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Inledning

Nervsystemets sjukdomar bedéms fa en
allt storre betydelse i sjukvarden i framti-
den. De utgor redan en betydande del av
patientbesdken inom primar- och akut-
sjukvard. Under senare ar har effektivare
terapier utvecklats for flera neurologiska
sjukdomar. Till dessa hor Parkinsons sjuk-
dom, epilepsi, cerebrovaskuldr sjukdom
och huvudvark/migran, vilka tillsammans
med yrsel tas upp i separata kapitel.

Det har visat sig att tidigt inledd behand-
ling kan férbattra sjukdomsférloppet och
prognosen for flera neurologiska sjukdom-
ar. Detta okar intresset for att i tid identi-
fiera misstankta fall for vidare remiss till
neurologspecialist.

I detta kapitel ges vagledning i primar
neurologisk diagnostik samt presenteras
oversiktliga rad om terapival vid behand-
ling av vanliga neurologiska sjukdomar
och tillstand (polyneuropati, trigeminus-
neuralgi, perifer facialispares, neuroborre-
lios, restless legs syndrom, dystoni,
spasticitet och tremor). Dartill tar kapitlet
upp utvalda neurologiska sjukdomar dar
det primdra omhdndertagandet inom akut-
och priméarvard ar av stor betydelse (amyo-
trofisk lateralskleros, myastenia gravis, in-
flammatoriska neuropatier).  Multipel
skleros tas speciellt upp med detaljerade
anvisningar om diagnostik, sjukdomsmodi-
fierande och symtomatisk behandling.

Neurologisk diagnostik

Trots avsevidrda metodologiska framsteg
inom neurologisk diagnostik bygger den
fortfarande till stor del pa kunskaper om
nervsystemets anatomi, organisation och
patofysiologi. Skadans lokalisation i nerv-
systemet och dess sannolika orsak kan ofta
hérledas fran symtom och kliniska under-
sokningsfynd. Hastigheten i symtomens ut-
veckling kan ge fingervisning om sjukdoms-
processens orsak (Tabell 1, s 838). Vid den
priméra diagnostiska analysen kan ocksa
utbredningen av symtom liksom karaktér-
en av dem inge misstankar om det centrala
eller perifera nervsystemet &r engagerat
(Tabell 2, s 838) och om skadans lokalisa-
tion i nervsystemet (Tabell 3, s 839).

Skadans omfattning, dvs om den &r loka-
liserad eller diffust utbredd eller om den har
ett fokus eller dr multifokal, paverkar na-
turligtvis symtomatologin. Neuropatier ger
ofta distala pareser i hdnder och fétter med
samtidig sensorisk paverkan medan myopa-
tier engagerar proximala muskler i tex
skuldror och bickengordel men ger aldrig
kinselnedsittning.

Vanliga neurologiska sjukdomstill-
stand i akut- och primarvard
Polyneuropatier
Vid polyneuropatier (PNP) foreligger stor-
ningar av funktion och struktur av flera mo-
toriska, sensoriska och autonoma perifera

nerver.
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Tabell 1. Hastigheten vid sjukdomsdebut ger vagledning om sjukdomsprocess/sjukdom

Hastighet

Urakut (sekunder-minuter)
Akut (timmar) Infektion
Subakut (dagar—veckor) Inflammation
Remitterande (skowvvis)

Kronisk (veckor-manader-ar) Tumorer

Neurodegenerativa sjukdomar

a. GBS = Guillain-Barrés syndrom.
b. MG = myastenia gravis.

Symtom

PNP ger oftast upphov till symmetrisk di-
stal handsk-strumpformig symtomatologi.
Oftast drabbas de nedre extremiteterna,
forst med spridning av symtomen fran fot-
ter och i proximal riktning. Ibland engage-
ras inte de ovre extremiteterna. Patienter-
na soker oftast for parestesier, domningar
och kraftnedséttning i fotterna med dropp-
fot och snubblingstendens som f6ljd. Ned-
satt balans pga bristande proprioception ar
vanligt och missfargad, torr och glansig hud
forekommer sekundért till den autonoma
storningen. Perifera statusfynd, se Tabell 2
och 3.

Primér utredning

Vid den priméra utredningen, som bor ske
inom primérvarden, i4r det som regel effek-
tivast att vid den forsta kliniska bedém-
ningen och basala laboratorieutredningen
tdcka in de vanligaste orsakerna till PNP
(Tabell 4, s 840). Den bakomliggande orsa-
ken behandlas och ytterligare utredning ar
inte nodvandig. Patienten bor remitteras
till neurologspecialist for utvidgad utred-
ning vid forsdmring om:

Sjukdomsprocess

Vaskular, epilepsi

Inflammation, vaskular, epilepsi

Exempel pa sjukdomar
Stroke, epilepsi
Meningit/encefalit/myelit
GBS?, MS-debut

MS, MGP, migran, TIA, epilepsi
Hjarntumérer

Parkinsons sjukdom, ALS

1. Den bakomliggande orsaken till PNP
inte kan faststéllas.

2. Insatt terapi saknar effekt.

3. Symtomutvecklingen &r atypisk eller
associerad med svara terapiresistenta
symtom.

Utvidgad utredning
Neurofysiologisk undersékning med ENeG
(elektroneurografi) och EMG (elektromyo-
grafl) gors for att kartlagga neuropatins ut-
bredning och typ (axonal eller demyelinise-
rande). De inflammatoriska neuropatierna
svarar ofta pa behandling och &r viktiga att
identifiera (se avsnittet om inflammatoriska
neuropatier, s 845). Trots kompletterande
utredning kommer man hos 25-50% av de
remitterade patienterna inte att kunna fast-
stdlla nagon bakomliggande orsak.

Behandling
Symtomatisk forstahandsbehandling av
smértsam neuropati med amitriptylin, gaba-
pentin eller pregabalin &r numera valetable-
rad (se Terapirekommendationerna om be-
handling av neuralgi och smértsam neuro-

Tabell 2. Fynd som pekar pa antingen en central eller perifer skada

Statusfynd Central

(6vre motorneuronskada)

Muskeltonus Okad (spastisk)

Senreflexer Stegrade
Babinskis tecken Positiv
Muskelatrofier Nej

Rorelsehastighet

Finmotorik
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Samre an paresgrad

Samre an paresgrad

Perifer
(nedre motorneuronskada)

Minskad (slapp)
Minskade/saknas
Saknas

Ja

Motsvarande paresgrad

Motsvarande paresgrad



Tabell 3. Lokalisation av skadan - férenklad topisk diagnostik

Skada Syndrom

Storhjarna Hemisyndrom med
pareser och/eller senso-
risk storning

Hjarnstam "Korsat” hemisyndrom

Cerebellum Hemiataxi
(balans- och koordina-
tionsstorning)

Ryggmarg Para- eller tetrasyndrom

Perifera nerver

Polyneuropati

Nervrotspaverkan
Sakralrotspaverkan

Plexuspaverkan

Mononeuropati

Symtomutbredning
relaterad till skadan

Kontralateral (motsatt)
arm+ben+ansikte

Kontralateral arm+ben, ipsilateral
(belagen pa samma sida) ansikte

Ipsilateral arm och/eller ben. Fall-
tendens at skadesidan

Bilateral benpares (skada nedan-
for halsrygg) inklusive pares av
bada armarna (skadad halsrygg-
marg) med sensorisk niva nedan-
for skadenivan

Distal handsk-strumpformig

Foljer enskilda dermatom
Ridbyxeanestesi

Engagerar ofta hel extremitet
Enskild nerv

Medianuskompression
(Karpaltunnelsyndrom)

Ulnariskompression

Cutaneus femoralis lateralis kom-
primeras under inguinalligament-
et (meralgia parestetica)
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Associerade symtom

Kortikala (t ex hemi-
anopsi, afasi)

Yrsel, dubbelseende,
dysartri, dysfagi

Ogonmotorikstérning,
talstérning

Paverkan pa miktion och
defekation

Ibland smarta

Ofta smarta
Hypoton blaspares

Ibland smartsam

Svag och domnad hand
dig Il

Svag fingerspretning,
domnad 1/2 dig IV+V
Kanselnedsattning

larets lateralsida, smart-
samma parestesier

pati, s 840) (1). Duloxetin 60-120 mg/dag &r
godként for behandling av smértsam diabetes-
neuropati. Transkutan elektrisk nervstimu-
lering (TENS) anvénds, trots otillriackligt
vetenskapligt stod, som behandlingsalter-
nativ. Vid nedsatt kinsel foreligger risk for
att stimuleringen kan astadkomma hud-
skador.

