
MYOSIT 

Många undrar över varför det blir fler och fler "nya" reumatiska diagnoser. Egentligen blir det inte det, men 

forskningen leder fram till möjligheten att särskilja olikheter inom en diagnos så att det går att dela den i 

fler. På detta sätt blir det mer och mer möjligt att rikta behandlingar. Vägen mot individanpassad sjukdoms­

behandling öppnar sig. 

Artikeln innehåller många antikroppsnamn men de krävs för att förklara den här djupa insikten i 

myositsjukdomarna. Redaktionen

Text Ingrid Lundberg, professor och överläkare vid Karolinska 

Universitetssjukhuset i Solna. 

Myosit- en komplex 
systemsjukdom med nya 
undergrupper 

Sjukdomsgruppen myosit har länge indelats i tre subgrupper: dermatomyosit, polymyosit 

och inklusionskroppsmyosit. Denna indelning är baserad på olikheter i kliniska symtom och 

olikheter i muskelbiopsier. 

Gemensamt för myositsjukdomen 

är svaghet i musklerna särskilt i 

lår, bäcken, överarmar och nacke. 

Vid dermatomyosit har patienten 

dessutom någon form av hud­

utslag (dermis = hud). 

Inklusionskroppsmyosit skiljer 

sig från polymyosit och der­

matomyosit på flera sätt, bland 

annat genom att vid inklusions­

kroppsmyosit förekommer ofta 

svaghet i fingerböjarmusklerna 

och lårmuskeln blir ofta tunn och 

förtvinad. Vidare är effekten av 

kortison och andra immundäm­

pande läkemedel ofta obetydlig. 

En begränsning med indelningen 

i dessa tre subgrupper av myosit 

är att inom varje subgrupp kan 

sjukdomen variera mycket både 

vad gäller kliniska symtom, såsom 

grad av muskelsvaghet och påver­

kan på andra organ än muskler, 

samt effekt av behandling. 

Nya autoantikroppar 

Ett klart framsteg genom forsk­

ning under senare år är upptäck­

ten av nya autoantikroppar som 

kan påvisas i blodet hos personer 

med myosit och som är specifika 

för myosit, det vill säga de finns 

inte hos personer med andra 

reumatiska sjukdomar. Dessa 

antikroppar är ett starkt stöd för 

diagnosen myosit. Därutöver har 

det visat sig att dessa så kallade 
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myositspecifika antikroppar är 

starkt förknippade med specifika 

kliniska symtombilder vid 

dermatomyosit, som beskrivs 

nedan. De har lett fram till några 

nya subgrupper av myosit med 

specifika kliniska symtom. Per­

soner med myosit kan också ha 

andra typer av autoantikroppar, 

sådana som kan finnas hos perso­

ner med andra reumatiska sjuk­

domar och därför kallas myosit­

associerade autoantikroppar. Till 

denna grupp hör anti-SSA, anti­

Ro, anti-La och anti-Ku anti­

kroppar, som också kan påvisas 

hos personer med Sjögrens 

syndrom eller systemisk lupus 

erythematosus (SLE), anti-PMScl 

antikroppar som också kan finnas 

hos personer med systemisk skle­

ros och anti-UlRNP antikroppar 

vid mixed connective tissue di­

sease. De myositassocierade anti­

kropparna är inte förknippade 

med specifika kliniska symtom 

på samma sätt som de myosit­

specifika antikropparna. 

Knappt hälften av personer med 

myosit har påvisbara myosit­

specifika antikroppar och ytter­

ligare cirka 20-30 % kan ha en av 

de så kallade myositassocierade 

antikropparna, det betyder att 

cirka 20-30 % av personer med 

myosit har inga autoantikroppar 

som är kända idag. 

Nya subgrupper 

Utöver de gamla subgrupperna 

dermato-, poly- och inklusions­

kroppsmyosit har vi nu tre helt 

nya subgrupper: antisyntetas­

syndrom, immunmedierad nek­

rotiserande myopati och amyo­

patisk dermatomyosit. En följd 

av de nya subgrupperna är att 

de gamla subgrupperna, särkilt 

polymyositgruppen har minskat, 

men samtliga subgrupper finns 

fortfarande kvar. 

