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Symtomatisk behandling av myotoni vid icke
dystrofisk myoton sjukdom

1 Rekommendation om plats i terapin

Med utgangspunkt fran tillgangliga studiedata kan lamotrigin bedémas som
sannolikt likvardigt avseende behandlingseffekt och fordelaktigt avseende
tolerabilitet, tillganglighet och pris i jamforelse med mexiletin. Samtliga
fabrikat av lamotrigin ingar i lakemedelsforsakringen. Lamotrigin bedoms
vara associerat med lagre risk for hjartarrytmi an mexiletin och ar sannolikt
sékert vid behandling av patienter med Dystrofia myotonica, och dessa
patienter kan férmodas kunna ha effekt av lamotrigin dven om denna
patientkategori inte inkluderades i studien.

1.1 Rekommendation

1. Patienter med icke dystrofisk myotoni som ar behandlingsnaiva
rekommenderas lamotrigin som férstahandsalternativ.

2. Patienter med otillrécklig effekt eller biverkningar av mexiletin bor
rekommenderas byte till lamotrigin.

3. Patienter med vélfungerande behandling med mexiletin kan erbjudas
byte till lamotrigin savida inte sarskilda medicinska skal foreligger

4. Patienter med Dystrofia Myotonica kan vid besvarande myotoni
erbjudas behandling med lamotrigin.
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2 Forandringar jamfort med tidigare version
2023-10-24

‘ Foérlangning av giltighetstiden

3 Bakgrund och klinisk effekt

Myotonia congenita (Thomsens respektive Beckers sjukdom) och
paramyotonia congenita (som ar alleliskt och ibland kliniskt dverlappande
med hyperkalem periodisk paralys) kannetecknas av svarigheter till
muskelrelaxation efter aktivering (myotoni). Myotonia congenita beror pa
mutation i genen for sarcolemmats kloridjonkanal (CLCN1) och
kannetecknas kliniskt av myotoni som forbattras vid ihallande aktivitet
(warm-up) medan paramyotonia congenita beror pa mutation i genen for
alfaenheten till den spanningskansliga natriumjonkanalen Nay1.4 och
kannetecknas av myotoni som forvarras av ihallande aktivitet och kan dven
ha 6vergaende muskelforlamningar. Myotonin vid dessa sjukdomar kan vara
funktionsinskréankande och ibland dven leda till fall och olyckor, somt e x
vid svarigheter att 6ppna 6gonen vid kritiska tillfallen som bilkérning.
Myotoni férekommer ut6ver vid dessa sa kallade icke dystrofiska myotona
sjukdomar vid dystrofia myotonica, men pa grund av
muskeldystrofisymtomens kraftigt funktionsinskrdnkande natur brukar
funktionsinskrankning pa grund av myotoni vara relativt liten.

Traditionellt har mexitelin, som ar en spanningskanslig
natriumkanalblockare, anvénts for att symtomlindra myotoni vid icke
dystrofisk myotoni och vid enstaka fall vid dystrofia myotonica. Sedan 2012
finns ocksa stod for dess effekt pA myotoni i en randomiserad
placebokontrollerad prospektiv studie (Statland et al). Mexiletin har
nackdelar i form av relativt hog biverkningsfrekvens (ca 1/3 avslutar
behandling pga. biverkningar (Andersen et al)) och begrénsad tillganglighet.
Mexiletin har sedan 2003 endast varit tillgangligt i Sverige via
licensforskrivning, men har nyligen registrerats under varunamnet
Namuscla, vilket ar mycket dyrt (ca 50 000 for 100 st tabletter) och ingar
inte i lakemedelsférmanen. Namuscla ingar inte heller i
lakemedelsforsakringen.

2017 publicerades en randomiserad prospektiv placebokontrollerad studie
med crossoverdesign avseende effekten av lamotrigin, en
natriumkanalblockare med en annorlunda verkningsmekanism &n mexiletin
(blockad av 1.4 enheten med forlangning av rekfraktarperioden), pa myotoni
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vid icke dystrofisk myotoni (Andersen et al) med ett resultat som visade
behandlingseffekt jamforbar med mexiletin och en mycket hog tolerabilitet.

4 Protokoll nyinsattning av lamotrigin:

Initial dosering pa 200 mg efter sedvanlig upptrappning enligt FASS &ver 6
veckor utvarderas med patientrapport och mytonia behaviour scale
(Hammarén et al, se bilaga) och vid otillracklig effekt kan ytterligare
upptrappning upp till 500 mg kan provas. Kontrollprovtagning innan
insattning och 8 veckor efter insattning ASAT, ALAT, GT, ALP, Hb, V,
Trc, Neutrofila + Koncentrationsprov (dalvarde) 8 veckor efter insattning.

5 Protokoll byte fran mexitelin till lamotrigin:

Inséttning av lamotrigin enligt ovan, uttrappning av mexiletin med halv dos
under en vecka nar dosen 100 mg lamotrigin natts. Utvéardering som ovan.
Kontrollprover som ovan.

6 Forfattare
Arvidsson Andreas, Bitradande 6verlakare, Skanes universitetssjukvard-
sektion neurologi.

Tobias Cronberg (faktadgare), Skanes universitetssjukvard - VO neurologi
rehabiliteringsmedicin minnessjukdomar geriatrik.

Dokumentet ar faststallt och signerat se lakemedelsradets protokoll daterad
2023-10-24 Lakemedelsradet - Vardgivare Skane (skane.se)
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Bilaga 1: Myotonia Behaviour Scale
0. No stiffness

1. Some stiffness exists, which can be ignored.

2. Some stiffness exists, which can be ignored at times, but doesn’t impair
daily activities.

3. Stiffness exists, which demands a higher level of mental awareness
when performing some duties and activities.

4. Severe stiffness exists, which impairs every duty and activity.

5. Incapacitating stiffness exists, which demands constant moving not to be
totally locked up, with regard to movement.

Forslag till oversattning (Skalan ar ej validerad pa svenska)
0. Ingen stelhet.

1. Viss stelhet som kan bortses ifran.

2. Viss stelhet som kan bortses ifran tidvis, men som inte paverkar dagliga
sysslor.

3. Stelhet som kréaver en hogre koncentrationsgrad vid genomférandet av
vissa sysslor.

4. Svar stelhet som paverkar varje syssla.

5. Handikappande stelhet, som kréaver konstant rorelse for att inte bli helt
last avseende rorlighet i muskulaturen.
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