Trigeminusneuralgi och andra neuralgier
Neuralgier ar vanligtvis idiopatiska och kén-
netecknas av svara kortvariga huggande
smaértor i en nervs utbredningsomrade. Tri-
geminusneuralgin (TN) (ansiktssmérta) ar
vanligast, medan glossofaryngeusneuralgi
(sméarta i svalget) och occipitalisneuralgi
(smértainacken) dr ovanliga. Postherpetisk
neuralgi kan bli foljden av en herpes zoster-
infektion (baltros) vilken &ven kan drabba
ansiktet.

Prevalensen for TN &r 15-30 fall/100 000
invanare, dubbelt sa vanligt hos kvinnor

jamfort med mén och debuterar oftast efter
50 ars alder.

Symtom och diagnos

TN ar oftast unilateral, drabbar vanligtvis
andra eller tredje grenen och ofta finns en
triggerpunkt som vid beréring, tandborts-
ning, rakning eller fédointag kan provocera
smértattackerna. Dessa &r intensiva och
varar sekunder till ndgon minut och upp-
trader flera ganger per dygn.

Vid yngre debutalder, atypisk symtoma-
tologi eller patologiska statusfynd ska pa-
tienten remitteras till neurologspecialist for
vidare utredning (bakre skallgropstumor?
MS?)

Behandling
Karbamazepin ar forstahandsval vid samt-
liga neuralgier och ca 70% av patienterna
uppnar fullgod smértlindring (1). Dosen re-
duceras till d4ldre och vid njurinsufficiens.
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Tabell 4. Utredning av polyneuropati i primarvarden

Vanliga orsaker
Diabetes mellitus
Alkohol6verkonsumtion
Lakemedelsbiverkning
Hereditet

Maligniteter, kollagenoser SR, CRP, S-

Basal laboratorieutredning/anamnes

P-glukos, HbA,, eventuell glukosbelastning

Leverstatus, GT, CDT

Vissa cytostatika, nitrofurantoin, mitronidazol, disulfiram m fl
Slaktanamnes

elfores, blodstatus, F-Hb, eventuell lungréntgen,

mammografi

Vitaminbrist

Njur- och leversvikt

Exponering for [6sningsmedel och metaller
Tyreoidearubbning

Infektioner

Om overkénslighet eller otillracklig effekt
kombinera eller prova med gabapentin (se
Terapirekommendationerna nedan), baklo-
fen eller fenytoin. Spontanremission ar van-
ligt varfor utsattningsforsok gors efter nagon
manads behandling efter uppnadd smért-
frihet. Vid terapisvikt remitteras patienten
for stallningstagande till neurokirurgisk
behandling.

Postherpetisk neuralgi (PHN) behandlas i
forsta hand med amitriptylin. Andrahands-
val 4r gabapentin och pregabalin (se Terapi-
rekommendationerna nedan) (1). Lokal be-
handling med lidokain plaster 5% har lik-
som kapsaicin kram 0,075% visat effekt vid
PHN. Den senare dock med vanligt forekom-
mande initial hudirritation och brannande
sensationer.

Perifer facialispares/ansiktsférlamning
Incidensen for perifer facialispares &r
20-30 fall/100 000 invanare, lika for man
och kvinnor, med 6kad risk for diabetiker,
hypertoniker och under graviditetens sista

Terapirekommendationer — Behandling av neuralgi
(successiv dosupptrappning)

B,,, folsyra, (B;, Bg)

Leverstatus, S-kreatinin

Akrylamid, n-hexan, bly, kvicksilver, arsenik, tallium, koppar
TSH, fritt T4

LPK, differentialrakning, CRP, eventuell Borrelia- och hiv-serologi

trimester. Vid okénd orsak (70%) bendmns
den perifera facialisparesen for Bells pares.
I ca 60% av fallen foregas den av en virus-
infektion.

Symtomatologi och diagnostik
Den perifera facialisparesen (skada fran
facialiskdrnan till och med nerven) som of-
tast dr halvsidig, ska skiljas fran den cen-
trala facialisparesen (supranukleiar skada
oftast beldgen i kontralaterala hjarnhemi-
sfiaren t ex efter stroke) som kinnetecknas
av minskad mimik i den nedre kvadranten
av ansiktet. Perifer facialispares 4r vanligt-
vis ensidig med hingande mungipa, utsla-
tad nasolabialfara, oformaga att sluta 6gat
(okat tarfléde) och att rynka pannan. Ibland
foreligger viark bakom orat. Beroende pa
skadelokalisationen kan ocksd smakned-
sdttning, minskat tarflode och salivation
samt obehag vid starka ljud (hyperakusis)
forekomma. Vid Bells pares kan forutom
perifer facialispares ocksa initialt foreligga
en overgaende trigeminuspaverkan med

och smartsam neuropati (1)

Amitriptylin Karbamazepin Gabapentin Pregabalin
Indikation Neuropatisk smarta Trigeminusneuralgi Neuropatisk smérta Neuropatisk smérta
Postherpetisk Neuralgier Postherpetisk
neuralgi neuralgi
Startdos 10-25 mg till natten 100-200 mg till natten 300 mg till natten 25-50 mg x 2
Dosering Till natten alt x 3 x 2 (depot) x3 X2
Maldos 25-75 mg 400-1 400 mg 900-3 600 mg 150-600 mg
Apoteket AB
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nedsatt kinsel, men i 6vrigt ingen annan
neurologisk paverkan.

Under senare ar har reaktivering av her-
pes simplex virusinfektion (HSV) och/eller
varicella zoster virusinfektion (VZV) upp-
mairksammats som mdjliga orsaker till peri-
fer facialispares. Studier med antiviral tera-
pi har dock inte varit konklusiva. Samtidig
rekurrent oral eller labial HSV-infektion,
misstankt zoster oticus (Ramsay Hunts syn-
drom) med blasbildning pa ytterora, horsel-
gang eller trumhinna och missténkt borrelia-
infektion ska uppmérksammas for tidig be-
handling. Neuroborrelios som orsak till
perifer facialispares ska framfor allt miss-
tdnkas hos barn (50%, jamfort med 10% av
vuxna) (1), bilateral perifer facialispares,
anamnes pa fastingbett och erytem (se neu-
roborrelios for diagnostik). Barn med perifer
facialispares bor remitteras for lumbal-
punktion.

Andra orsaker till perifer facialispares
kan vara trauma (skallbasfraktur), kronisk
otit, kolesteatom, parotistumor eller annan
malignitet. Patienten remitteras da till
oronklinik for utredning. Vid bilateral pe-
rifer facialispares ska misstdnkas neuro-
borrelios, neurosarkoidos, andra inflam-
matoriska sjukdomar eller maligniteter.

Behandling

Vid Bells pares inriktas behandlingen pa
att skydda ogat med urglas och i férekom-
mande fall ges tarsubstitut eller 6gonsalva
(fargad ogonsalva kan dock paverka syn-
en). Perifer facialispares med samtidig
HSV- respektive VZV-infektion behandlas
inom 72 timmar fran symtomdebut med
aciklovir 400-800 mg 4-5 ganger/dag eller
valaciklovir 500-1 000 mg 2-3 génger/dag
under 5-10 dagar for HSV-infektion respek-
tive 7 dagar for VZV-infektion (den lagre
dosen vid HSV, den hégre vid VZV).

Antiviral terapi utan samtidig herpesin-
fektion har ingen visad nytta (2) och trots
att prednisolonterapi dr relativt vanlig har
overtygande bevis for klinisk effekt vid Bells
pares tidigare saknats (3). Nyligen har 2 ran-
domiserade, placebo-kontrollerade studier
visat att prednisolon under 10 dagar (25 mg
2 ganger/dag (4), respektive 60 mg/dag un-
der 5 dagar med dosreduktion 10 mg/dag
under efterfoljande 5 dagar (5)) paskyndar
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en fullstdndig aterhdmtning. I den forsta
studien 6kade andelen till 95% (9 manader
efter behandlingen var absolut riskreduktion
12% och number needed to treat (NNT) var 8)
(4). For behandling av neuroborrelios som
orsak till perifer facialispares se Terapire-
kommendationerna, s 842.

Uppféljning och prognos
Symtomen vid Bells pares gar i fullsténdig
remission inom 2 manader i 80% av fallen
och 10% far aterfall. Samre prognos forelig-
ger vid kompletta pareser, hog alder, hyperto-
ni och diabetes. Facialispares med langsam
eller bristfillig remission kan remitteras till
specialiserad sjukgymnast for neuromusku-
lar traning och vid kvarstiaende pares efter
minst 6 méanader kan plastikkirurgisk be-
handling 6vervigas.

