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Myastenia gravis; från mild till svår sjukdom och med dåligt avgränsade undergrupper 



Historisk återblick

Jolly, 1895; ”Myasthenia gravis pseudoparalytica”

J Exp Med. 1908 May 1;10(3):308-28.



P.C., 52 år gammal, skräddare, rysk till födseln, togs in till Mount Sinaisjukhuset den 15 december 1906, av 
Dr. B. Sachs, till vilken vi är tacksamma för den kliniska historien och användningen av fallet för publicering.

Sex månader innan hade patienten börjat uppleva en tung känsla över bröstet och svårt att dra djupa andetag.
Samtidigt märkte han dubbelseende och suddig syn. Under den senaste månaden har synen förbättrats, men 
dubbelseende kvarstår. Under de senaste månaderna har han märkt av rörelseförsämring i axelgördeln på båda sidor, 
nedsättning av tungans rörelser, svårigheter i fonation, och uppstötningar av mat genom näsan. Huvudet har en 
tendens att falla framåt på bröstet.

Från 20 till 23 januari skedde en gradvis men liten förbättring. 
Huvudet kunde höjas från full böjning och bibehållas upprätt. 
Frivilliga rörelser av armarna utfördes med mindre trötthet och motståndskraften mot mottryck ökades.

Den 24 januari noterades att pulsen plötsligt ökade till 104 och andningen till 70 per minut. Två timmar senare 
inträdde koma, som varade i två timmar, varefter pulsen och andningen förblev oregelbunden. 
Följande morgon inträffade en liknande attack, varvid döden följde.



Obduktion: 
Thymus: väger 20 gram; mycket fast; mäter 5 cm. i längd, 3-5 cm i bredd 
och 2 cm. i tjocklek. I snitt är färgen rosa-vit, texturen är mycket fast, 
lobulerad och celler kan mycket lätt skrapas från ytan.

Muskler: Ett stort antal sektioner från olika muskler undersöktes i 
mikroskop, och resultaten var ganska enhetliga med mindre eller större 
områden av cellulär infiltration.

Tymustumör: Snitt från olika delar undersöktes för att bestämma dess ursprung och 
förhållande till tymuskörtel. På bara några få ställen kunde någon normal tymusvävnad hittas. 
Tumören i sig är separerad från omgivningens strukturer av en väl märkt bindvävskapsel.
Den korrekta klassificeringen av denna tumör är något svår. Eftersom växten är perilymfatisk
till sin karaktär, bär densamma förhållande till lymfangio-endoteliom som ett periteliom gör 
till hemangio-endoteliom. Det är därför ett perilymfatiskt lymfangio-endoteliom.



Slutsats: De patologiska och fysiologiska kunskaperna som står tillbuds är alltför ofullständiga för en grundad 
formuleringen av en patogenetisk teori för bakgrunden till MG. 
Många sådana teorier ändå förts fram. Bland tidigare författare så klassificerar Oppenheim sjukdomen som en neuros, 
möjligen baserad på ett medfött anlage.
Etiologisk betydelse har också tillskrivits toxemi (förgiftning), som uppstår antingen från tumörer av tymus eller annat 
ursprung, från koprostas (förstoppning), från graviditet eller från olika tidigare infektionssjukdomar. 
Bland senare författare har särskild vikt lagts vid störningar i ämnesomsättningen, och särskilt insufficiens av leverns 
metaboliska funktioner.

Vårt fall gör det inte möjligt för oss att kasta något ytterligare ljus på frågan om sjukdomens orsak, men våra resultat 
motivera följande slutsatser: Neoplasmer av tymiskt ursprung har noterats alltför ofta vid MG för att kunna
ignoreras som en möjlig etiologisk faktor i en viss andel av fallen. I vårt fall en ovanlig typ av tumör, som hittills inte har 
beskrivits i denna sjukdom.



Ann N Y Acad Sci. 1987:505:472-99.

MG beskrevs första gången 1672 och mer detaljerat för 100 år sedan. 

Men innan introduktionen 1934 av kolinesterashämmare var det endast de
med svårast sjukdom som diagnosticerades, och oftast dog inom ett år eller två.

Behandlingarna har förbättrats, utöver kolinesterashämmare; endotrakeal
intubation (1921), trakeostomi, undertrycksassisterad ventilation (1929), och 
antibiotika (1935, 1940), vilket förlängde livet hos de med andningssvikt. 

