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Elektromyografi og nevrografi
ved alvorlig nevromuskulaer sykdom

BAKGRUNN Mange nevromuskulaere sykdommer er potensielt alvorlige, og elektromyografi
(EMG]) og nevrografi er metoder som benyttes i utredningen av disse tilstander.

KUNNSKAPSGRUNNLAG Artikkelen er basert pa forfatternes kunnskaper og erfaringer,
med spesiell vekt pd metodenes anvendelse i utredningen av alvorlige sykdommer i tverr-
stripet muskulatur og i perifere nerver. Det ble gjennomfgrt et litteratursgk i PubMed med
begrensning 15 ar bakover i tid. | tillegg har vi gjort et skjgnnsmessig utvalg av artikler som

vi kjente til.

RESULTATER Ved utredning av myopati er EMG mest verdifull, og ved nevropati gir nevro-
grafi mest informasjon, men metodene utfyller hverandre. Ved enkelte tilstander er under-
sgkelsene de mest sensitive for diagnosen (for eksempel myasteni). Hgy kompetanse er
ngdvendig for diagnostisering av de omtalte tilstandene.

FORTOLKNING EMG og nevrografi er viktige og ofte ngdvendige undersgkelser i utredning
av pasienter med alvorlig nevromuskulaer sykdom.

Elektromyografi (EMG) og nevrografi er
viktige undersekelsesmetoder ved utredning
av nevromuskulere sykdommer. Perifere
nerver og muskulatur er eksitable vev hvor
endringer i membranpotensialet er viktig for
deres funksjon. Ved de aller fleste sykdom-
mer i muskulatur og perifere nerver skjer det
endringer i den elektrofysiologiske funksjo-
nen som kan registreres ved de nevnte meto-
der. EMG og nevrografi er dynamiske un-
dersokelser som avslerer typer av funk-
sjonsforstyrrelser, og de kan i tillegg gi
opplysninger som ogsa indikerer strukturel-
le forandringer. Ved enkelte nevromusku-
leere sykdommer er EMG og nevrografi de
eneste metodene som kan pavise patologi og
dermed gi grunnlag for & stille diagnose.

Indikasjonen for EMG/nevrografi vil
generelt vere en klinisk mistanke om syk-
dom i perifere nerver og/eller i muskulatur
hos pasienter i alle aldersgrupper. Under-
sokelsene kommer vanligvis tidlig i utred-
ningen. EMG vil ofte veere mest aktuelt a
utfore ved muskelsykdommer, mens nevro-
grafi er mest verdifull ved diagnostisering
og klassifisering av sykdommer og lesjoner
i det perifere nervesystem. Imidlertid vil
begge metoder kunne gi verdifull informa-
sjon om sykelige forandringer i begge disse
organsystemer. Oftest vil det vaere indisert &
gjore bdde EMG og nevrografi. Resultatet
av undersegkelsene vurderes sammen for a fa
best mulig informasjon om nevromuskulaer
status.

Hensikten med artikkelen er a gi en kort
beskrivelse av disse nevrofysiologiske meto-
dene og informere om deres nytte og begrens-
ninger ved diagnostikk av nevromuskuler
sykdom med spesiell vekt pd noen av de
alvorlige sykdommene.
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Kunnskapsgrunnlag
Artikkelen er basert pd forfatternes kunnska-
per og erfaringer med EMG og nevrografi og
metodenes anvendelse i utredningen av syk-
dommer i tverrstripet muskulatur og i perifere
nerver. [ tillegg er det gjort et skjennsmessig
utvalg av artikler som forfatterne kjente til
(forst og fremst om metodene), og det ble
gjennomfort litteratursek i PubMed med be-
grensning 15 &r bakover i tid. Felgende soke-
ord ble brukt: «<EMG» og/eller «nerve con-
duction studies» eller «electrophysiology» i
kombinasjoner med «polyneuropathy and
sensitivity or utility», «small fiber neuro-
pathy», «Guillain-Barre», «ALS and diagnos-
tic criteria», «acute neuromuscular respira-
tory failure», «neuromuscular transmission
and usefulnessy. [ tillegg sokte vi pa «critical
illness myopathy neuropathy and review and
prognosis», «KLEMS myasthenia gravis and
pathogenesis», «LEMS and lung tumory,
«distal myopathy review», «central core
disease and malignant hyperthermia review».
Seket ble avsluttet 1.6. 2012, og i alt ble
410 artikler funnet. Artiklene som ble valgt
ut var engelsk- eller norskspréaklige og til-
gjengelig pd Internett eller Universitets-
biblioteket i Tromse. Vi la vekt pa artiklenes
innhold og budskap og sannsynlige leseres
interesse. [ tillegg til artiklene som ble valgt
ut etter seket, ble seks artikler som forfat-
terne kjente til fra for inkludert.