Neuroborrelios

Borrelia burgdorferi, en spiroket, sprids via
fastingar, vanligtvis under perioden maj-de-
cember och kan efter fistingbett infektera
nervsystemet och ge upphov till neuroborre-
lios. Detta sker inom 2 veckor efter bettet
men tar ldngre tid, upp till 2-3 manader, om
spridningen sker via en foregaende hudin-
fektion, erytema migrans.

Symtom och diagnos

Anamnes pa fastingbett eller erytema mi-
grans foreligger i ca hélften av fallen. Neuro-
borreliosens huvudvarianter 4r meningit, ra-
dikulit (Bannwarths syndrom) och kranial-
nervsneurit som forekommer var for sig eller
samtidigt. Meningiten &r ofta relativt lindrig
med langdragen huvudvirk, trétthet, subfe-
brilitet och illaméaende. Radikuliten ger ofta
intensiv smairta i ett eller flera nervrots-
segment och bade sensorisk och motorisk
paverkan kan forekomma. Kranialnervs-
neurit med perifer facialispares &r vanligt.

Vid neurologiska symtom och misstanke
om neuroborrelios ska lumbalpunktion ge-
nomforas. I spinalvitskan ses en lymfocytar
pleocytos samt en intratekal antikroppspro-
duktion. Det kan ta upp till 4-8 veckor for
antikroppstitrarna att stiga. Antikropps-
titern i serum kan vara svarviarderad men
en negativ IgG-serologi efter 8 veckors ospe-
cifika neurologiska symtom utesluter i re-
gel en neuroborrelios. Med 6kande alder ses
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Terapirekommendationer — Behandling av neuroborrelios

Lakemedel Vuxna Gravida
Doxycyklin 200 mg x 1-2i
peroralt 10-14 dagar (den

lagre dosen vid vikt
< 50 kg)

Bensylpenicillin 3gx3-4i14dagar

intravenost 14 dagar

Ceftriaxon intra-
venodst

2gx1i14dagar

en Okad frekvens av ospecifika antikropps-
nivaer i serum och forhojda IgM-titrar ar
ofta falskt positiva hos vuxna. Forhojda
IgM-titrar utan samtidigt forhojd IgG-titer
talar emot borreliainfektion. Vid misstanke
om neuroborrelios bor lumbalpunktion goras
i stéllet for att folja antikroppsnivaer i se-
rum.

Behandling

Doxycyklin ar forstahandsbehandling, se Te-
rapirekommendationerna ovan (6). Det finns
idag inte vetenskapligt stod for att langvarig
antibiotikabehandling har effekt mot kvar-
staende symtom efter genomford antibiotika-
kur. Vid missténkt terapisvikt ska uppfoljan-
de lumbalpunktion genomforas.

Restless legs syndrom
Restless legs syndrom (RLS) drabbar 5-15%
av den vuxna befolkningen med debut oftast
i 30-40 ars alder och med 6kande prevalens
med 6kande alder. Diagnosen dr forsummad
och tiden fran symtomdebut till diagnos &ar
ofta 10-20 ar.

Hilften av patienterna har en primér
form och hélften en sekundir form. Arftlig
orsak, foretrddesvis autosomalt dominant,
foreligger framfor allt bland de priméra och
dessa har ocksa lagre debutéalder. Debutéal-
der 6ver 45 ar ar vanligare bland de sekun-
dédra som ofta ar associerade till en kronisk
sjukdom: perifer neuropati, nervrotspaver-
kan, ryggmérgssjukdom, diabetes mellitus,
tyreoideasjukdomar och kronisk njursjuk-
dom med uremi (behandlas i kapitlet Njur-
sjukdomar, s 416). Sekundar RLS kan ocksa
orsakas av jarnbrist, B;,- och folsyrabrist
och dr vanligt hos gravida.
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Undvik, se Fass

3gx3-4i

2 gx1i14 dagar

Barn < 8 ar

Undvik, se Fass

50 mg/kg kropps-
vikt x 1i 14 dagar

100 mg/kg kropps-

vikt x 1i 14 dagar
Max 2 g/dag

Barn 8-12 ar

4 mg/kg kroppsvikt
x 1114 dagar. Even-
tuell dubbel dos
dag 1-2.

50 mg/kg kropps-
vikt x 11 14 dagar

100 mg/kg kropps-
vikt x 1i 14 dagar
Max 2 g/dag

Lakemedelsbehandling med dopaminan-
tagonister, (antihistaminer, fentiaziner och
propiomazin) antidepressiva (SSRI, SNRI,
TCA), vissa antiepileptika (fenytoin, val-
proat), statiner och litium kan orsaka RLS.

Symtom och diagnos

RLS karakteriseras av myrkrypningar/pa-
restesier, lokaliserade framfor allt till un-
derbenen, som upphor vid rorelse. Besviren
forvarras eller upptrader vid vila pa kvéllar
och nattetid. Insomnia liksom stérd s6mn
ar vanligt. De sensoriska symtomen kan ha
olika karaktidr och varierande intensitet,
hélften upplever dem som sméirtsamma och
de kan spridas till lar och armar. Rorelse av
benen lindrar momentant besviren vilket
skiljer RLS fran neuropatisk och cirkulato-
riskt betingad symtomatologi. I 80-90% av
fallen tillkommer rytmiska muskelkontra-
ktioner, 0,5-10 sekunder langa, och med
20-90 sekunders intervaller (Periodic Limb
Movements - PLM) nattetid.

RLS-diagnosen stélls med hjdlp av en
karakteristisk anamnes, normalt neurolo-
giskt status och en basal laboratorieutred-
ning for den sekundira formen: Hb, ferri-
tin, B,,, folsyra, fasteglukos, kreatinin. Se-
kunddr RLS kan missas da den ibland
orsakas av annan neurologisk sjukdom (se
ovan) vars symtomatologi grumlar bilden.
Nattliga vadkramper dr vanliga men har
inget med RLS att gora.

Behandling
Icke-farmakologisk behandling med god
somnhygien, massage, stretching, kall av-
spolning, akupressur eller TNS kan vara
tillrackligt vid lindriga former (7). Koffein,



Terapireckommendationer —
Farmakologisk behandling av RLS (6)

Ovriga terapier i endos till natten
Forstahandsmedel

Vid intermittenta
besvar

L-dopa 50-200 mg

Kontinuerliga
besvar

Pramipexol 0,18-0,54 mg
Ropinirol 0,25-4 mg
Andrahandsmedel

Kodein + Paracetamol (30 +

500 mg) 1-2 tabletter
Tramadol 50-100 mg

Tredjehandsmedel

Klonazepam 0,5-2 mg
Karbamazepin 100-200 mg
Gabapentin 300-1200 mg

nikotin och alkohol kan forsémra RLS och
fysisk traning kvéllstid ska undvikas. Bak-
omliggande orsaker till sekundir RLS ska
utredas och behandlas. Fastén laga jarn-
depaer, med eller utan pavisad anemi, ir
vanligare vid RLS, saknas dnnu 6vertygan-
de vetenskapligt stod for att jarnterapi mot
RLS é&r effektivt. Vid svarare RLS ska far-
makologisk behandling 6vervigas. Inter-
mittenta RLS-besvir behandlas med L-
dopa 50-200 mg, 1 timma innan sdnggaen-
de, hogst 1-2 ganger/vecka. L-dopa kan ge
reboundeffekter pa natten och morgonen
med behov av extradoser. Regelbunden an-
viandning av L-dopa kan ge augmentation
med 6kade RLS-besvir pa eftermiddag och
kvillar. Foljden kan bli att allt storre doser
for symtomlindring kravs. Mattlig till svar
kronisk RLS ska ddrfor behandlas med dop-
aminagonister (ergotalkaloider ska undvi-
kas pga biverkningsrisk med fibros i lungor
och hjarta), andrahandsval ar opioider och
tredjehandsval &dr bensodiazepiner eller an-
tiepileptika  (Terapirekommendationerna
ovan).

RLS under graviditet dr vanligtvis lind-
rig, upptriader oftast under sista trimes-
tern, ar oftare associerad till jarn- eller fol-
syrabrist och upphor efter férlossningen.

Dystoni
Dystonisjukdomar ger upphov till ofrivilli-
ga toniska kramper, felstdllningar och ofta
rytmiska muskelkontraktioner. Dessa kan
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omfatta ett begrénsat omrade t ex ansikte
eller hals (fokala dystonier), ett mer utbrett
omrade (segmentell dystoni), flera olika om-
raden (multifokal dystoni), vara halvsidig
(hemidystoni) eller mer omfattande (gene-
rell dystoni) (8). Dystonin kan vara heredi-
tar, forekomma vid andra neurologiska till-
stand eller vara idiopatisk. Till den senare
gruppen hor de fokala dystonierna blefaro-
spasm (6gonlockskontraktioner), hemifaci-
alisspasm (halvsidiga ansikts- och 6gon-
lockskontraktioner), cervikal dystoni (hu-
vudvridning i sidled, bakat eller framat),
skrivkramp och spasmodisk dysfoni (tal-
storning).