Även tymektomi (1939) ledde till förbättring hos vissa patienter. 

1939 till 1953, med tillgång enbart till dess terapeutiska åtgärderna, dog 32 % till följd av generaliserad MG (2/3 inom 3 år
från debut och 85 % inom 6 år); 25 % förbättrades; 20 % förblev oförändrade; 12 % gick i remission; och 10% blev sämre
men levde fortfarande efter i genomsnitt 9 år.

Patienter som genomgick tymektomi hade ca 8 % lägre dödlighet och högre förbättringsgrad än de som inte gjorde det. 

Av patienter med okulär MG förbättrades 13% , 58 % förblev oförändrade, 23 % gick i remission och 6 % försämrades. 



Från 1965 ökade användningen av kortikosteroider och från 70-talet tillkom azatioprin och och andra immunsuppressiva
medel, samt plasmaferes.

Under de senaste 5 åren har högdos intravenösa kortikosteroider och immunglobulin kommit till nytta.

För patienter med generaliserad MG vars sjukdom debuterade mellan 1960 och 1980 och som följdes under i genomsnitt 
12 år förbättrades 36 %, 42 % förblev oförändrade, 6 % gick i remission, 2 % blev sämre och endast 12 % dog av sjukdomen; 
en avsevärd förbättring jämfört med tidigare data.

1939-1957

Dog Sämre Oförändrade Förbättrade Remission

1960-1980

Dog Sämre Oförändrade Förbättrade Remission



Vad har hänt sedan år 2000?

Diagnostiska framsteg; MG som orsakas av andra typer av antikroppar, förbättrad neurofysiologi -> fler som kan 
diagnosticeras korrekt.

Nya behandlingar; mykofenolat, rituximab, mfl

Förbättrade verktyg för epidemiologisk forskning



J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2024 Sep 17;95(10):919-926. 

Alla personer som vid ≥2 tillfällen fått diagnoskod för MG
under 2000-2020  i Finland, Danmark och Sverige.

Incidensen (nyinsjuknade) i MG var 1,34 / 1,68 / 1,62 per 100 000 i DK, FI och SE

Prevalensen (sjukdomsförekomst) 18,56 / 20,89 / 23,42 per 100 000 i DK, FI och SE

Dödligheten (standardiserade dödlighetskvot) 1,32 / 1,23 / 1,20 i DK, FI och SE. Högre hos kvinnor än män. 

Årlig incidens och prevalens ökade över tid medan dödligheten förblev stabil. 

Vanligaste dödsorsaker angavs att vara MG, kronisk ischemisk hjärtsjukdom och akut hjärtinfarkt.



Incidensen (nyinsjuknade) Prevalensen (sjukdomsförekomst)
(Finland har kört om!)

Trend över tid



Insjuknanden uppdelat på kön och ålder

Tidig debut: kvinnor > män

Sen debut: män > kvinnor



Dödlighet uppdelat på kön och ålder

Större risk hos kvinnor med tidig debut

Än män med sen debut



Eur J Neurol. 2024 Oct 9:e16511.



MG svårighetsgrad i DK, FI och SE

2016-2020

Svår Måttlig

Mild Remission

2000-2005

Svår Måttlig

Mild Remission

Men mildare kategorier speglar även 
mer frekvent läkemedelsbehandling. 



DK FI SE



DK FI SE



Slutsatser

Prognosen vid MG har förbättrats påtagligt över det senaste seklet 

För ytterligare förbättring krävs mer detaljerad information om sjukdomsbörda och 
livskvalitet, liksom betydelse av de olika MG behandlingar som finns tillgängliga

Viktigt att även beakta betydelsen av samsjuklighet, med/utan relation till MG behandling 

-> optimera nytta-riskbalansen med behandling på individnivå  



Hur påverkar MG sjukdomen livskvaliteten
och

Nytt konsensusprogram

Susanna Brauner, ST-läkare, docent
ME Neurologi, Karolinska Universitetssjukhuset

Neuroimmunologiska forskningsenheten, KI



Vad studerar vi på Karolinska?

Hur mår personer med MG?
Hur skall vi bäst behandla?