EMG og nevrografi

EMG er registrering av elektrisk aktivitet i
tverrstripet muskulatur. En tynn nal med
registrerende elektrode montert pa nélespis-
sen stikkes inn i aktuell muskel (illustrasjo-
nen, gverst). Det registreres elektrisk akti-
vitet ner muskelcellene i hvile og ved
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HOVEDBUDSKAP

EMG og nevrografi er verdifulle og ofte
ngdvendige undersgkelser ved diagnostikk
av nevromuskulaer sykdom

EMG og nevrografi kan vaere de mest sensi-
tive diagnostiske metodene

Hoy kompetanse pd metodene og deres
anvendelse er ngdvendig i utredning av
disse alvorlige og sjeldne tilstandene
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EMG-underspkelse. Vanligvis brukes sdkalt konsentrisk naleelektrode der den registrerende elektroden ligger sentralt i ndlen og kommer ut pa spissen, mens nélens
skaft fungerer som referanse. De elektriske signalene ledes fra nalen inn i EMG-apparatet der potensialene forsterkes og kan studeres visuelt (pa skjermen] og auditivt
(fra en hoyttaler). Underspkelsen foretas med muskelen i hvile og med varierende grad av volunteer kontraksjon, og nalens posisjon endres flere ganger i hver muskel.
Illustrasjonen skisserer 0gsé et tverrsnitt av EMG-nélens opptaksomrade i muskelen og motorisk enhets-potensialer hos normal person (a, pasient med myopati

(b] og pasient med nevropati (c). Muskelceller som er illustrert med farge, tilharer samme motoriske enhet. Ved myopati ses motorisk enhets-potensialer med lav ampli-
tude og kort durasjon pa grunn av degenererte muskelceller. Ved nevropati har det motoriske nevronet til de fargede muskelcellene reinnervert andre muskelceller som
har mistet sin innervasjon. Dette medfarer en motorisk enhet med gkt antall fargede muskelceller, og motorisk enhets-potensialer blir hayamplitudig med gkt durasjon.
Illustrasjon © J. Engquist/lllumedic

Til venstre ses resultater fra nevrografi av medianusnerven hos en pasient med immunologisk demyeliniserende polynevropati. Nerven stimuleres ved hdndleddet (a] og
ved albuen (b, og motorisk svarpotensial registreres over medianusinnervert thenarmuskulatur. Det er 70 % lavere amplitude ved proksimal stimulering (albuen] sam-
menliknet med distal (hdndleddet). Det skyldes demyelinisering i nerven som gjer at impulsen i mange nevroner blokkeres og gir ledningsblokk. Til hayre vises utskrift

av repetitiv nervestimulering hos pasienten med myasthenia gravis [ramme 1]. Stimulering av n. tibialis (10 stet, 3 Hz), og registrering over fotmuskulatur viser et dekre-
ment (reduksjon i motorisk amplityde] pa 33 %, som er tegn pa forstyrret nevromuskuleer transmisjon. lllustrasjon © J. Engquist/lllumedic
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voluntaer kontraksjon av muskelen. Spon-
tanaktivitet er en samlebetegnelse pa ulike
typer patologisk elektrisk aktivitet som re-
gistreres nar muskelen er i hvile. Hyppigste
form er sékalt denervasjonsaktivitet. Der-
som en muskelcelle mister sin innervasjon,
vil det gradvis skje en endring av cellemem-
brankvaliteten med blant annet gkt folsom-
het for acetylkolin. Etter 10—12 dager vil det
opptre spontan depolarisering i muskelfibe-
ren, noe man kan registrere med EMG-
nalen. Forandringer i muskelcellemembra-
nen ved spesielle sykdommer som myotoni
og nevromyotoni gir karakteristiske funn.