Botulinumtoxin injektioner intramusku-
lart var 3-4:e ménad &r forstahandsbehand-
ling vid fokala och segmentella dystonier (8)
och som tillagg eller vid mer utbredda dysto-
nier anvénds ibland antikolinergika, diaze-
pam eller klonazepam.

Spasticitet
Symtom
Spasticitet orsakas av CNS-skada och ger
upphov till en hastighetsberoende tonusok-
ning, stegrade reflexer och spasmer. Obe-
handlad kan spasticiteten leda till kontrak-
turer och felstdllningar vilka kan forsamra
funktion och mojligheter till rehabilitering.

Behandling

Sjukgymnastik och arbetsterapi ingar tradi-
tionellt i behandlingen av spasticitet men
har oftast en begrénsad effekt. Innan be-
handling inleds ska faktorer som urinvigsin-
fektioner, kronisk obstipation, dekubitus och
vissa ldkemedel (SSRI, betainterferon) upp-
mérksammas, eftersom dessa kan forvirra
spasticiteten. Den spasmolytiska effekten av
farmakologisk behandling maste avvigas da
den ofta uppnas pa bekostnad av sidmre
muskelstyrka. All peroral spasmolytisk be-
handling ska ske genom successiv dos6kning
for att minska biverkningsfrekvensen.

Baklofen ar forstahandsval med startdos
5 mg 2-3 ganger/dag och med maldos ofta pa
40-100 mg fordelat pa 4 doseringstillfillen
(halveringstid 3,5 timmar). Plotsligt terapi-
stopp kan ge upphov till konfusion, halluci-
nos och epileptiska kramper.

Diazepam, 5-10 mg, och klonazepam,
0,5-2 mg, ar lampliga mot nattliga spas-
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mer. De undviks ofta dagtid pga den sede-
rande effekten och risken for toleransut-
veckling. Gabapentin i upptrappande dos
till 300-1 200 mg 3 ganger/dag ar andra-
handsval liksom licenspreparaten dantro-
len och tizanidin. Vid dessa licensforskriv-
ningar maste risken for levertoxicitet beak-
tas och leveraminotransferaser kontrolleras
under behandlingen.

Vid fokal spasticitet t ex i en hand/arm
eller fot ar oftast intramuskuléra injektio-
ner med botulinumtoxin effektivast. Tera-
piresistenta fall med svar och mer omfat-
tande kronisk spasticitet, eller dar de far-
makologiska biverkningarna inte tolereras,
kan remitteras till specialiserad enhet for
stallningstagande till intratekal baklofen-
behandling, blockadbehandlingar eller neuro-
kirurgisk intervention.

Tremor
Indelning och karakteristik
Tremor brukar indelas enligt foljande:

¢ Vilotremor som &ir grovvagig, langsam,
avtar vid aktivitet och ses i hand/arm
vid Parkinsons sjukdom.

e Postural tremor som 4r snabbare och ses
nér patienten stracker ut och forsoker
halla armar och héander stilla.

¢ Intentions- eller aktionstremor som
upptrader vid rorelse nér ett visst mal
ska nas.

Ofta forekommer blandbilder med samtidig
postural- och aktionstremor. Hit hor fysiolo-
gisk tremor, som 6kar vid psykisk anspan-
ning och accentueras vid metabola rubb-
ningar (tyreotoxikos, hypoglykemi), alkohol-
och drogabstinens samt som biverkningar
vid ldkemedelsbehandlingar (litium, neuro-
leptika, betareceptorstimulerare, valproat).

Essentiell tremor
Essentiell tremor upptrider vanligtvis efter
40 ars alder. Svarighetsgraden okar med
stigande alder och vid sen debut kallas den
ibland senil tremor. I 50% av fallen forelig-
ger hereditet varfor den ocksa bendmns fa-
miljar tremor. Tremorn Ar postural, men ar
storande ocksa vid rorelse, drabbar oftast
bada armarna och i ca 1/3 av fallen dven
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huvudet. Typiskt &ar att alkohol brukar lind-
ra tremorn.

Behandling

I Sverige har endast propranolol indika-
tionen. Vanligtvis anviands dagsdoser pa
120 mg, ibland hogre, fordelat pa 1-3 till-
fallen. I 50-70% av fallen uppnas en reduk-
tion av tremorn. Primidon (licenspreparat)
25-250 mg till natten kan vara ett behand-
lingsalternativ. Andra betablockerare (sotalol,
atenolol), vissa antiepileptika (topiramat,
gabapentin) och bensodiazepiner har visat
effekt i enstaka och mindre studier. Farma-
kologiskt terapiresistenta fall och av tremorn
handikappande fall kan remitteras till neuro-
kirurgisk Kklinik for stéllningstagande till
talamusstimulering (9).

Ofrivillig muskelaktivitet utan behov av
utredning eller farmakologisk behandling
Tics
Tics &r stereotypa snabba aterkommande
svarkontrollerade blinkningar, ryckningar,
grimaser, smackningar eller harklingar med

i 6vrigt normal motorik.

Myokymier
Myokymier ar 6vergdende smaryckningar
runt 6gonen, ibland i bal- eller extremitets-
muskler och upptrider framst vid uttrétt-
ning.

Benigna fascikulationer

Benigna fascikulationer ar kortvariga ofri-
villiga muskelkontraktioner av enskilda
muskelfibrer i skelettmuskulatur utan andra
associerade symtom. Problemen ses framfor
allt efter muskelanstriangning. Vid samti-
dig muskelsvaghet eller atrofier ska motor-
neuronsjukdom misstinkas (se ALS).

Neurologiska sjukdomar som
ska remitteras till neurologspecialist
for diagnos och behandling
Amyotrofisk lateralskleros

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) &4r en
motorneuronsjukdom (10). I Sverige insjuk-
nar arligen drygt 200 personer varav 5-10%
har familjar disposition. Debuten sker i
vuxen alder med hogst frekvens i 50-60 ars
alder.



Symtom och prognos

Symtomen karakteriseras av en progressiv
forlamning med samtidiga symtom pa Gvre
(central) och nedre (perifer) motorneuron-
skada (se Tabell 2, s 838) med avsaknad av
sensoriska symtom, sfinkterpaverkan och
ogonsymtom. Kognitiv dysfunktion fore-
kommer i 30-40% av fallen och demens i ca
5%. Huvudtyperna &r foljande:

e Kilassisk ALS, dar central och perifer
pares av armar, ben och bal dominerar
och senare dven bulbdra symtom.

¢ Progressiv bulbarpares (PBP) som
domineras av tal- och svéljningsbesvar.

e Progressiv spinal muskelatrofi (PSMA)
med tilltagande perifera pareseri armar
och ben.

Femarsoverlevnaden dr 25% men ca 10% av
patienterna lever minst 10 ar med Gvervikt
for de med PSMA.

Behandling

Riluzol, en glutamathdmmare, i dosen 50 mg
2 ganger/dag forlinger overlevnaden och
symtomutvecklingen med négra maéanader
och har storst effekt vid tidigt inledd behand-
ling. Symtomatisk behandling av hypersali-
vation (skopolamin, glykopyrron, amitripty-
lin), sekretstagnation (acetylcystein), nutri-
tions- (PEG) samt andningssvarigheter
(ventilator) dr betydelsefull. Vid misstédnkt
motorneuronsjukdom bor patienten sna-
rast remitteras till neurolog for sdkerstal-
lande av diagnos, behandling och uppfolj-
ning.

Myastenia gravis
Myastenia gravis (MG) 4r en autoimmun
sjukdom med abnorm muskulér uttrottbar-
het orsakad av antikroppar riktade mot ace-
tylkolinreceptorerna (AKR-ak) i motoriska
andplattor. Vanligt &r samtidig tymushyper-
plasi (80%) eller tymom (10%) samt i 10% av
fallen andra autoimmuna sjukdomar (tyreo-
toxikos, reumatoid artrit, perniciés anemi).
I Sverige finns drygt 1000 individer med
MG, varav 2/3 &r kvinnor mellan 20 och 40
ar, medan mén med MG oftare ar over 50 ars
alder. MG &r saledes ovanlig men &r viktig
att kdnna igen d& den kan behandlas fram-
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gangsrikt och numera saknar 6verdodlig-
het.

