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Myasthenia gravis (myasteni) er en relativt sjeelden
autoimmun sygdom, der er karakteriseret ved antistof-
fer rettet mod den neuromuskulere overgang, oftest
acetylkolinreceptorantistoffer (AChRab), som medfg-
rer muskelsvaghed og -treetning [1]. I Danmark opstar
der 40-50 nye myastenitilfeelde om aret [2].

Hos 10-15% af patienterne forekommer myastenien
som et paraneoplastisk fenomen sekundeert til tymom.
Tymom i relation til myasteni kan ses hos patienter i
alle aldersgrupper, men forekommer hyppigst hos
50+-drige [3]. Tymomer kan manifestere sig ved andre
paraneoplastiske fanomener end myasteni, f.eks. apla-
stisk anaemi, pure red cell aplasia m.m. Flere typer para-
neoplasi pga. tymom hos samme patient er imidlertid
yderst sjeldne [4, 5].

SYGEHISTORIE

Hos en tidligere rask 33-drig kvinde udvikledes der
over fem uger progredierende sveer, primeert proksimal
svaghed og udtraetning i arme og ben, ansigts- og hals-
svaghed samt udtalt synkebesvar. Der var ingen auto-
nome symptomer, og senereflekserne var normale.
Med baggrund i forhgjet kreatinkinaseniveau (2.700
E/1) og elektromyografiforandringer fik man mistanke
om polymyositis, hvorfor der blev bestilt muskelbiopsi.
En CT af thorax viste en 8 X 8 X 8 cm tymomsuspekt
forandring i mediastinum (Figur 1), der ved efterfgl-
gende biopsi kunne klassificeres histologisk som ma-
lignt tymom (WHO type B2/B3). Polymyositisdiagno-
sen blev bekraftet ved muskelbiopsi, som viste invasion
af CD8+-positive lymfocytter i muskelfibrene (Figur
2). Ved en helkrops-PET/CT udelukkede man anden
malignitet end tymom. Den kliniske tilstand vakte ogsa
mistanke om myasteni. Denne diagnose bekraftedes
ved tilstedevarelse af forhgjet AChRab-titer (66 nmol/
1). Patienten led sdledes af bade polymyositis og mya-
steni.

Der blev ivaerksat kortikosteroidbehandling og plas-
maferese, hvilket medfgrte eklatant bedring i tilstan-
den. Tre uger efter indleeggelsen persisterede der sdle-
des kun yderst sparsomme symptomer.

Patienten fik desuden behandling for sit aggressive

tymom i form af kemoterapi efterfulgt af operation.
Med baggrund i vedvarende symptomfrihed nedtrappe-
des den immunsupprimerende behandling gradvist
med ophgr 13 maneder efter symptomdebut. To &r ef-
ter symptomdebut var hun fortsat symptomfri, men
den regelmaessige opfglgning med CT af thorax afslg-
rede, at der var recidiv af tymomet med spredning til
pleura, hvorfor kemoterapi og operation blev gentaget.
Ved den seneste opfelgning, 49 méneder efter debut,
var hun fortsat symptomfri og havde alderssvarende
funktionsniveau.

DISKUSSION
Tymom er en yderst sjelden tumor, som forekommer
med en drlig incidens pa 1,3 pr. million [4]. Tymom er
associeret til en reekke paraneoplastiske feenomener med
myasteni som den absolut hyppigste manifestation (~
30% af tymomerne). Andre neurologiske og neuromu-
skuleere manifestationer af tymom forekommer, men
langt sjeeldnere end myasteni, f.eks. polymyositis, neuro-
myotoni og dermatomyositis (1-5% af tymomerne).
Prognosen efter tymom afhanger bl.a. af tumorens
histologiske klassifikation (WHO-type), stadieindde-
ling og den onkologiske efterbehandling, herunder gra-
den af tumorresektion [5]. Tymomassocieret myasteni
er altovervejende af den generaliserede type med for-

g FIGUR 1

CT af thorax, hvor man ser et mediastinalt tymom (hvid pil).
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g FIGUR 1

Muskelbiopsi med de for polymyositis karakteristiske forhold, CD8+-T-lymfocytter omkring og i (pil) muskelfibre (A) og induktion af generaliseret udtryk af major hi-
stocompatibility complex-1 i muskelfibrenes cellemembraner (B). | tymomet (C) ses grupper af starre epiteliale, neoplastiske celler blandet med lymfocytter (pil).

(Malestok: 25 pm (A), 50 pm (B og C)).

hgjede titre af AChRab; forlgbet kan initialt veere hur-
tigt med betydelig progression [3] som hos patienten i
sygehistorien. Myasteniresponset efter endt tymombe-
handling er varierende og kan i mange tilfeelde ikke sik-
kert skelnes fra forlgbet hos patienter med myasteni
uden tymom, om end komplet remission ses. [3].

I sjaeldne tilfzelde ses der forhgjede titre af AChRab
uden kliniske tegn pd myasteni, hvorfor patientens kli-
niske tilstand altid skal vurderes under udredningen og
behandlingen [1].

Kombinationen af flere paraneoplastiske manifesta-
tioner hos samme patient med tymom er yderst sjelden
[4, 5], men ber overvejes, da det kan f& betydning for
udredning, behandling og opfelgning af patienten.
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We present the case of a 33-year-old woman who within
weeks developed severe swallowing difficulties and
weakness in her limbs to an extent requiring hospitalization.
Workup confirmed clinically suspected diagnoses of
polymyaositis and autoimmune myasthenia. A suspicion of
malignant thymoma based on chest computed tomography
was histologically verified. Patient treatment and response
are presented. The case emphasizes the importance of
recognizing that thymomas, in rare instances, may present
with a combination of neuromuscular disorders in the same
patient.
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