnosen uppfylls + neurofysiologiska kriterier uppfylls i minst 2 nerver är 
diagnosen typisk CIDP säkrad. Nytt är att då anser EAN /PNS inte att likvoranalys tillför något extra till 
diagnostiken. SNEMAs konsensus rekommenderar däremot en fortsatt användning av likvoranalys 
vid CIDP diagnostik, även fast kliniska och neurofysiologiska kriterier har uppfyllts. 
 
-Om de neurofysiologiska kriterierna uppfylls enbart i 1 nerv, behövs uppfyllande av minst två av 
nedan stödkriterier för att kunna ställa diagnos: 

- Terapisvar: Objektiv förbättring enligt (skalor INCAT, RODS och DYNAMOMETER ) ska användas 
- Imaging med nervultraljud där segmentell nervhypertrofi kan påvisas (nerv MRI) 
- Likvoranalys 
- Nervbiopsi i utvalada fall  
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b)  Terapi: 

Rayomand Press redovisade för nyheter vad gäller terapirekommendationer för CIDP 
 
1:a linjeterapierna immunoglobulin (IVIg) och kortison, samt plasmaferes vid akut försämring förblir 
oförändrade. 
Däremot rekommenderas att man doserar IVIg efter fettfria kroppsvikten (sk. dosing weight), 
istället för den faktiska vikten. Immunoglobulin distribueras intra- och extravasalt, utan påverkan av 
fetthalten i kroppen. Faktiska vikten och dosing weight är relativt nära varandra fram till en kroppvikt 
på ca 90 kg, men därefter är dosing weight lägre än den faktiska vikten. 
På SNEMAs hemsida (fliken dokument) finner man länk till an kalkylator som kan användas för att 
räkna fram dosing weight. 
https://www.albertahealthservices.ca/webapps/labservices/IVIG_Dosing_Calculator.htm 
 
Nytt är dessutom att det nu finns evidens för en lika god (non-inferior) underhållande effekt av 
subkutan immunoglobulin (SCIg) jämfört med IVIg vid CIDP, och därmed möjligt att för patienter 
som vill slippa komma till sjukhus för intravenösa behandlingar, eller som har end-of-dose effekt 
trots täta IVIg kurer, byta till SCIg. Beroende på preparat man väljer, ges SCIg veckovis eller varannan 
vecka. 
 
Nytt vad gäller steroiddoser är att det nu finns en begränsad evidens (enligt EAN /PNS) som stödjer 
insättning av pulsativ metyl-prednisolon (solumedrol) eller oral Dexametason i 6 månader (istället 
för IVIg) med syfte till att inducera remission. Gäller för patienter med måttligt uttalad CIDP där 
kortison inte är kontraindicerad. Patienter med en snabb progressiv, och/eller motorisk dominant 
uttalad CIDP anses svara snabbare på IVIg än steroider.   
 
Nytt vad gäller långsiktiga terapimål som bör uppnås efter 6-12 månaders terapi med kortison eller 
IVIg är att INCAT poäng på 3 eller lägre (istället för gamla nivån på 4 eller lägre) bör ha uppnåtts. I 
annat fall bedöms patient vara i terapisvikt och bör vara föremål för andralinjeterapier. 
 
Nytt för andralinjeterapiförslag är att det finns ett något bättre underlag för att rekommendera 
kombinationsbehandling av IVIg och kortison än förr. Det finns en publikation om att kombination 
IVIg + IVMp månadsvis i 5 månader tidigt under förlopp av CIDP ger en 59% remissionschans, vilket är 

klart högre än tidigare rapporter om ca 20% remissionschans vid beh med enbart IVIg [Adrichem et 
al, Eur J Neurol 2020).  
För nuvarande pågår en RCT vid namn Optic Trial för att få evidens för kombinationsbeh av IVIg + 
IVMp vs. enbart IVIg. 
Den pulsativa cyklofosfamid iv. protokollet har också uppdaterats, men viss skillnad avseende 
intervall mellan pulserna och totala behandlingstiden. Rekommendation om HSCT kvarstår som ett 
alternativ till pulsativ cyklofosfamind beh, alt som ett val istället för pulsativ cyklofosfamid. 
 