Vid inklusionskroppsmyosit 

har en autoantikropp påvisats, 

den kallas anti-cNla. Forskning 

pågår för att förstå om den är 

associerad till en särskild sub­

grupp av inklusionskroppsmyosit. 

Då vi inte har någon ny kunskap 

ännu om nya subgrupper vid 

inklusionskroppsmyosit kommer 

denna myositform inte att disku­

teras mer i denna artikel. 

Antisyntetassyndrom 

Den vanligaste av de myositspe­

cifika antikropparna, är anti-Jol 

antikroppen. Den tillhör de så 

kallade antisyn te tas an tikrop­

parna. Namnet kommer av de 

enzym som antikropparna är 

riktade emot, nämligen tRNA­

syntetaser, som är viktiga i 

alla celler för att byg-

ga upp proteiner. 

Det finns idag 

Feber vid insjuknandet är också 

vanligt. Ibland förekommer 

också hudutslag som är typiska 

för dermatomyosit. 

En del personer med anti­

syntetassyndrom utvecklar samt­

liga dessa symtom, medan andra 

bara har ett och aldrig får flera 

symtom. Vissa personer med 

antisyntetassyndrom har bara 

inflammation i lungvävnaden, det 

vi kallar interstitiell lungsjukdom, 

andra bara muskelinflammation, 

myosit, och några bara ledinflam­

mation, artrit. Det vanligaste 

är dock inflammation i både 

muskler och lungor. Behand­

lingen är inriktad på att få stopp 

på inflammationen och därför 

används kortison i höga doser i 

kombination med andra immun­

dämpande läkemedel. Val av 

immundämpande läkemedel görs 

efter vilka organ som är påver-

kade av inflammation samt 

svårighetsgrad av 

symtomen. Vid 

inflammation 

åtta kända

antisynteta­

santikroppar. 

Subgruppen 

av myosit 

med dessa 

antikroppar 

"Någonstans 
mellan 1 000 och 

9 000 personer har 
pSS i Sverige" 

i lungorna 

startar be­

handlingen 

ofta med 

kortison­

dropp och 

benämns idag 

antisyntetassyndrom. 

De flesta patienter med 

anti-syntetassyndrom har in­

flammation både i muskler och 

lungor. Vanligt är också ledin­

flammation särskilt i fingerleder 

och handleder. Andra vanliga 

symtom är vita fingrar (Raynauds 

fenomen) och grov, torr hud på 

fingrarna särskilt på pekfingrarna. 

Det kallas ofta mekanikerhänder. 

dropp med 

cellhämmande 

mediciner eller ett så 

kallat biologiskt läkemedel. 

lmmunmedierad nekrotise­

rande myopati 

En annan ny subgrupp av myosit 

som identifierats som en egen 

grupp är den som kallas immun­

medierad (reglerad) nekrotise­

rande myopati. Denna subgrupp 

har identifierats tack vare två nya 



autoantikroppar: anti-SRP- och 

anti-HMGCR-antikroppar. 

Båda dessa antikroppar känne­

tecknas huvudsakligen av sym­

tom i form av muskelsvaghet och 

muskelsmärtor. Sväljningssvårig­

heter kan också förekomma. 

I muskelbiopsin vid anti-SRP 

eller anti-HMGCR antikroppar 

ses ofta muskelfiberskada, medan 

inflammationsceller kan saknas. 

Personer med anti-SRP eller 

anti-HMGCR antikroppar har 

vanligen inte några hudsymtom 

utan denna subgrupp har tidigare 

funnits inom gruppen polymyosit. 

De kliniska symtomen och 

muskelbiopsibilden vid immun­

medierad nekrotiserande myo­

pati kan likna ärftliga muskel­

förtviningar. 

