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Juvenil Dermatomyosit

1. VAD AR JUVENIL DERMATOMYOSIT

1.1 Vilken sorts sjukdom ar det?
Juvenil dermatomyosit (JDM) ar en sallsynt sjukdom som drabbar
muskler och hud. Juvenil betyder att den bérjar fore 16 ars alder.
JDM tillhor gruppen autoimmuna sjukdomar. Immunsystemet ar en del
av infektionsforsvaret men vid autoimmuna sjukdomar reagerar det
felaktigt mot den egna vavnaden. Det leder till inflammation med
svullnad och 6mhet och aven till skada av den drabbade vavnaden.
Vid JDM ar de sma blodkarlen i hud (derma) och muskel
(myosit=inflammation i muskel) inflammerade. Detta leder till
muskelsvaghet och 6mhet vilket marks tydligast i bal, 1ar, nacke och
skuldra. Dom flesta patienter har dessutom typiska hudforandringar
med rodnad i ansikte, pa 6gonlock, knogar, knan och armbagar.
Hudforandringarna kommer inte alltid samtidigt som
muskelinflammationen utan kan komma bade fore och efter. | sallsynta
fall kan blodkarlen i andra organ ocksa drabbas.
Aven vuxna kan fa dermatomyosit men det finns viktiga skillnader
mellan sjukdomen hos vuxna och barn. Ungefar 30 % av vuxna med
dermatomyosit har en bakomliggande cancersjukdom. Den risken finns
inte hos barn och ungdomar.

1.2 Hur vanligt ar den?
JDM &r en ovanlig sjukdom. Varje ar insjuknar ungefar 4 av 1 miljon
barn och ungdomar. Sjukdomen ar vanligare hos flickor an hos pojkar.
Insjuknandet ar vanligast mellan 4 och 10 ars alder men man kan ske i
alla aldrar. Sjukdomen finns 6ver hela jordklotet och i alla etniska
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grupper.

1.3 Vilka ar orsakerna till sjukdomen? Ar den arftlig? Varfor har
mitt barn fatt sjukdomen och kan den forebyggas?

Den exakta orsaken till dermatomyosit ar inte kand. Internationell
forskning pagar for att forsta hur JDM uppkommer.
JDM ar en autoimmun sjukdom och orsakas troligen av flera faktorer.
Dessa kan vara en genetisk predisposition i kombination med
exponering for miljofaktorer sasom UV-stralning eller infektioner.
Studier har visat att vissa virus och bakterier kan fa immunférsvaret att
reagera onormalt. Vissa familjer med barn som drabbats av JDM lider av
andra autoimmuna sjukdomar (till exempel diabetes eller artrit).
Emellertid ar risken att fa JDM inte 6kad for andra familjemedlemmar.
Det fins ingenting man kan gora for att forhindra insjuknande i JDM. Det
finns inte heller nagonting man gjort som fororsakat sjukdomen.

1.4 Ar JDM smittsam?
JDM ar inte en infektionssjukdom och den ar inte smittsam.

1.5 Vilka ar de viktigaste symtomen?
Patienter med JDM har olika symptom. De flesta barnen har:

Trotthet
Barn med JDM &r ofta trotta med begransad ork, fysisk formaga och
svarigheter i dagliga aktiviteter.

Muskelsmarta och svaghet

Stora muskler i ben, armar, buk, rygg och nacke ar tydligast drabbade
aven om alla muskler i kroppen ofta kan vara inflammerade. Barnet kan
ha svart att ga langre strackor och idrotta som vanligt. Sma barn kan
vilja bli burna eller aka vagn. Allteftersom sjukdomen férvarras blir det
svart att ga i trappor, komma upp ur sangen eller resa sig fran liggande.
Inflammerade muskler blir strama och forkortade (kontrakturer). Detta
leder till svarigheter att réta ut den drabbade armen eller benet.
Armbagar och knan tenderar att stelna i bojt lage.

2/11



Ledsmarta, ledsvullnad och stelhet

Bade stora och sma lederna kan vara inflammerade vid JDM med
svullnad, smarta och nedsatt rorlighet. Ledinflammation kan behandlas
effektivt och det ar ovanligt att lederna skadas.

Hudutslag

Utslag som ses i ansiktet vid JDM ar karaktarsiska med svullnad runt
ogonen (periorbitalt cdem) och en rodlila missfargning av 6gonlocken
(heliotropt utslag) men dven rodnad pa kinderna. Typiska rodlila
knottror pa knogar, knédn och armbagar dar huden kan bli fortjockade
kallas Gottrons papler. Ovriga huden pa kroppen kan ocksa vara
inflammerad. Hudutslag kan komma langt fore muskelvark eller
muskelsvaghet. Ibland kan man se svullna blodkarl i form av roda
prickar eller liten blédning pa nagelband eller pa 6gonlock. JDM-utslag
kan vara kansliga for solljus och aven ge sar med arrlékning som foljd.

Kalcinos

Harda kndlar under huden som innehaller kalk kan utvecklas eller ibland
finnas fran boérjan (kalcinos). Sar kan uppsta och ibland kommer det ut
en mjolkaktig vatska med kalk. Kalcinos ar svar att behandla men
forandringarna laker oftast ut sd smaningom.