 

2] Autoimmun nodopati 
Autoimmun nodopati (AN) som orsakas av IgG4 antikroppar riktade mot nodala/paranodala 
adhesionsmolekyler är en nydefinierad sjukdom, som tidigare klassats som terapi-resistent CIDP. 
AN har stora likheter med CIDP, men framförallt väsentliga skillnader i fenotyp och terapisvar, varför 
den anses vara en egen separat inflammatorisk neuropati. 
 

https://www.albertahealthservices.ca/webapps/labservices/IVIG_Dosing_Calculator.htm
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Den klassiska AN fenotypen är en subakut sensorimotorisk övervägande distal neuropati med ett 
stort inslag av sensorisk ataxi, postural tremor i armarna och neuropatisk smärta.  
Nyligen har man dessutom beskrivit en AN variant vid namn panneurofascin AN där insjuknandet 
liknar GBS inklusive kranialnerv och respiratorisk påverkan, men där patienter svarar inte på IVIg eller 
plasmaferes utan blir kvar läge på IVA i behov av invasiv ventilation.  
 
Patienter med AN svarar mycket dåligt, och oftast inte alls på IVIg, kortison och plasmaferes, men 
desto bättre på anti-CD20 terapi med rituximab. De doser rituximab som används för att 
åstadkomma en induktion enligt publicerade fallrapporter brukar ofta ligga på 1000-2000mg. 
 
Diagnosen AN baserar sig på påvisade av IgG4 serum antikroppar mot neurofascin (NF-155), 
Contactin-1 eller CASPR1. IgM antikroppar och IgG 1-3 antikroppar mot ovan strukturer är däremot 
ospecitika och anses inte vara sjukdomsframkallande. Vid panneurofascin AN förekommer 
antikroppar som samtidigt binder NF-155, NF-140 och NF-186. 
 
Analys av ovannämnda IgG4 antikroppar i blod görs fn på Wieslab. Däremot kan Wieslab ännu inte 
titerbestämma antikroppasnivåerna. Titersänkning av NF-155 ak har nämligen visat sig korrelera väl 
till effekt av immunterapi vid AN. Panneurofascin antikroppar kan inte heller analyseras på Wieslab. 
Det har dessutom förekommit minst ett fall i Sverige där Wieslab påvisat icke-IgG4 antikropparmot 
NF-155, men där omkontroll i ett externt referenslab (Würzburg) visat att det ändå rör det sig om 
IgG4 antikroppar. 
Sammantaget kan det finnas skäl i selekterade fall att skicka centrifugerad serum till Würzburg i 
Tyskland för analys +/- titerbestämning av antikroppar. Kostnaden för denna analys är 110 euro. Prov 
kan skickas av likvorlab på neurologen Karolinska Huddinge till Tyskland efter centrifugering, se 
nedan. Sjukhus som är intresserad av att skicka prov, kan kontakta dr. Ivan Kmezic på neurologen 
Karolinska (kontaktuppgifter kommer att anslås på SNEMAs hemsida under våren 2023). 
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Studieförslag för svenska AN patienter diskuterades som hastigast. Mejlkorrespondens mellan de 
sjukhus i Sverige som redan diagnostiserat patienter med AN varit igång före årsmötet. Fn är 25 
patienter rapporterade totalt. Målsättning med att skriva ihop en caseseries på dessa fall och 
publicera. 
Kollegor som har patienter med AN, men som inte redan mejlat Rayomand, får överväga göra det  
om de önskar vara med i arbetet. 
 