Symtom

Utbredning och svarighetsgrad av den mus-
kulédra uttrottbarheten varierar stort. Of-
tast sker en forsamring under dagen eller
efter anstriangning med aterhdmtning efter
vila. Okulédra symtom (dubbelseende, ptos)
ar vanliga debutsymtom, 15% debuterar
med bulbédra symtom (svarighet att tala,
tugga, svélja) men i flertalet fall generalise-
ras symtomen till framfor allt proximal
muskulatur (svarigheter att hélla huvudet,
gé i trappor samt halla ut armar).

Missténkta fall remitteras till neurolog
dar positiv edrofontest (kortverkande kolin-
esterashdmmare), positiv AKR-ak-test och
neurofysiologisk utredning sékerstéller dia-
gnosen.

Behandling

MG behandlas med kolinesterashdmmare,
generaliserade fall genomgar tymektomi
och vid bristande effekt adderas immun-
suppressiv behandling (11). Det &ar viktigt
att kdnna till att infektioner, menstruation
och graviditet kan forviarra symtomen och
att vid forlossning och operation ska speci-
ella atgérder vidtas. Myastena symtom kan
forvarras av vissa antibiotika (aminoglyko-
sider, linkosamider, fluorokinoloner, telitro-
mycin) samt MgSO,, litium, kinin, klorokin
och prokainamid (licenspreparat). Konsul-
tera neurolog om osékerhet rader vid terapi-
val.

Inflammatoriska neuropatier
De inflammatoriska neuropatierna &r vikti-
ga att uppmirksamma da de &4r behand-
lingsbara (12).

Akut inflammatorisk
demyeliniserande polyneuropati
Akut inflammatorisk demyeliniserande poly-
neuropati (AIDP), ocksd kallad Guillain-
Barrés syndrom (GBS), ska misstéinkas vid
snabbt progredierande slapp tetrapares, ned-
satta reflexer, perifer facialispares (50%) och
liten eller ingen sensorisk paverkan. Pati-
enterna ska remitteras akut for inldggning,
utredning och 6vervakning. I upp till 1/3 av
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fallen finns behov av respiratorvard. Risk
for autonom dysfunktion med hjartarytmi
samt tromboembolism forekommer. I ca 2/3
av fallen upptrider GBS efter en infektion,
varav den vanligaste 4r Campylobacter je-
juni.

Behandling

Behandling med hégdos immunglobuliner
intravenost (IVIG) 0,4 g/kg kroppsvikt/dag
under 5 dagar ger snabbare remission av
symtom, mindre behov av respiratorvard
och forkortad intensiv- och sjukhusvard.
IVIG ar forstahandsval pga féarre biverk-
ningar och enklare administration men
plasmaferes har i jamforande studier visat
likvardig effekt. Trots behandling 4r morta-
liteten 1 GBS ca 5%. For 6vriga &r prognosen
som regel god med 70% av patienterna helt
aterstéllda eller med sma restsymtom, 20%
med mattliga funktionshinder och 10% med
svara funktionshinder.

Kronisk inflammatorisk

demyeliniserande polyneuropati
Om sjukdomsforloppet progredierar mer
an 8 veckor eller antar ett skovvist forlopp
(1/3 av fallen) kallas neuropatin kronisk
inflammatorisk demyeliniserande polyneu-
ropati (CIDP). Denna har symmetriskt
proximalt och distalt engagemang och ofta
forekommer &dven sensorisk paverkan.
CIDP behandlas med IVIG eller predniso-
lon och ibland med annan immunsuppres-
siv behandling.

Multifokal motorisk neuropati (MMN) ar
en rent motorisk variant som progredierar
under flera ar, 4&r asymmetrisk, distal och
drabbar oftare armarna mer &n benen.
MMN behandlas med IVIG.

Multipel skleros

Multipel skleros (MS) &ar en autoimmun
sjukdom som drabbar det centrala nerv-
systemet (CNS) déar miljéfaktorer och gene-
tiska riskfaktorer identifierats utan att den
definitiva orsaken kunnat sikerstéllas. MS
ar efter trauma den vanligaste orsaken till
neurologisk funktionsforlust hos unga vux-
na. Incidensen &ar ca 5 fall/100 000 invanare
och prevalensen har under senare ar juste-
rats upp till ca 150 fall/100 000 invanare vil-
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ket medfor att det idag finns 12 000-15 000
MS-sjuka i Sverige. De flesta insjuknar mel-
lan 10-60 ars alder (vanligtvis 20-40 ar, me-
dian 30 ar) och kvinnor drabbas dubbelt sa
ofta som méan. Synen pa MS har patagligt
adndrats under de senaste decennierna. Nu-
mera vet vi foljande:

e Sjukdomen &r mer eller mindre kontinu-
erligt aktiv trots perioder av klinisk sta-
bilitet.

¢ Inflammatoriska sjukdomsmekanismer
dominerar initialt medan mer neurode-
generativa processer styr sjukdoms-
utvecklingen senare.

e Utan behandling kommer flertalet
patienter att utveckla patagliga funk-
tionsnedséattningar, endast ett fatal far
ett godartat sjukdomsforlopp.

¢ MS ir en demyeliniserande sjukdom i
den vita substansen men redan tidigt
foreligger @&ven axonal skada och lesion-
er i hjarnbarken.

e MS kan sedan mitten av 1990-talet be-
handlas med immunmodulerande like-
medel vilka paverkar sjukdomsforloppet.

Numera efterstriavas tidig diagnos och ofta
inleds behandling tidigt efter sjukdoms-
debuten. Nya misstidnkta fall bor d4rfor sna-
rast remitteras till neurolog for utredning.

Sjukdomsforlopp
Sjukdomsforloppet varierar stort mellan
olika individer och dr svart att forutsiga.
Naturalférloppet medfor att den genom-
snittliga tiden till behov av ganghjialpmedel
ar ca 15 ar och medellivsldngden ar 5-10 ar
kortare an forvantat. De olika forloppsty-
perna har betydelse for prognos och be-
handling.

Skovvis MS (Relapsing-remitting, RRMS)
Bland patienterna dr det 80-90% som debu-
terar med skovvis MS. I genomsnitt fore-
kommer 1/2-1 skov/ar med avtagande skov-
frekvens med tiden. Benigna fall med liten
eller ingen kvarstaende funktionsforlust ef-
ter lang tids sjukdom (> 15 &ar) utgor
10-20% av patienterna.



Tabell 5. Vanliga symtom vid MS
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Vanliga symtom Vid debut Nagonsin
Muskelsvaghet i en eller flera extremiteter ++ +++
Sensorisk stdrning och parestesier ++ T+
Gang- och balanssvarigheter + A+
Ensidig synnedsattning (dimsyn) och égonrérelsesmarta ++ +++
Dubbelseende + +
Yrsel + ++
Paverkan pa miktion och defekation samt sexuell dysfunktion + +++
Trotthet + 4+
Kognitiv dysfunktion (+) ++
Psykiatriska symtom (+) ++

Sekundér progressiv MS (SPMS)

For 80% av patienterna med RRMS overgar
sjukdomen i SPMS med gradvis okande
funktionsforlust med eller utan palagrade
skov. Vanligtvis domineras symtomatologin
av en progressiv spastisk para- eller hemi-
pares och/eller cerebelldr ataxi. I genom-
snitt tar det 10 ar fran sjukdomsdebut till
progression, kortare tid vid sen sjukdoms-
debut.

Primdr progressiv MS (PPMS)
Bland patienterna insjuknar 10-20% med
gradvis okande funktionsforlust likartad
den vid SPMS. MS debuten vid PPMS in-
traffar senare (ca 40 ar) och drabbar relativt
fler mén (50%).

Progressiv skovvis MS
Sjukdomen debuterar med progressiv ut-
veckling med senare palagrade skov.

Nar ska MS misstankas?

MS ska framfor allt misstédnkas hos unga
vuxna med gradvis okande (dagar) och van-
ligtvis o6vergdende neurologiska symtom
(veckor-manader). Symtomen kan orsakas av
en (monofokal) eller flera (multifokala) CNS-
skador. Patienten soker ofta primérsjuk-
vard, medicinsk akutsjukvard eller 6gon-
sjukvard beroende pa symtomatologin (Se
Tabell 5).

Diagnos
MS-diagnosen bygger pa sjukhistoria, neu-
rologisk status, MRI av hjarna och ibland
ryggmirg samt ofta undersokning av cere-

brospinalviatska. Minst 2 CNS-lesioner ska
pavisas vid minst 2 tillfdllen utan att annan
uppenbar forklaring finns. MS-diagnosen
kan stallas redan efter debutskovet genom
att pavisa nya lesioner med upprepad MRI-
undersokning.