Nar pasienten aktiverer muskelen, vil
muskelfibre som tilherer den samme moto-
riske enhet, kontraheres samtidig. Summa-
sjonen av disse enkeltfiberpotensialene
danner et sdkalt motorisk enhets-potensial
(illustrasjonen, gverst). Det finnes normal-
kriterier for bredde, amplitude og antall
faser (1). Ved affeksjon av tilforende nerve
vil motorisk enhets-potensialene i prinsippet
veaere gkt i amplitude og bredde og mer eller
mindre polyfasiske, det vil si oppsplittede i
form péd grunn av dérligere synkroniserte
utladninger av de enkelte muskelfiberpoten-
sialene i den motoriske enhet. Primaer mus-
kelsykdom karakteriseres oftere av poten-
sialer med kortere og vanligvis lavere ampli-
tude (2).

Nar pasienten oker kontraksjon av muske-
len, vil den enkelte motoriske enhet fyre ras-
kere og nye motoriske enheter rekrutteres.
Nevropati vil medfere redusert rekruttering
pa grunn av tap av nevroner, mens det ved
myopati vil vere tidlig rekruttering som
kompensasjon for redusert kraft i den enkelte
motoriske enhet (2, 3).

Nevrografi er undersgkelse av funksjonen
i motoriske og sensoriske nerver. Oftest be-
nyttes overflateelektroder bade til stimule-
ring og registrering etter et fast oppsett
(4—6). Metoden beskrives mer utfyllende i
en annen artikkel i dette nummeret (7).

Nedsatt ledningshastighet ses ved affek-
sjon av nervens myelinskjede, mens normal
ledningshastighet og redusert amplitude av
svarpotensial er mer typisk for aksonal
lesjon (4, 6). Ved stimulering av den moto-
riske nerven vil impulsen ogsa ledes i prok-
simal retning og gi opphav til sékalte sene
responser. Disse kan gi informasjon om den
proksimale delen av nerven (4, 5).

Muskelsykdommer
Muskeldystrofier er genetisk betingede
muskelsykdommer som vanligvis har et
langsomt progredierende forlep. Utviklin-
gen innen medisinsk genetikk har gjort det
mulig & inndele disse i en rekke forskjellige
grupper basert pa pavisning av ulike genfeil
som medferer endrede proteiner. Dette med-
virker ogsa til & gi informasjon om ulike
patofysiologiske mekanismer og arvegang.
EMG er en undersekelse som kommer inn
i tidlig fase ved klinisk mistanke om disse
sykdommene, bade for & avklare om det
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foreligger en myopati eller ikke, for planleg-
ging av mulig muskelbiopsi og eventuelt
som guide for egnet sted for dette og for stra-
tegi for videre genetisk utredning. EMG vil
i liten grad kunne skille mellom ulike typer
av muskeldystrofi.

En langsomt progredierende polymyositt
kan vere vanskelig med sikkerhet & atskille
fra en muskeldystrofi — bade klinisk, ved
EMG og ogsé ved biopsi. Som ved muskel-
dystrofi far man ved EMG myopatiske
motorisk enhets-potensialer. Ved polymyo-
sitt kan avsplittede muskelfibre gi opphav til
enkeltfiberpotensialer, slik som denerverte
muskelfibre gjor. Kombinasjon av myopa-
tisk menster (som ved muskeldystrofi) og
spontanaktivitet kan alts4 tale i retning av at
det foreligger en polymyositt.