Vid anti-SRP-antikroppar 

kan hjärtmuskelpåverkan med 

symtom i form av oregelbunden 

hjärtrytm och andfåddhet före­

komma, men det är ovanligt. 

Vid formen med anti-HMGCR 

antikroppar kan föregånde be­

handling med kolesterolsänkande 

statiner vara utlösande, men 

denna form av myopati kan även 

förekomma utan föregående 

statinbehandling, även hos barn 

och tonåringar. 

Det är viktigt att känna igen 

denna subgupp av myosit då 

muskelsvagheten vid immun­

medierad nekrotiserande myo­

pati ofta är svårbehandlad med 

kortison och därför bör andra 

immundämpande läkemedel ges 

i kombination med kortison. 

Vid formen med anti-HMGCR 

antikroppar, om personen som 

får denna sjukdomsbild haft 

behandling med statiner, bör 

dessa sättas ut och behandling 

av blodfetter ske i samråd med 

patientens husläkare eller hjärt­

läkare. Vid den senare formen 

kan högdos gammaglobulin vara 

en effektiv behandling. 

Amyopatisk dermatomyosit 

En tredje subgrupp, som är ny, 

och identifierad med hjälp av de 

myositspecifika autoantikropparna 

är en undergrupp av dermato­

myosit där muskelsymtomen är 

lindriga eller saknas, så kallad 

amyopatisk dermatomyosit. Den 

antikropp som främst förknippas 

med amyopatisk dermatomyosit 

kallas anti-MDAS. Denna sub­

grupp är särskilt viktig för läkare 

att känna igen då anti-MDAS­

antikroppar innebär risk att 

utveckla en svår inflammation i 

lungorna. 

Denna svåra form av inflamma­

tion i lungorna är särskilt vanlig 

hos individer med asiatisk bak­

grund, men förekommer även hos 

personer i europeisk population. 

Ungefar hälften av patienterna vid 

Karolinskas myositmottagning 

som haft denna antikropp vid 

diagnos utvecklade en svår in­

flammation i lungorna. Det som 

gör diagnosen av denna lung­

inflammation särskilt svår är att 

muskelsymtom kan saknas eller 

vara väldigt lindriga, även hud­

utslagen kan vara lindriga och 

lunginflammationen kan komma 

mycket plötsligt och kan snabbt 

leda till andningssvårigheter, som 

kan kräva intensivvård. Det krävs 

snabbt insättande av kraftig 

immunhämmande behandling 

och mycket noggrann uppfölj­

ning av lungfunktionen. Lung­

transplantation kan vara den enda 

livräddande behandlingen. 

Dermatomyosit och 

antikroppar 

MYOSIT 

Vid dermatomyosit har samman­

lagt fem myositspecifika anti­

kroppar upptäckts. Förutom anti­

MDAS antikroppen som nämnts 

ovan i samband med subgruppen 

amyopatisk dermato-myosit, 

finns idag ytterligare anti­

kroppar kopplade till dermato­

myositsjukdomen: anti-Mi-2, 

anti-SAE, anti-TIFl-gamma och 

anti-NXP2. Anti-Mi-2 är för­

enad med förekomst av hudutslag 

typiska för dermatomyosit och 

muskelsvaghet, detsamma gäller 

även anti-SAE men vid denna 

form kan hututslagen vara mer 

svårbehandlade. Anti-TIFl­

gamma och anti-NXP2 antikrop­

par förekommer båda hos barn 

som utvecklar dermatomyosit, så 

kallad juvenil dermatomyosit. 

Hos vuxna med anti-TIFl­

gamma eller anti-NXP2 anti­

kroppar förekommer hudutslag 

och muskelsvaghet samt dess­

utom en ökad risk för cancer, 

särskilt hos äldre personer. 

Knappt hälften av de individer 

som har dermatomyosit och anti­

TIFl-gamma eller anti-NXP2 

antikroppar riskerar att få cancer. 

Denna risk finns dock inte hos 

dem som är under 40 år vid in­

sjuknandet i dermatomyositen. 