 
 
 
 
 
 



9 
 

3] Cyklofosfamiddata & studie 

Data från IPN registret mars 2023: 
25% av landets patienter med CIDP som är behandlade med 1:a linjeterapier, uppnår inte SNEMAs 
terapimål med en INCAT på 4 eller lägre. Ändå forsätter dessa att behandlas enbart med IVIg 
och/eller kortison. 
 
I IPN registret finns 37 patienter som är behandlade med oral eller iv cyklofosfamid (ctx), varav 11st 
med pågående terapi feb 2023. Median sjukdomsduration vid insättning av ctx har i dessa fall varit 
4.5 år. 
INCAT poäng (medel) före insatt ctx för dessa 37 patienter är 3.1 (1-9) och senast mätt efter avslutad 
beh 2.0 (0-5), talande för en god effekt. 
Naturligtvis bör biverkningspotential av ctx, inte minst vad gäller risk tex för teratogenecitet beaktas 
för personer i fertil ålder. 
 
Dr. Zusana Dékányová redovisade data från Danderyds 10 ctx-behandlade patienter. För 7 av dessa 
fanns INCAT data tillgänglig. Median INCAT var 3.0 (0-7) före ctx behandlingen och 2.0 (0-9) snart 
efteråt. Den kumulativa ctx dosen som hade getts per patient varierade mellan 5-7g, vilket tros ligga 
klart under de doser som är behäftade med risk för en senare sekundär malignitet. 
 
Rayomand och Amalia diskuterade förslag till att göra en sammanställning av landets ctx-behandlade 
CIDP patienter med målsättning till en publikation.  De kollegor som har ctx-behandlade CIDP 
patienter och önskar ansluta sig till arbetsgruppen får kontakta Amalia eller Rayomand. 
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NHV-information o diskussion 

NHV rådet bestående av representanter från landets 4 enheter som fått NHV uppdrag för viss 
neuromuskulär sjukdom presenterade det som ingår i NHV neuromuskulära uppdraget enligt SOS, 
avgränsningar som SOS resp. NHV rådet infört samt förslag till arbetssätt och samarbete med övriga 
neurologiska enheter i landet. 

De som presenterade var:  
Andreas Arvidsson (Lund/Malmö): Uppdraget innehåll och avgränsningar, sid 10-12 
Rayomand Press (Stockholm):         Diagnoser som bör, resp. kan rem till en NHV enhet, sid 13 
Sara Nordström (Göteborg):            NHV remissen, sid 14 
Olof Danielsson (Linköping):            NHV hemsidan, geografisk uppdelning, sid 15-16 
 
Efterföljande debatt med deltagare + möjlig konsensus: sid 17 
 
 
Andreas Arvidsson redovisade för uppdragets innehåll /avgränsningar (enligt SOS) för patienter 
med känd viss neuromuskulär sjukdom, resp. för de med misstänkt viss neuromuskulär sjukdom 
under utredning: 
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Uppdrag för att bedriva NHV vård innefattar enligt SOS även följande: 
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Rayomand Press redovisade NHV rådets konsensus för patienter med känd neuromuskulär 

sjukdom, om vilka diagnoser som bör- resp. kan remitteras till en NHV enhet: 

 

 

Viktigt att poängtera att en remiss till NHV enhet inte betyder per automatik att patienter kommer 
att kallas till ett fysiskt besök. Patienter med en tex en genetisk klarlagd diagnos vars medicinska och 
omvårdnadsmässiga är redan tillgoosedda inom hemregionen kommer inte per automatik att kallas 
till ett besök på NHV enheter.  
För de patienter som kallas till ett besök, kommer den fortsatta uppföljningen resp. själva terapin 
föreslås ske inom hemregionen, med stöd av ett uppföljningsplan från en NHV enhet. 
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Sara Nordström redovisade för NHV remissmallen som kommer att behöva användas för att 
remittera patienter till en NHV enhet. 
Remissen kommer att vara tillgänglig via NHV sidor på respektive 4 NHV enheter, samt inom kort 
även på SNEMAs hemsida. 