ÖvrigtTymusDebutålderAntikroppSubgrupp

Kvinnor>>MänHyperplasi50 år

AChR

Tidigt debuterande

Kvinnor<Män50 årSent debuterande

Tymom40- 60 årTymom-associerat

Allvarligare, bulbärt. 
Medelhavsområdet

Alla åldrarMuSKMuSK+

Mildare symtomAlla åldrarLRP4LRP4+

Alla åldrar-Seronegativ

Alla åldrar, 
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En sjukdom, flera subgrupper



Hur kan vi veta hur det ser ut i Sverige?

www.neuroreg.se



Svenska MG registret

BMI

QMG
MGC

Basal info

Behandling

Utredning



2023 Årsrapport

En sjukdom, flera undergrupper

35%
10%

45%



En sjukdom, flera subgrupper



Hedstrom, Brain 2006; Klareskog, Arthritis Rheum 2006 

Nationell studie för att identifiera riskfaktorer
GEMG- Genes and Environment in MG

105 frågor kring :

Miljöfaktorer: Infektioner, exponering av toxiner, 
skiftarbete

Livsstil: Rökning, kost och motion, vikt/BMI, 
utbildningsnivå

Specifika frågor kring MG sjukdomen

Blod för antikroppsanalys och genetisk analys



Hedstrom, Brain 2006; Klareskog, Arthritis Rheum 2006 

Nationell studie för att identifiera riskfaktorer
GEMG- Genes and Environment in MG

• Patienter identifierade via MG-
registret, patientförening samt de 12 
största neurologklinikerna.

• 1077 deltagande patienter.

• Drygt 42% av samtliga MG patienter i
Sverige deltog.



Debutsymptom

Inkluderade patienter

Diagnosålder

Petersson et al, Neurology 2021



Petersson et al, Neurology 2021

EOMG kvinnor sticker ut



Petersson et al, opublicerad

Försämrad livskvalitet vid ökad sjukdomsaktivitet



Stor andel uppger en icke-acceptabel sjukdomsaktivitet

Total MG-ADL poäng

Petersson et al, Neurology 2021

47%

Faktorer associerade med 
allvarlig sjukdom (MG-ADL >6p)

*

*

*



Nytt nationellt konsensusprogram för MG

Nytt konsensusprogram 

www.snema.se

Arbetsgrupp
• Fredrik Piehl
• Rayomand Press
• Susanna Brauner, Karolinska 

Universitetssjukhuset
• Anders Svenningsson, Danderyds

sjukhus



Två stora förändringar i det nya programmet

• Rituximab är förstahandsval vid nydebuterad generaliserad MG

• Kontrasttillförsel bedöms vara säkert vid myastenia gravis (obs: pågående 
bulbära/ respiratoriska symptom)



Uppdaterad behandlingsalgoritm



Brauner och Eriksson Dufva, JAMA Neurol 2020 ; Piehl, JAMA Neurol 2022

Rituximab vid nydebuterad gMG
Tillbakablickande studie (MG-registret)

Jämför 24 som fått Rituximab med 26 som fått konventionell behandling (ffa Azathioprin/ Imurel)

Fler går snabbare i remission 
(ingen/ låg sjukdomsaktivitet)

Färre behöver andra läkemedel



Blindad placebokontrollerad randomiserad studie

Jämförde 25 som fått Rituximab med 22 som fått placebo. En dos Rtx. 

Brauner och Eriksson Dufva, JAMA Neurol 2020 ; Piehl, JAMA Neurol 2022

Rituximab vid nydebuterad gMG

Fler går snabbare i remission 
(ingen/ låg sjukdomsaktivitet)

• 4% behövde
behandling för skov, 
jämfört med 36% i
kontrollgruppen.



Nya riktlinjer från SFMR och SNEMA 

Huvudbudskap

• Kontrasttillförsel bedöms vara säkert vid myastenia gravis

• Risk för försenad och försämrad diagnostik med tidigare riktlinjer

• Fortsatt försiktighet: 
• Rekommenderar undersökningar på sjukhus i första hand
• Patienter med symptom från andningen, mun och svalg bör läggas in ett 

dygn efter undersökning pga risk för försämring.



Pågående studier: vem skall få vilken behandling?

Svenska nationella hälsoregister

OptiMyG
7 Europeiska MG centra
Mål att studera vilka läkemedel
som har effekt och för vem
(>2000 patienter)

Harmonisera
Europeiska MG register
8 nationella register med 
>7000 deltagande
patienter.



Riskfaktorer och prediktionsmodeller Farmakoepidemiologi

Immunopatogenes

Myastenia gravis - teamet
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