Pasienter med langsom progressiv mus-
kuler distal atrofi og parese far ikke sjelden
klinisk diagnosen polynevropati, for eksem-
pel av typen Charcot-Marie-Tooth-sykdom.
En EMG-undersegkelse vil enkelt kunne
avgjere om det i stedet foreligger en form for
distal myopati. En korrekt diagnose er viktig
som grunnlag for genetisk veiledning. En-
kelte typer i denne sykdomsgruppen kan
vare forbundet med alvorlig hjertesykdom
(desminopatier), mens andre typer (central
core disease) vil vaere disponert for alvorlige
komplikasjoner som malign hypertermi i
forbindelse med anestesi (8, 9).

Ved ionekanalsykdommer i muskulatur
og perifere nerver er EMG det suverene dia-
gnostiske verkteyet. Myotoni med stivhet og
treghet i muskulaturen kan veere vanskelig &
pévise klinisk, og verken biopsi eller bilde-
diagnostikk vil veere til stor hjelp. EMG vil
entydig vise de karakteristiske spontane
repetitive elektriske utladningene (2).

Mangel pé patologiske funn ved EMG kan
ogséd veere til diagnostisk hjelp. Ved klinisk
sannsynlig myopati vil normale EMG-funn
kunne tale i retning av metabolsk myopati,
fordi det ved denne tilstanden er lite struk-
turelle forandringer i muskelcellene. Ved
autoimmunt stivhetssyndrom er det kliniske
bildet ofte dramatisk, men EMG er overras-
kende nok normalt (10). Uttalte uftrivillige
muskelkontraksjoner uten registrerbar elek-
trisk aktivitet ved EMG er mest forenlig med
den forholdsvis sjeldne Torbergsens sykdom
(rippling muscle disease) (11).

Perifere nervesykdommer

Nevrografi og EMG er av stor diagnostisk
verdi ved klinisk mistanke om polynevro-
pati. I tillegg til & f4 bekreftet at pasienten har
polynevropati, sier undersekelsene noe om
distribusjon av forandringer og alvorlighets-
grad. Sveert viktig for & kunne finne arsak til
polynevropati er & pavise om det foreligger
hovedsakelig demyelinisering eller aksonal
skade. I denne kartleggingen vil nevrografi
og EMG som metoder utfylle hverandre,
men nevrografi ma anses som den som totalt
sett gir mest informasjon (12). Ved motorisk
aksonal nevropati kan nevrografi veere nor-
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mal, og EMG er da en mer sensitiv metode
for & pévise tilstanden. I tillegg gir EMG vik-
tig tilleggsinformasjon, da forekomst av
spontanaktivitet og instabile motorisk enhet-
potensialer taler for en aktiv og mer alvorlig
sykdomsprosess (2). EMG vil ogsad kunne
avdekke annen nevromuskular sykdom som
arsak til pasientens symptomer (for eksem-
pel myopati). Det er viktig & vaere oppmerk-
som pa at ved isolert tynnfibernevropati, ofte
ledsaget av nevropatiske smerter, vil EMG/
nevrografi gi normale funn (13).

Polynevropati er i de fleste tilfeller en
langsomt progredierende tilstand, og de feer-
reste far alvorlige og invalidiserende nevro-
logiske utfall. Selv om symptomer og funn
ved klinisk nevrologisk undersekelse van-
ligvis er typiske, vil EMG og nevrografi
kunne gi en mer sikker og spesifikk dia-
gnose som kan vere til hjelp i den videre ut-
redning (14). Ett eksempel kan vaere multip-
pel mononevropati med spredte lesjoner i
flere perifere nerver. Slike pasienter ma utre-
des videre med tanke pa mulig bakenforlig-
gende vaskulitt. Paraneoplastisk polynevro-
pati er som oftest raskt progredierende og
affiserer spesielt sensoriske nerver.

