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Juvenil Dermatomyosit

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

2.1 Ar sjukdomen annorlunda hos barn jamfért med vuxna?
Hos vuxna kan dermatomyosit vara sekundar till cancer. Hos barn och
ungdom finns det inget samband mellan cancersjukdom och
dermatomyosit.

Hos vuxna finns en sjukdom med enbart muskelinflammation
(polymyosit) vilket ar mycket sallsynt hos barn. Antikroppar som
pavisas i blodprov ger stdd for vilken typ av sjukdomen patienten har.
Kalcinos ar vanligare hos barn an hos vuxna.

2.2 Hur stalls diagnosen? Vilka undersokningar gors?

Ditt barn behdver genomga vanlig kroppsundersokning tillsammans
med blodprover och andra undersdkningar sasom
magnetkameraundersokning och vavnadsprovtagning fran muskel
(muskelbiopsi). Lakaren avgor vilka undersokningar som behovs for det
enskilda barnet men manga undersékningar ar gemensamma for alla.
Diagnosen ar lattare att satta nar sjukdomsbilden ar typisk med bade
hudinflammation och muskelsvaghet. Bland undersékningarna ingar en
standardiserad bedomning av muskelfunktion. Inte sallan undersoks
blodkarlen i nagelbanden med anvandande av speciellt mikroskop.
Hudférandringar klassificeras pa ett standardiserat satt.

Ibland liknar andra sjukdomar JDM. Det kan vara inflammatoriska
ledsjukdomar (artriter), SLE (en sjukdom med inflammation i sma
blodkarl), andra former av inflammation i blodkarl (vaskulit) eller
medfodda muskelsjukdomar. Undersdkningarna hjalper till att faststalla
vilken sjukdom det ror sig om.
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Blodprover

Blodprover tas for att mata graden av inflammation, immunsystemets
funktion och féljder av inflammation. Lackande muskelceller gor sa att
muskelenzymer som normalt finns inne i cellerna kommer ut i blodet
dar de kan méatas. Pa sa satt kan sjukdomsaktivitet och effekt av
behandlingen uppskattas. Vanliga enzymer som kan matas i blodet ar
CK, LD, ASAT, ALAT och aldolas. Mangden av de olika enzymerna ar
oftast 0kad, men inte alltid. Andra prov som kan underlatta diagnosen
ar ANA (antikroppar mot olika amnen i cellkarnan) och olika antikroppar
som férekommer vid myosit. Inget prov ar dock sa specifikt att det
enbart forekommer vid dermatomyosit.

Magnetkameraundersokning
Undersokning med magnetkamera ar en mycket kanslig metod for att
pavisa inflammation i muskler.

Biopsi och EMG

Biopsi (undersdkning av vavnadsprov) fran muskel ar viktig och tas ofta
for att faststalla vilken form av sjukdom patienten har. Olika varianter
av sjukdomen kan krava olika behandling. Vavnadsprover och
internationella patientregister ar viktiga forskningsverktyg som hjalper
oss att lara mer om sjukdomen

EMG (elektromyografi) ar en undersokning av muskelfunktionen med
hjalp av elektroder (tunna nalar) som sticks in i muskeln. EMG kan vara
av varde om man misstanker medfodd muskelsjukdom. Idag ersatter
ofta ett blodprov for DNA-analys EMG-undersokningen.

Andra prover

EKG och ultraljudsundersokning av hjartat gors for att se om
hjartmuskeln paverkas. Lungrontgen och eventuellt datortomografi
(skiktrontgen) av lungorna samt lungfunktionstest gors for att se om
lungorna ar paverkade. Rontgen av matstrupen med nedsvalt
kontrastmedel gors vid svaljningssvarigheter for att se om
muskulaturen i svalg eller matstrupe ar paverkad.
Ultraljudsundersokning av buken gors vid misstanke om inflammation i
tarmarna. DEXA-undersokning som mater bentathet gors vid misstankt
benskorhet.