Ogonsymtom vid MS-debut
Synnervsinflammation, oftast ensidig, ut-
gor debutsymtom hos ca 20% av patienter-
na med MS. Under dagar-veckor foreligger
dimsyn med samtidig 6gonrorelsesmaérta.
Patienter ska bedémas av égonlidkare for
att utesluta andra orsaker till synnedsétt-
ningen. Samtliga patienter med synnervs-
inflammation utan kand bakomliggande
sjukdom ska remitteras till neurolog for ut-
redning. Isolerat dubbelseende orsakat av
hjarnstamslesion &dr betydligt ovanligare
som debutsymtom vid MS.

Barn och MS
MS under barnaaren &r ovanligt och endast
ca 5% insjuknar fore 16 och 1% fore 10 ars
alder. Nastan alla insjuknar i den skovvisa
formen.

Antalet differentialdiagnoser till MS &r
omfattande men till skillnad fran vuxna,
dér den differentialdiagnostiska utredning-
en nistan alltid dr negativ, s 4r andra
CNS-engagerande sjukdomar betydligt van-
ligare hos barn vid akuta demyeliniserande
tillstand och framfor allt akut disseminerad
encefalomyelit (ADEM) bor uppmérksam-
mas. I det typiska ADEM-fallet insjuknar
barnet efter en foregdende infektion, symto-
men kan vara monofokala men oftare multi-
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Terapirekommendationer — Immunmodulerande behandling vid MS

Lakemedel Substans Administration
Avonex Interferon beta- Intramuskulart
1a
Betaferon Interferon beta- Subkutant
1b
Copaxone Glatirameracetat Subkutant
Rebif Interferon beta- Subkutant
1a
Tysabri Natalizumab Intravenost

fokala, och till skillnad fran MS sa 4r med-
vetandegraden och vakenheten paverkad
och samtidig feber och meningism kan fore-
ligga. Utredning med MRI och cerebrospi-
nalvatska kan ofta sidkerstidlla diagnosen.
ADEM ér oftast 6vergaende men i ovanliga
fall kan efterfoljande skov forekomma.
Under senare ar finns flera mindre rap-
porter som visar att betainterferon har likar-
tad sjukdomshémmande effekt pa barn som
hos vuxna. Numera bor tidig MS-behandling
uppméirksammas dven under barnaéren (13).

MS-skov

Skoven utgérs av nya eller forvarrade sym-
tom som varar i minst 1-2 dygn, vanligtvis
pagar de under dagar-veckor for att 6verga i
perioder med relativ symtomfrihet under
manader-ar (remission). Skoven kan anting-
en helt ga 6ver eller ldmna kvarstaende sym-
tom (se Tabell 4, s 840). Akuta neurologiska
forsémringar kan vid MS ocksa betingas av
infektioner med feber (s k pseudoskov).

Steroidbehandling av skov
Steroidbehandling ges i hogdos vid akuta
funktionsnedsittande skov som nedséatter
t ex gangférmagan eller ger svara symtom
tex svart smérttillstdnd. Behandlingen
med metylprednisolon, 1 000 mg dagligen
intravenost, ges under 3 dagar och paborjas
snarast innan spontan forbattring av skovet
har skett. Skovets varaktighet forkortas och
sannolikt minskas skovens svarighetsgrad
men dnnu saknas overtygande bevis for att

e langtidseffekt uppnas
¢ risken for ytterligare skov minskas eller

e att sequele av skovet minskas (14).
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Dosering Risk for NAB
30 mikrog 1 gang/vecka Lag

250 mikrog varannan dag Mattlig

20 mg dagligen ?

22/44 mikrog 3 ganger/vecka Mattlig

300 mg 1 gang/manad Lag

Immunmodulerande behandling vid MS
Idag finns fem immunmodulerande behand-
lingar att forskriva vid MS (Terapirekom-
mendationerna ovan). Samtliga har visat ef-
fekt pa skovvis forlopande MS. Inget av pre-
paraten har dnnu visat évertygande effekt
pa PPMS eller SPMS. Behandlingen bor
skotas av neurolog. Behandlingskostnad-
en/patient/ar ar ca 110-200 000 kronor men
hélsoekonomiska studier visar att lakeme-
delskostnaden utgoér endast ca 10% av den
totala kostnaden for MS i Sverige.

Interferon beta-1a och -1b

De olika betainterferonpreparaten ger samt-
liga ca 30% reduktion pa skovfrekvensen, en
moderat hdmning pa utvecklingen av neuro-
logisk deficit och 60-80% reduktion av nya
cerebrala MS-lesioner. De vanligaste biverk-
ningarna &r influensaliknande reaktioner,
vilka ofta avtar med tiden och kuperas med
paracetamol eller ibuprofen, och hudbiver-
kan vid subkutan administrering. Blod- och
leverstatus kontrolleras pga risk for lymfo-
peni, trombocytopeni och aminotransferas-
stegring. Hypotyreos kan utvecklas i ett fatal
fall. Risken for utveckling av neutraliseran-
de antikroppar (NAB) mot betainterferon
skiljer sig a4t mellan preparaten (Terapire-
kommendationerna ovan). Vid hoga nivaer
blockeras behandlingseffekten. Kontroll ska
darfor goras efter 1 respektive 2 ars behand-
ling (15).

Glatirameracetat
Glatirameracetat utgérs av 4 aminosyror
som bildar myelinproteinliknande peptider
vilka tros forskjuta T-cellsbalansen som i
sin tur leder till anti-inflammatoriska ef-
fekter vid reaktivering av T-cellerna i CNS.



Tva nyligen genomforda, men &nnu inte pu-
blicerade jamférande studier, visar att gla-
tirameracetat och betainterferon har lik-
vérdig klinisk effekt. Injektionsreaktioner i
huden &r vanliga och hos ca 15% av patien-
terna kan en sjdlvbegriansande post-injek-
tionsreaktion utvecklas med ansiktsrod-
nad, hjartklappning, tryck over brostet,
andnod och oro.

Natalizumab

Natalizumab utgors av humaniserade mono-
klonala antikroppar som blockerar leukocy-
ternas migrationsformaga genom kirlvag-
gen genom att binda till en adhesionsmolekyl
VLA-4. Vid MS blockeras ddrmed leukocyter-
nas passage over blod-hjarnbarriéren. Nata-
lizumab ger en ca 70% reduktion av skovfrek-
vensen, en tydlig hdmning av risken for okat
neurologiskt deficit samt en uttalad reduk-
tion av nya cerebrala MS-lesioner.

I de pivotala studierna (16,17) forelag
ingen okad risk for infektioner men 2 MS
patienter med samtidig natalizumab- och
betainterferonbehandling utvecklade en
opportunistisk JC-virusencefalit kallad
progressiv multifokal leukoencefalopati
(PML) som enbart upptriader vid uttalad
immunsuppression. Sedan natalizumab
godkindes for behandling av MS i juni
2006 sa har ytterligare nagra enstaka fall
av PML rapporterats (totalt 4 fall, decem-
ber 2008). Risken for PML vid behandling
av MS med natalizumab bedéms vara
<1/1 000. Overkanslighetsreaktioner &r
associerade till utveckling av NAB och kan
upptriada vid de forsta infusionerna och i
ca 1% som anafylaktisk reaktion.

Natalizumab ges som monoterapi och ar
forbehallen patienter med RRMS med an-
tingen initialt hog sjukdomsaktivitet eller
hog sjukdomsaktivitet trots betainterferon-
eller glatirameracetatbehandling. Ett natio-
nellt sdkerhetsprogram for natalizumab-
behandling drivs via svenska MS-séllska-
pet (www.mssallskapet.se).

Nar ska behandlingen pabérjas?
Effekten av betainterferon forefaller vara
storst tidigt i sjukdomsforloppet och 3 obe-
roende studier visar att behandlingseffekt-
en ir storre vid paborjad behandling redan
efter forsta skovet jaimfort med senare.
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Nar ska behandlingen avslutas eller andras?
Ingen av de immunmodulerande behand-
lingarna har en kvarstdende langvarig be-
handlingseffekt efter avslutad terapi. Re-
kommendationen ar att fortsdtta behand-
lingen om effekt, tolerans och sékerhet ar
tillfredsstéillande. Vid progression trots be-
handling bor utsittning 6vervigas. Vid hog
skovfrekvens och/eller hog sjukdomsaktivi-
tet matt med MRI, oacceptabla biverkning-
ar eller utveckling av hoga nivaer av NAB
bor behandlingen ersdttas av annan MS-
behandling.