Primart demyeliniserende polynevropati
har to hovedgeneser: herediter og immunolo-
gisk. Nevrografi kan som regel skille mellom
disse to gruppene. Herediteer demyeliniseren-
de polynevropati kan ha svart langsomme
ledningshastigheter, men oftest uten konduk-
sjonsblokk fordi det er en jevn demyelinise-
ring langs hele nerven (4). Diagnosen kan ofte
bekreftes ved molekylergenetisk utredning.
Akutte og kroniske immunologiske demye-
liniserende polynevropatier har typisk kon-
duksjonsblokk, men det finnes unntak. Det er
viktig & pavise en sannsynlig immunologisk
polynevropati, fordi den kan behandles (15).

Akutt inflammatorisk poly(radikulo)nevro-
pati (Guillain-Barrés syndrom) er en alvorlig
og potensielt dedelig form for polynevropati,
da respirasjon og det autonome nervesystemet
kan pévirkes. Arsaken er autoimmun, og til-
standen ses som regel i forlepet etter en infek-
sjon. Symptomer er raskt progredierende pare-
ser, eventuelt sensoriske utfall og autonome
symptomer. Nevrografi og EMG spiller en
nekkelrolle for diagnose og klassifisering av
tilstanden. Guillain-Barrés syndrom deles i to
hovedgrupper: akutt inflammatorisk demye-
liniserende polynevropati, som er den vanlig-
ste formen, og akutt motorisk aksonal poly-
nevropati.

Nevrografi vil hos de fleste etter fa dager
vise patologiske funn (16). Ved akutt inflam-
matorisk demyeliniserende polynevropati fin-
nes tegn pa demyelinisering der de tidligste
funnene er abnormale sene responser som
tegn pa proksimal demyelinisering i nervene,
og i tillegg reduserte ledningshastigheter samt
konduksjonsblokk grunnet fokal demyelini-
sering (illustrasjonen, nederst). Typisk er de
motoriske parametrene ved nevrografi mer
patologiske enn de sensoriske til tross for at
pasienten kan ha noksa uttalte parestesier.
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Nervus suralis er i mange tilfeller normal
(16). Ved akutt motorisk aksonal polynevro-
pati domineres nevrografifunnet av lave mo-
toriske amplituder. EMG vil forst etter to uker
vise denervasjonsaktivitet forenlig med akutt
aksonal skade. Det er viktig & veere oppmerk-
som pa at reversibelt konduksjonsblokk kan
ses de forste tre ukene ved akutt motorisk
aksonal polynevropati fordrsaket av forbiga-
ende ledningsblokk i aksonene ved Ranviers
knuter (17). Dette kan medfere en underdia-
gnostisering av akutt motorisk aksonal poly-
nevropati til fordel for akutt inflammatorisk
demyeliniserende polynevropati. Kontroll av
EMG/nevrografifunn etter noen uker er anbe-
falt (17, 18).

Amyotrofisk lateral sklerose
Amyotrofisk lateral sklerose er en progredie-
rende og fatal nevrodegenerativ sykdom som
rammer de motoriske forhorncellene og de
sentrale motoriske banene i hjerne og rygg-
marg. Ved det klassiske kliniske bildet ses en
blanding av sentrale (for eksempel hyperref-
leksi) og perifere motoriske utfall (parese/
atrofi/fascikulasjoner). Diagnostiske krite-
rier bygger pé funn ved klinisk undersokelse
og nevrofysiologisk utredning. Sikker syk-
dom defineres som kliniske eller nevrofysio-
logiske tegn pa nedre og @vre motornevro-
naffeksjon i bulbaer muskulatur og i minst to
spinale regioner (cervikal, torakal, lumbal)
eller i tre spinale regioner (19).