NHV remissen bör skrivas av en neurolog. Inga egenvårsremisser tas emot. 
Vårdgaranti gäller ej för en NHV remiss. 
 

 
 
 
 
 
 



15 
 

Olof Danielsson, visade utkast till NHVs hemsida, vilket kommer att vara gemensam på de 4 NHV 
enheterna. 
Hemsidan beskriver uppdraget och innehåller länkar till respektive NHV enhets hemsida på egna 
sjukhuset där lokala kontaktinformationer finns.  Info finns också om akuta NHV konsullinjer på 
respektive enhet. 
 
Därutöver innehåller hemsidan följande info om villkor för NHV remisser/konsultfunktion och FoUU: 
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Varje region i landet får välja fritt vilken /vilka NHV enheter man vill remittera sina patienter till. NHV 
enheterna önskar däremot etablera kontakt med de regioner som remitterar flest patienter till de för 
att etablera utbildning och handledningsvägar gentemot remittenter. 
------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------ 
Ovan presentation och förslag till NHV upplägg följdes av en livlig debatt mellan deltagarna i 
årsmötet och presentatörna. Riskerna med att utarma enheter med välfungerande genetisk och 
neuropatologisk diagnostik diskuterades. NHV rådet påminde att NHV uppdraget kommer från SOS 
och inte ursprungligen från NHV enheterna själva. 
 
NHV enheterna föredrar att patienter med misstänkt viss neuromuskulär sjukdom i behov av ev 
helgenomsekvensering (WGS) och/eller muskelbiopsi remitteras till NHV enheter för en fenotyp-
bestämning först. NHV enheten utför därefter WGS och/eller muskelbiopsi efter behov på själva 
NHV enheten. Detta i enighet med SOS uppdrag. 
 
Svårigheter med gränsdragning om vilka muskelbiopsier som ska skickas till NHV enheter vs. de som 
får analyseras inom hemregionen diskuterades, bl.a. när det gäller biopsier där differentialdiagnosen 
står mellan en inflammatorisk och icke-inflammatorisk myopati. Risken finns då att för många 
patienter remitteras till NHV enheter för muskelbiopsi.  
 

Konsensus verkar ha varit på slutet av mötet att: 
För patienter med misstanke om viss neuromuskulär sjukdom: 

Ansvarig neurolog gör en individuell bedömning av tidpunkt för remittering av patienten till en NHV 
enhet. NHV enheten kan komma att enbart besvara remissen med råd om komplettering, alternativt 
att instämma i PALs misstanke om diagnos, utan att behöva kalla patienten till ett fysiskt besök på 
NHV enheten. 
 
För patienter med känd viss neuromuskulär sjukdom: 

-Remiss bör skrivas till en NHV enhet i samråd med patienten för diagnoser som finns med i ”bör” 
listan och ev för patienter som finns med i ”kan” listan (se ovan).  

-Patienter som inte önskar kunna bli kallade till ett fysiskt besök på en NHV enhet, får ingen remiss. 
Patienter med viss neuromuskulär sjukdom som kräver att få en NHV remiss trots att PAL inte anser 
behov finnas, kan inte nekas en remiss enligt SOS. 

-Om diagnosen är klar, alla kringliggande behov (tex kardiolog, andningsbedömning…) är 
tillgodosedda, patienter med komplexa behov är redan bedömda av ett multiprofessionellt HP team 
samt patienten är registrerade i Svenska Neuroreg  [dvs NMiS, IPN, MG och MND registren], kommer 
NHV enheten sannolikt att enbart skriva ett remissvar till remittent, utan att kalla patienten till ett 
fysiskt besök.  NHV enheten kan vb bistå med att registrera patienter i Svenska NeuroReg. 

-NHV enheter föreslår uppfölningsplan och metoder för utvärdering av ev. terapi, men i de alla flesta 
fall kommer ovan uppföljning att fortsätta att ske inom hemregionerna. 