Graviditet och amning
Sjukdomsaktiviteten avtar under gravidite-
ten, framfor allt under sista trimestern, for
att anyo oka efter forlossningen. Betainter-
feron medfor nagot 6kad risk for spontan-
aborter. Behandlingen ska inte sdttas in un-
der graviditet men pagéende behandling
kan eventuellt fortsidtta 4ven under gravidi-
teten om fortsatt hog sjukdomsaktivitet miss-
tanks. Natalizumab och glatirameracetat ska
séttas ut innan graviditet.

Inget av preparaten kan rekommenderas
under amning i brist pa tillracklig erfaren-
het av effekten pa barnet.

Symtomlindrande MS behandling
Symtomen vid MS ar méngfacetterade och
omfattningen och svarighetsgraden okar
ofta under sjukdomsforloppet (18). Ibland
upptrdder de dock tidigt och ar da oftare
overgaende och associerade till skovaktivi-
tet men som regel dr behovet av symtom-
lindrande behandling storst och mest bety-
delsefull under det progressiva forloppet.
Flertalet symtom kan framgangsrikt be-
handlas och behandlingen skiljer sig inte
vasentligen vid MS fran symtomatisk be-
handling vid andra neurologiska tillstand.
De vanligaste symtomen med tillhérande
behandlingar tas upp nedan och forstahands-
terapi anges i Terapirekommendationerna,
s 850.

Spasticitet
Spasticitet 4r vanligt vid MS och ca 30% av
patienterna far mer uttalade problem fram-
for allt under det progressiva forloppet, of-
tast i form av en spastisk parapares som kan
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Terapirekommendationer — Forstahandsval vid farmakologisk symtomatisk MS-behandling

Symtom Forstahandsbehandling Dosering
Spasticitet Baklofen 10-25 mg x 3-4
Ataxi och aktionstremor Klonazepam 0,5-2 mg x 1-3
Overaktiv blésa Tolterodin SR 4mgx1
Solifenacin 5mgx1
Darifenacin 75mgx1
Neurogen tarmrubbning Bulklaxativa x 1
Erektil dysfunktion Sildenafil 50 mg vb
Tadalafil 10 mg vb
Vardenafil 10 mg vb
MS-trotthet (Modafinil) 100-200 mg x 1 alt 1+1+0
Depression Citalopram 20-40 mg x 1
Paroxysmala symtom Karbamazepin 100-200 mg x 1-2
Kronisk neuropatisk smarta Amitriptylin 25-75 mg tn

vara funktionshindrande, leda till kompli-
kationer och krava stora vardinsatser. Man
bor observera att MS-patienter ibland nytt-
jar sin spasticitet vid forflyttningar varfor en
spasmolytisk behandling i vissa fall kan for-
sémra funktionsformagan. (Fér behandling,
se avsnittet om spasticitet, s. 843.)

Ataxi och tremor

Cerebellar ataxi och aktionstremor &r gravt
funktionshindrande och mycket svarbehand-
lade vid MS. Sjukgymnastik och arbetstera-
peutisk behandling inklusive utprovning av
hjalpmedel kan forbéttra livsbetingelserna.

Behandling med propranolol eller flerta-
let antiepileptika har oftast ingen eller
bristfillig effekt. Klonazepam 0,5-4 mg/dag
kan ge viss lindring (7). Ingen varaktig ef-
fekt har uppnatts efter stereotaktisk opera-
tion med anlidggning av talamusstimule-
ring.

Neurogen blasrubbning
Neurogen blasrubbning drabbar ca 80% av
patienterna. Vanligast dr overaktiv blasa
med begridnsad fyllnadskapacitet, trang-
ningar som &r "tvingande”, frekventa mik-
tioner, nokturi och ibland inkontinens. Ofta
forekommer detrusor-sfinkter-dyssynergi
med fordréjd och ofullstindig tomning. Ba-
sal utredning innefattar anamnes, uteslu-
tande av urinvégsinfektion och forhgjd re-
sidualurin.
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Antikolinerga likemedel (tolterodin, soli-
fenacin, darifenacin) dr forstahandsprepa-
rat. Oxybutynin har pga patagligare antiko-
linerga biverkningar minskad anvindbar-
het, dock minskar dessa vid transdermal
administrering med depapléster. Vid noktu-
ri eller vid behovsmedicinering t ex vid flyg-
resor och teaterbesok kan desmopressin ges
under samtidig vatskerestriktion. Hypoton
blasa med tomningssvarigheter och forhojd
residualurin dr ovanligare. Behandlas med
ren intermittent katetrisering (RIK) 4-5 gang-
er/dag. Kvarstaende svar blasrubbning ska
utredas och behandlas av urolog. Flera be-
handlingsalternativ finns: oxybutynin instil-
lationer direkt i blasan, elektrostimulering,
intravesikala injektioner av botulinumtoxin
och kirurgisk behandling.

Neurogen tarmdysfunktion
Kronisk obstipation 4r vanligt och kan for-
véirras av bristfilligt vatskeintag, bristfal-
lig rorelseférmaga och antikolinerg behand-
ling. Om inte kostrad riacker far i forsta
hand bulklaxantia inséttas.

Sexuell dysfunktion
Sankt sexuell lust och formaga forekommer
vid MS. Kvinnor kan besviras av nedsatt
sensibilitet, nedsatt lubrikation och smérta
vid samlag. Behandlingen &r glidmedel och
eventuell 6strogeninnehéallande salva. Man
besviras av erektil dysfunktion. Behandling



med antidepressiva, neuroleptika, bensodia-
zepiner, betablockare och antiepileptika kan
nedsitta erektionsformagan. Peroral behand-
ling (saknar ldkemedelsformén) med sildena-
fil, tadalafil och vardenafil har ofta god effekt.
Injektion av alprostadil i penis corpus caver-
nosum eller som uretralstift (bada med ldke-
medelsférman) utgor behandlingsalternativ.

Trétthet (fatigue)

Trotthet (fatigue) &r vanligt forekommande,
ofta funktionshindrande och foreligger ibland
dven tidigt i sjukdomsforloppet. Bakomlig-
gande depression ska uppmirksammas vil-
ken kan maskeras av MS-trotthet. Fatigue
kédnnetecknas av orkesloshet, uttrottbarhet
och forsamras av viarme, psykisk eller fysisk
anstrangning. Problemen minskas av “energi-
hushallning”, kortare arbetspass och vilopau-
ser. Kyla kan ha kortvarig effekt. Amantadin
200-400 mg/dag (licenspreparat) har visat
effekt medan resultaten i studier med moda-
finil varit motsagelsefulla (19,20). Behand-
lingsforsok med modafinil 100-200 mg som
en dos (morgon) eller tva doser (morgon och
mitt p4 dagen) kan provas.

Depression
Halften av MS-patienterna utvecklar de-
pression under sjukdomsforloppet. Denna
svarar ofta bra pa sedvanlig antidepressiv
behandling med citalopram eller annat
SSRI-preparat.

Paroxysmala symtom

Hos 10-20% av patienterna upptrader be-
sviarande paroxysmala symtom som trigemi-
nusneuralgi, stereotypa smirtsamma senso-
riska, ibland motoriska symtom. De upptréi-
der ofta spontant eller triggas igang av nagot
stimuli upprepade ganger om dagen och va-
rar sekunder till ndgra minuter. I forsta
hand ges karbamazepin, i andra hand gaba-
pentin (Terapirekommendationerna, s 850).
Upptrader symtomen vid skov kan hégdos
metylprednisolon priévas (se MS-skov).

Smérta
Smérta i nagon form upptréider hos 50-80%
av patienterna. Den kan vara savil akut som
kronisk. Akut, ibland paroxysmalt upptra-
dande smérta (trigeminusneuralgi, smért-
samma kramper, radikulir smérta) behand-
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las ofta framgangsrikt med karbamazepin,
gabapentin eller pregabalin (se paroxysmala
symtom och Terapirekommendationerna,
s 850). I upp till 1/3 av patienterna upptra-
der en kronisk dysestetisk svidande-bran-
nande smirta i nedre extremiteterna, oftare
hos kvinnor och framfor allt nattetid. Forsta-
handsmedel dr amitriptylin och andrahands-
val ar antiepileptika (Terapirekommendation-
erna, s 850). Mer utvecklade funktionshinder,
ofta hos rullstolsburna patienter, kan ge
kronisk nociceptiv smérta, ofta ryggviark
som behandlas pa sedvanligt sitt med sjuk-
gymnastik och med NSAID-preparat.
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Preparat'

Medel vid polyneuropati

Amitriptylin
Saroten Lundbeck, tabletter 10 mg, 25 mg
Tryptizol MSD, tabletter 10 mg, 25 mg
Gabapentin, pregabalin
Se Neuralgi, nedan.
Duloxetin
Cymbalta Lilly, kapslar 30 mg, 60 mg

Medel vid neuralgi

Fenytoin
Epanutin Pfizer, kapslar 100 mg
Fenantoin Recip Recip, tabletter 100 mg
Lehydan Nevada Pharma, tabletter 25 mg,
100 mg
Gabapentin
Gabapentin Flera fabrikat, kapslar 100 mg,
300 mg, 400 mg
Neurontin Pfizer, kapslar 100 mg, 300 mg,
400 mg, tabletter 600 mg, 800 mg
Kapsaicin
Capsina Bioglan, kréam 0,075%
Karbamazepin
Hermolepsin Orion Pharma, oral suspension
20 mg/ml, tabletter 200 mg
Hermolepsin Retard Orion Pharma, depot-
tabletter 100 mg, 200 mg, 300 mg
Tegretol Novartis, oral suspension 20 mg/ml,
suppositorier 125 mg, 250 mg, tabletter 100 mg,
200 mg, 400 mg
Tegretol Retard Novartis, depottabletter
200 mg, 400 mg
Trimonil Retard Desitin, depottabletter 150 mg,
200 mg, 400 mg
Pregabalin
LYRICA Pfizer, kapslar 25 mg, 50 mg, 75 mg,
100 mg, 150 mg, 300 mg
Amitriptylin
Se Polyneuropati, ovan.
Baklofen
Se Spasticitet, nedan.