2/6



2.3 Vilken betydelse har undersokningarna?

Typisk JDM kan diagnosticeras utifran klinisk bild med typiska hudutslag
och muskelsvaghet i 6verarmar och lar. Prover behdvs for att faststalla
diagnosen samt folja forloppet och effekten av behandling.
Standardiserad bedomning av muskelfunktion (MMT och CMAS) ar
tilsammans med matning av muskelenzymer viktigaste utfallsmatten.

2.4 Behandling
JDM &r en behandlingsbar sjukdom. Sjukdomen gar att kontrollera aven
om behandlingen inte &r botande. Malet ar att fa sjukdomen i remission.
Remission innebar att det inte finns ndgon matbar sjukdomsaktivitet.
Behandlingen ar numera till stora delar standardiserad aven om den
samtidigt kan behova utformas utifran varje barns speciella
sjukdomstyp och behov. Utan behandling ar risken for kvarstaende
skador stor och det finns da ocksa en dodlighet i sjukdomen
Fysioterapi ar en viktig del av behandlingen och muskeltraning bor
inledas sa snart som mojligt dven om sjukdomen ar aktiv. Familjen
behodver psykosocialt stod inklusive kontakt med kurator och ofta aven
psykolog.

2.5 Vilken medicinsk behandling ges?
De mediciner som ges verkar genom att paverka immunsystemet sa att
inflammationen stoppas och skador forhindras.

Kortikosteroider

Kortison (kortikosteroider) har kraftig och snabb effekt for att minska
inflammation. Ofta ges kortison inledningsvis genom injektion eller
dropp i blodet for att fa en omedelbar och bra effekt vid svar sjukdom
eller livshotande tillstand.

Biverkningar av kortison vid langtidsbehandling ar vanliga.
Langdtillvaxten hammas alltid av hogre doser. Risken for benskorhet ar
pataglig vid JDM eftersom barnet samtidigt ar fysisk inaktivt. Magkatarr
(gastrit) ar vanligt, blodtrycket stiger, hudbristningar (striae) kan
uppsta, sarskilt vid hogre dosering. Binjurarnas egen produktion av
kortison hammas vilket gor att kortison skall utsattas gradvis sa att
kroppens egen produktion hinner komma igang igen. Lagdosbehandling
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som oftast behovs under lang tid medfér daremot mycket sma risker.

Metotrexat
Metotrexat ges under lang tid och har effekt 6 till 8 veckor efter
behandlingsstart. Medicinen ges en gang i veckan. lllamaende i
samband med medicineringstillfallet ar inte ovanligt. Munsar, lattare
haravfall och forhdjda leverenzymer férekommer. Graviditet skall
undvikas under medicineringen med metotrexat eftersom det finns risk
for fosterpaverkan. Vattkoppor kan vara en allvarlig sjukdom vid
behandling med metotrexat. Det ar darfor viktigt att vara immun mot
vattenkoppor antingen efter genomgangen infektion eller genom
vaccinering. Blodprov for kontroll av vita blodkroppar och levervarden
skall ske varannan manad. Medicinering med folsyra ett dygn efter
metotrexat minskar risk for biverkningar. Risk for langtidsbiverkningar
ar mycket sma.
Om behandling med kortison och metotrexat inte racker behovs annan
medicinering.

Andra immunhammande mediciner

Ciklosporin eller takrolimus ges som langtidsbehandling och ar
alternativ till metotrexat. Effekten ar lika god men biverkningarna ar
annorlunda. Latt 6kad kroppsbeharing av ciclosporin ar vanligt medan
forhojt blodtryck, njurpaverkan och paverkan av tandkott ar mer
ovanliga biverkningar. « Mykofenolatmofetil ar ett alternativt
langverkande lakemedel som dock séallan anvands. Cyklofosfamid
anvands vid mycket svar sjukdom. Olika sa kallade biologiska mediciner
med hamning av immunsystemet provas ofta forst. Rituximab kan ha
god effekt och provas ocksa ofta fore cyklofosfamid.