Nevrofysiologisk utredning er spesielt nyt-
tig nar man paviser sykdomsaktivitet i mus-
kulatur i en region som ikke er klinisk affi-
sert. Ved nevrografi finnes lave motoriske
amplituder, og sideasymmetri er initialt van-
lig. Ledningshastigheter er normale eller til-
narmet normale (19, 20). Sensoriske para-
metre er oftest normale, men en viss senso-
risk affeksjon har veert rapportert (21). EMG
viser nevrogene potensialer med ekt ampli-
tude, polyfasi og ofte med sédkalte instabile
komponenter som tegn péd aktiv reinnerva-
sjon. Rekruttering av motorisk enhet-potensi-
aler er redusert pa grunn av tap av motoriske
enheter. Ifolge kriteriene skal det i muskula-
tur med nevrogene forandringer ogsa vere
spontanaktivitet i hvile som tegn pa pagdende
denervasjon. For & gke diagnostisk sensitivi-
tet har man sidestilt fascikulasjonspotensialer
med annen spontanaktivitet (19). Dette har
vist seg & oke sensitiviteten spesielt hos pa-
sienter med bulber symptomdebut (22).
EMG i bulber muskulatur utferes ofte i
tungemuskelen. Det kan vere vanskelig a
vurdere tilstedevarelse av spontanaktivitet,
mest fordi pasienten ikke klarer a slappe helt
av 1 tungen. EMG i musculus trapezius kan
veere et alternativ (23).

Myasthenia gravis og
Eaton-Lamberts syndrom

Dette er sjeldne og alvorlige tilstander for-
arsaket av danning av autoantistoffer som
angriper reseptorer i den nevromuskulere
synapsen (postsynaptiske acetylkolinresep-
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torer ved myasteni og presynaptiske spen-
ningsstyrte kalsiumkanaler ved Eaton-Lam-
berts syndrom) (24). Sistnevnte sykdom er i
over halvparten av tilfellene assosiert med
smacellet lungekreft som ofte ikke er dia-
gnostisert nir syndromet pavises (25).

Ved nevrofysiologisk utredning utferes
en spesiell type EMG (enkeltfiber- EMG)
som er den mest sensitive undersekelsen for
pavisning av forstyrret nevromuskulaer
transmisjon (26). Det kan pévises patologi
i muskulatur som klinisk er uaffisert. En
EMG-nél med en liten registrerende flate
benyttes, og ved spesielle registreringer
males patologisk stor tidsvariasjon i impuls-
overforingen til muskelfibrene (okt «jitter»).
En annen og mindre sensitiv metode er repe-
titiv nervestimulering. Oppsettet er som ved
vanlig motorisk nevrografi bortsett fra at
nerven stimuleres med gjentatte elektriske
stat (ofte 3 Hz). Man vil da méle en avtaken-
de amplitude som tegn pa svikt i transmi-
sjonen (dekrement) (illustrasjonen, nederst).
Ved Eaton-Lamberts syndrom vil stimule-
ring med raskere frekvens (20—50 Hz) gi en
okende amplitude (inkrement).

Typiske symptomer p&d myasteni er okt
muskuler trettbarhet som blant annet kan gi
varierende dysartri, diplopi og ptose, og i
mer alvorlige tilfeller respirasjonssvikt.
Atypisk klinisk presentasjon forekommer
(ramme 1).

Pasienter i intensivavdeling
Nyoppstatte lammelser og/eller alvorlig
respirasjonssvikt som krever intensiv be-
handling kan ha ulike arsaker. Noen pasien-
ter med primer nevromuskulaer sykdom kan
utvikle alvorlig respirasjonssvikt. Serrano &
Rabinstein kartla arsaker til akutt respira-
sjonssvikt hos 85 pasienter med nevromus-
kuleer sykdom (27). 55 % var ikke diagnos-
tisert for intensivbehandling ble iverksatt.
Av disse var Guillain-Barrés syndrom den
hyppigste diagnosen (26 %), etterfulgt av
amyotrofisk lateral sklerose (17 %) og der-
etter myasteni og myopatier. De konkluderte
med at EMG var den undersgkelsen som
hadde sterst diagnostisk verdi.