1. Aktuell information om parallellimporterade forpack-
ningar och generika kan fas via apotek.



Lidokain
Lidokain Griinenthal Grinenthal, medicinskt
plaster 5%

Medel vid perifer facialispares

Prednisolon
Prednisolon Pfizer Pfizer, tabletter 2,5mg, 5 mg,
10 mg

Medel vid neuroborrelios

Doxycyklin
Doxyferm Nordic Drugs, tabletter 100 mg
Bensylpenicillin
Bensylpenicillin AstraZeneca Meda, pulver till
injektions-/infusionsvatska
Benzylpenicillin Panpharma FarmaPlus,
pulver till injektions- och infusionsvatska
Ceftriaxon
Rocephalin Roche, pulver och vatska till injek-
tionsvatska 1 g, pulver till infusionsvétska 2 g

Medel vid restless legs

Gabapentin
Se Neuralgi, ovan.
Karbamazepin
Se Neuralgi, ovan.
Klonazepam
Se Ataxi, nedan.
Kodein + paracetamol
Se kapitlet Sméartbehandling, s 812.
Levodopa
Se kapitlet Parkinsons sjukdom, s 897.
Pramipexol
Sifrol Boehringer Ingelheim, tabletter 0,18 mg,
0,35 mg, 0,7 mg
Ropinirol
ADARTREL GlaxoSmithKline, tabletter 0,25 mg,
0,5mg, 2 mg
Tramadol
Se kapitlet Smartbehandling, s 812.

Medel vid dystoni

Botulinumtoxin
Botox Allergan, pulver till injektionsvatska 100 E
Dysport Ipsen, pulver till injektionsvatska 500 E
Neurobloc Eisai, injektionsvatska 5 000 E/ml
Xeomin Desitin, pulver till injektionsvatska
100 enheter

Diazepam
Se Tremor, nedan.

Klonazepam
Se Ataxi, nedan.

Medel vid spasticitet

Se under Multipel skleros
Gabapentin

Se Neuralgi, ovan.
Dantrolen

Dantrium, kapslar 25 mg, licensvara
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Tizanidin

Sirdalud Novartis Healthcare A/S, depotkapsel
6 mg, tablett 2 mg, 4 mg, 6 mg, licensvara

Medel vid tremor

Diazepam

Stesolid Actavis, suppositorier 5 mg, 10 mg,
tabletter 2 mg, 5 mg, 10 mg

Gabapentin

Se Neuralgi, ovan.

Klonazepam

Se Ataxi, nedan.

Atenolol, propranolol och sotalol

Se kapitlet Hypertoni, s 314.

Primidon

Primidon Era Medical, tabletter 50 mg, licens-
vara

Topiramat

Se kapitlet Epilepsi, s 888

Medel vid amyotrofisk lateral skleros

Acetylcystein

Acetylcystein Flera fabrikat, brustabletter 200 mg

Amitriptylin

Se Polyneuropati, ovan.

Glykopyrron

Robinul Meda, injektionsvatska 0,2 mg/ml

Riluzol

Rilutek sanofi-aventis, tabletter 50 mg

Skopolamin

Scopoderm Novartis, depotplaster
1 mg/72 timmar

Medel vid Myastenia Gravis

Ambenon

Mytelase sanofi-aventis, tabletter 10 mg

Neostigmin

Neostigmin NordMedica, injektionsvatska
2,5 mg/ml

Pyridostigmin

Mestinon MediLink, tabletter 10 mg, 60 mg

Medel vid Guillain-Barrés sjukdom,

CIDP och MMN

Humant, normalt immunglobulin fér intravasku-
lért bruk

Gammagard S/D Baxter, pulver och vatska till
infusionsvatska

KIOVIG Baxter, infusionsvatska 100 mg/ml
Octagam Octapharma, infusionsvatska 50 mg/ml
Xepol Pharmalink, infusionsvatska 50 mg/ml

Medel vid multipel skleros

Medel vid akuta skov
Metylprednisolon

Solu-Medrol Pfizer, pulver och véatska till
injektionsvatska 2 g
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Immunmodifierande behandling
Interferon-beta 1a
Avonex Biogenldec, pulver och vatska till injek-
tionsvatska 30 mikrog (6 milj IE), injektionsvat-
ska forfylld spruta 30 mikrog (6 milj IE)
Rebif Serono, injektionsvatska forfylld spruta
8,8 mikrog (2,4 milj IE) + 22 mikrog (6 milj IE),
22 mikrog (6 milj IE), 44 mikrog (12 milj IE)
Interferon-beta 1b
Betaferon Schering Nordiska, pulver och vatska
till injektionsvatska 250 mikrog/ml
Glatirameracetat
Copaxone sanofi-aventis, injektionsvatska for-
fylld spruta 20 mg/ml
Natalizumab
Tysabri Biogenldec, koncentrat till infusionsvat-
ska 300 mg

Medel vid spasticitet
Baklofen
Baklofen Merck NM Mylan, tabletter 10 mg, 25 mg
Lioresal Novartis, injektions-/infusionsvatska
50 mikrog/ml, 0,5 mg/ml, 2 mg/ml, tabletter
10 mg, 25 mg

Medel vid ataxi

Klonazepam
Iktorivil Roche, orala droppar 2,5 mg/ml,
tabletter 0,5 mg, 2 mg

Medel vid 6veraktiv blasa
Desmopressin

Desmopressin Flera fabrikat,

nasspray 10 mikrog/dos

Minirin Ferring, frystorkad tablett 60 mikrog,

120 mikrog, nasdroppar 0,1 mg/ml, nasspray

0,025 mg/ml, 0,1 mg/ml

Nocutil Medac, tablett 0,1 mg, 0,2 mg
Darifenacin

Emselex Novartis, depottabletter 7,5 mg, 15 mg
Oxybutynin

Ditropan sanofi-aventis, tabletter 5 mg

Kentera UCB Nordic, depotplaster 3,9 mg/24

timmar

Oxybutynin Merck NM Mylan, tabletter 5 mg
Solifenacin

Vesicare Astellas Pharma, tabletter 5 mg, 10 mg
Tolterodin

Detrusitol Pfizer, tabletter 1 mg, 2 mg

Detrusitol SR Pfizer, depotkapslar 2 mg, 4 mg

Medel vid erektil dysfunktion
Alprostadil
Bondil Meda, uretralstift 250 mikrog, 500 mik-
rog, 1000 mikrog
Caverject Pfizer, pulver och vatska till injektions-
vétska 5 mikrog, 40 mikrog
Caverject Dual Pfizer, pulver och vatska till injek-
tionsvatska 10 mikrog, 20 mikrog
Sildenafil
Viagra Pfizer, tabletter 25 mg, 50 mg, 100 mg
Tadalafil
Cialis Lilly, tabletter 2,5 mg, 5 mg, 10 mg, 20 mg
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Vardenafil
Levitra Bayer HealthCare, tabletter 5 mg, 10 mg,
20 mg

Medel vid trotthet
Amantadin

Amantadin Stada, tabletter 100 mg, licensvara
Modafinil

Modiodal Organon, tabletter 100 mg

Medel vid depression
SSRI
Se kapitlet Forstamningssyndrom, s 945.

Medel vid smérta

Gabapentin, karbamazepin, pregabalin
Se Neuralgi, ovan.

Amitriptylin
Se Polyneuropati, ovan.

NSAID
Se kapitlet Sméartbehandling, s 812.
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