Personer över 40 års ålder vid 

insjuknande i dermatomyosit 

med anti-TIFl-gamma eller 

anti-NXP2 antikroppar får där­

för genomgå en omfattande 

screening för cancer. 

Ny antikropp och möjlig ny 

subgrupp 

Varför dessa myositspecifika anti­

kroppar främst ger inflammation 
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i musklerna, samt ibland hud och 

lungor är oklart då de ämnen 

som antikropparna är riktade 

emot finns i samtliga kroppens 

celler, som nämndes ovan för 

antisyn tetasan tikroppar. 

För att bättre förstå varför 

immunsystemet är riktat särskilt 

mot musklerna vid myosit har vi 

i vår forskningsgrupp sökt efter 

antikroppar som är riktade mot 

muskelproteiener. Vi har funnit 

en sådan antikropp som är rik­

tad mot ett muskelprotein, som 

heter FHLl. Antikroppen kallas 

därför anti-FHLl antikropp. I 

vår första studie fann vi att denna 

antikropp var associerad med svår 

muskelsvaghet och muskelför­

tvining samt sväljningssvårig­

heter, men inte med andra organ­

symtom. Dessa kliniska symtom 

Tabell 1. Myositspecifika autoantikroppar 
och subgrupper av myosit. 

"För att bättre för­
stå varför immun­
systemet är riktat 
särskilt mot musk­
lerna vid myosit 
har vi i vår forsk­
ningsgrupp sökt 
efter antikroppar 
som är riktade mot 
m uskelproteiener." 

liknar de som ses vid immun­

medierad nekrotiserande myopati. 

Däremot är mikropskopibilden 

olik den vid immunmedierad 

nekrotiserande myopati i och 

med att inflammation är vanligt 

i muskelbiopsin. 

Vi undersöker nu fler patient­

grupper för att se om detta stäm­

mer i andra och större patient­

grupper med myosit och för 

patienter från andra delar av 

världen. Vi arbetar också med 

företag för att ta fram ett test för 

anti-FHLl antikroppar som ska 

kunna användas i rutinsjukvård. 

Viktigt 

Sammanfattningsvis har vi under 

de senaste åren identifierat nya 

subgrupper av myosit inom vilka 

personer med dessa diagnoser har 

Namn på myositspecifik antikropp 

Anti-Jo! 

Anti-PL12 

Anti-PL7 

Anti-EJ 

Anti-OJ 

Anti-KS 

Anti-Zo 

Anti-Ha 

Anti-SRP 

Anti-HMGCR 

Anti-MDAS 

Anti-Mi-2 

Anti-SAE 

Anti-TIFl gamma 

Anti-NXP2 

Anti-cNla 

Anti-FHLl 

mer likartade symtombilder än 

vid de gamla diagnoserna poly-, 

dermato- och inklusionskropps­

myosit. Detta har varit möjligt 

genom forskning som lett fram 

till kännedom om nya myosit­

specifika antikroppar. Dessa 

antikroppar och de med dem 

associerade subgrupperna före­

faller kunna spegla prognos och 

risk för utveckling av olika kliniska 

symtom som är vägledande för 

behandling. Det vi nu vill ta reda 

på är om antikropparna kan förut­

spå effekt av olika behandlingar 

och långsiktig prognos. De nya 

subgrupperna kan också ge ny 

information hur myositsjuk­

domen och dess subgrupper upp­

kommer, vilket är viktigt för att 

kunna utveckla nya läkemedel. 

Subgrupp av myosit 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

Antisyntetassyndrom 

lmmunmedierad nekrotiserande myopati 

lmmunmedierad nekrotiserande myopati 

Amyopatisk dermatomyosit, risk för svår 
lungsjukdom 

Dermatomyosit 

Dermatomyosit 

Juvenil dermatomyosit, cancerassocierad 
dermatomyosit hos vuxna 

Juvenil dermatomyosit, cancerassocierad 
dermatomyosit hos vuxna 

lnklusionskroppsmyosit 

Myosit med uttalad muskelsvaghet och 
sväljningssbesvär 
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