Intravenost immunoglobulin (IviG)

IvIG innehaller antikroppar fran ett stort antal blodgivare. Det ges som
dropp och har en ospecifikt ddmpande effekt pa immunsystemet.

Fysioterapi och traning

Muskelsvaghet ar huvudsymtom vid JDM ofta kombinerat med nedsatt
rorlighet och kondition. Muskler blir stramare och lederna stelare.
Regelbunden traning med stretching, styrketraning och
konditionstraning under ledning av fysioterapeut ar viktig under hela
sjukdomsperioden. Malsattningen ar att 6ka muskelstyrka, uthallighet
och bevara rorligheten. Foraldrarnas stod ar viktigt for att barnet och
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familjen skall klara langsiktig traning pa ett bra satt.

Stodjande behandlingar
Normalt intag av kalk och D-vitamin i kosten. Utevistelse for att
motverka brist av D-vitamin sarskilt under vinterhalvaret.

2.6 Hur lange pagar behandlingen?

Behandlingen pagar oftast under 1-2 ar men en del barn behdver
fortsatt behandling under flera ar. Behandlingens langd och utformning
beror pa sjukdomens svarighetsgrad och blir darfér individuell.
Behandlingsintensiteten kan bade 6kas och minskas beroende pa hur
sjukdomsaktiviteten varierar. Nar sjukdomen varit helt inaktiv under
minst 6 manader gors forsok att avsluta all behandling. Inaktiv sjukdom
innebar att alla tecken till inflammation saknas vilket kan krava nya
undersokningar som vid insjuknandet.

2.7 Komplementar eller alternativ behandling

Alternativa behandlingar finns i manga olika former och kan bade vara
frestande och forvirrande. De flesta behandlingar har ingen visad effekt.
Det ar viktigt att vardera risk mot eventuell nytta och inte belasta
barnet och familjen med jobbig och ibland dyr behandling i onodan. Det
ar av stor betydelse att informera lakare om man anvander eller
overvager alternativ behandling. Ibland kan alternativ behandling
interagera med den ordinarie medicineringen. Utsattande av den
vanliga medicineringen kan medfora stora risker och skall bara ske i
samarbete med lakare. Ofta kan dock alternativ behandling kombineras
med konventionell behandling utan problem.

2.8 Kontroller

Det ar viktigt med regelbundna kontroller. Vid besdken foljs
sjukdomsaktivitet, eventuella biverkningar och effekten av
behandlingen. Kroppsundersokning, blodprover och ofta test av
muskelfunktion sker regelbundet hos lakare och ibland fysioterapeut.

2.9 Prognos (hur det gar pa lang sikt)
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Det finns tre olika typiska forlopp:

a) Monocykliskt forlopp med en enstaka sjukdomsperiod som laker ut till
remission (ingen sjukdomsaktivitet) inom tva ar fran sjukdomens start
och utan aterfall. b) Polycykliskt forlopp med perioder av remission
(ingen sjukdomsaktivitet) och perioder med aterfall. Risken for aterfall
ar storre nar medicineringen minskas eller avslutas. c) Kontinuerligt
aktivt forlopp da sjukdomsaktivitet kvarstar trots behandling. Vid denna
kroniska standigt pagaende sjukdomstyp ar risken fér komplikationer
storst. Barn med JDM har i allmanhet battre prognos an vuxna och det
finns inte heller nagon risk for bakomliggande cancer. Sjukdomen ar
allvarligare om inre organ som lungor, hjarta, nervsystem eller tarmen
ar drabbade. JDM kan i sallsynta fall vara livshotande med svar
muskelinflammation, mycket forkalkningar (kalcinos) under huden och
inflammation i manga organ. Muskelstramhet (kontrakturer), minskad
muskelmassa och kalcinos kan ge kvarstdende problem pa lang sikt.
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