Andre har ingen tilgrunnliggende nevro-
muskuler sykdom. Polynevropati ved kri-
tisk sykdom («critical illness»-polynevro-
pati, CIP) og myopati ved kritisk sykdom
(«critical illness»-myopati, CIM) ses hos pa-
sienter som har gjennomgétt alvorlig syk-
dom, ofte med sepsis og multiorgansvikt.
Pasienten blir bedre av dette, men utvikler
uttalte lammelser, inkludert i respirasjons-
muskulatur, noe som forer til at pasienten
vanskelig kan vennes av respirator. Arsaken
er multifaktoriell og involverer blant annet
metabolske og inflammatoriske mekanismer
(28). EMG og nevrografi viser funn som ved
en uttalt akutt aksonal polynevropati og/
eller akutt myopati (28). Hos de fleste er
prognosen bra. Enkelte studier viser bedre
prognose ved CIM (29, 30). Ved standard
nevrofysiologisk undersgkelse kan det vere
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RAMME 1
Kasuistikk

En kvinne i 20-arene var henvist til nevro-
fysiologisk utredning grunnet sannsynlig
myopati. Hun hadde de siste 4-5 ar utviklet
gradvis skende svakhet i muskulatur

i underekstremitene, fgrst og fremst proksi-
malt, men ogsa distalt i legg/fot. Gangen var
vaggende, og Trendelenburgs test var posi-
tiv. Det var ingen okulzaere symptomer. Mus-
kelbiopsi hadde vist calpainmangel (Wes-
tern blot), og tilstanden var blitt oppfattet
som skulder-hofte (limb-girdle)-muskel-
dystrofi type 2a. Hun var blitt forberedt p& en
fremtidig langsom invalidisering og hadde
planlagt sin utdanning med bakgrunn i
dette. Nevrofysiologisk utredning viste imid-
lertid overraskende funn som ved myasthe-
nia gravis med uttalt dekrement (illustrasjo-
nen, nederst). Det ble videre pavist sveert
hgye antistoffer mot acetylkolinreseptor.
Pasienten ble thymektomert og medika-
mentelt behandlet og er i dag neermest
symptomfri.

Calpain er et relativt flyktig protein som lett
kan «forsvinne» fra en biopsi og gi et nega-
tivt resultat, noe som sannsynligvis har
skjedd her. | dette tilfellet med et atypisk
sykdomsbilde og misvisende biopsiresultat
var det EMG- og repetitiv nervestimulering
som fgrte til rett diagnose. Dette fikk som
ventet behandlingsmessige konsekvenser,
og pasienten kunne planlegge en fremtid
uten tiltakende invaliditet.

Pasienten har gitt samtykke til at kasuistikken
blir publisert.

vanskelig & skille mellom de to former. Nev-
rografi viser ved begge tilstander lave moto-
riske amplituder, og EMG viser spontanak-
tivitet. Nar pasienten er paralytisk eller uttalt
paretisk, er det ofte ikke mulig & gjere moto-
risk enhet-potensialanalyse. I motsetning til
ved CIP er de sensoriske amplituder vanlig-
vis normale ved CIM, men subkutane gde-
mer kan medfere at amplitudene blir falskt
lave. En metode som kan vere til hjelp, er &
vurdere utseendet av motorisk respons ved
vanlig nevrografi, da morfologien kan end-
res ved CIM (31).

Konklusjon

Et velfungerende klinisk nevrofysiologisk
laboratorium er neermest en forutsetning for a
kunne drive nevromuskuler diagnostikk pa
en tilfredsstillende méte — bade ved diagnos-
tisering og kartlegging av relativt «vanlige»
polynevropatier og innklemmingssyndromer,
men ikke minst der hoy EMG-kompetanse
kan veere nedvendig for diagnostisering av
alvorlige og sjeldne tilstander som for eksem-
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pel Eaton-Lamberts syndrom, myasthenia
gravis og poly/dermatomyositt.

Metodene vil ogsé ofte vaere velegnet til
evaluering av behandlingseffekt ved enkelte
av disse sykdommene og er vel de eneste
tekniske metodene vi har for & kartlegge
funksjonen i det nevromuskulare apparatet.
Forbedrede metoder innen biopsidiagnos-
tikk og den raske utviklingen innen avansert
molekylaergenetikk har sammen med avan-
serte nevrofysiologiske teknikker medvirket
til betydelige fremskritt ved utredning av
nevromuskulere sykdommer.
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