Buksmartor och magvark

En del barn har magproblem i form av magvark eller forstoppning och
ibland noteras svarare buksmartor nar blodkarlen i tarmvaggen ar
inflammerade.

Lungpaverkan

Andningsproblem kan finnas pa grund av muskelsvagheten.
Muskelsvaghet kan ocksa ge heshet och svaljningssvarigheter. Ibland
finns inflammation i lungorna, vilket kan ge andnod.

Vid svar JDM kan all skelettmuskulatur paverkas med paverkad
andning, svaljningsférmaga och tal. Darfor ar rostférandringar,
svarigheter vid fodointag, hackhosta och andndd viktiga
sjukdomstecken att ge akt pa.

1.6 Ar sjukdomen likadan hos alla barn?
Sjukdomens svarighetsgrad varierar. En del barn kan ha enbart
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hudpaverkan utan muskelsvaghet (dermatomyositis sine myosit) med
mycket mild muskelinflammation som knappt marks. Man kan ocksa ha
muskelinflammation utan hudpaverkan. Ibland &r manga organ (hud,
muskler, leder, lungor, tarmar) paverkade.

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 stod 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
magnetkameraundersdkning och vavnadsprovtagning fran muskel
(muskelbiopsi). Lakaren avgor vilka undersokningar som behovs for det
enskilda barnet men manga undersokningar 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. Undersokningarna hjalper till att faststalla
vilken sjukdom det ror sig om.

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
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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 6kad, men inte alltid. Andra prov som kan underlatta diagnosen
ar ANA (antikroppar mot olika amnen i cellkarnan) och olika antikroppar
som forekommer 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 (undersokning 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 [ara mer om sjukdomen

EMG (elektromyografi) ar en undersdkning 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 ultraljudsundersdkning 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.

2.3 Vilken betydelse har undersokningarna?

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

2.4 Behandling
JDM ar en behandlingsbar sjukdom. Sjukdomen gar att kontrollera aven
om behandlingen inte ar 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 behdva utformas utifran varje barns speciella
sjukdomstyp och behov. Utan behandling ar risken fér kvarstdende
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
behover 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 hégre dosering. Binjurarnas egen produktion av
kortison hammas vilket gor att kortison skall utsattas gradvis sa att
kroppens egen produktion hinner komma igang igen. Lagdosbehandling
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
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samband med medicineringstillfallet &r inte ovanligt. Munsar, lattare
haravfall och forhdjda leverenzymer forekommer. 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 ldkemedel 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)

lvIG 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
familjen skall klara langsiktig tréning 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.
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2.6 Hur lange pagar behandlingen?

Behandlingen pagar oftast under 1-2 &r men en del barn behbver
fortsatt behandling under flera ar. Behandlingens langd och utformning
beror pa sjukdomens svarighetsgrad och blir darfoér 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 onddan. 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. Kroppsundersdkning, blodprover och ofta test av
muskelfunktion sker regelbundet hos lakare och ibland fysioterapeut.

2.9 Prognos (hur det gar pa lang sikt)

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
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ar storre nar medicineringen minskas eller avslutas. ¢) Kontinuerligt
aktivt forlopp da sjukdomsaktivitet kvarstar trots behandling. Vid denna
kroniska standigt pagaende sjukdomstyp ar risken for 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 séllsynta fall vara livshotande med svar
muskelinflammation, mycket forkalkningar (kalcinos) under huden och
inflammation i manga organ. Muskelstramhet (kontrakturer), minskad
muskelmassa och kalcinos kan ge kvarstaende problem pa lang sikt.

3. VARDAGLIGT LIV

3.1 Hur kan sjukdomen paverka vardagslivet fér barn och
familj?

Man bor uppmarksamma hur sjukdomen psykologiskt och socialt
paverkar barn och familj. En langvarig sjukdom som JDM &r en utmaning
for hela familjen och kan beroende pa svarighetsgrad vara mer eller
mindre svart att anpassa sig till. Foraldrar i samarbete med vardgivare
behover stotta barnet till aldersrelevant oberoende och hjalpa till att
hitta strategier for att 6verkomma svarigheter och géra livet sa normalt
som mojligt. Stod av kurator och psykolog skall finnas att tillga férutom
hjalp fran lakare, sjukskoterska, fysioterapeut och arbetsterapeut.

En huvudmalsattning ar att barnet skall fa ett normalt vuxenliv vilket ar
mojligt for de flesta patienter. Behandlingen av JDM gor detta mojligt
och det kommer dessutom kontinuerligt nya behandlingsmajligheter.
Kombinationen av bra medicinering och rehabilitering gor det mojligt
att minska eller helt undvika kvarstaende muskelskada.

3.2 Kan traning och fysioterapi hjalpa mitt barn?

Traning och fysioterapi hjalper barnet att delta sa langt som mojligt i
alla vardagliga och sociala aktiviteter. Traning och fysioterapi har
dessutom en allmant god effekt pa halsan. Tréaning ger battre
muskelstyrka, rorlighet, koordination och uthallighet. Da kan barnet pa
ett sakert satt delta i olika aktiviteter i eller utanfor skolan sasom
fritidsaktiviteter och sport. Nar sjukdomen ar obehandlad behover
aktiviteter anpassas en tid men oftast kommer barnet i form igen inom
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nagon manad med full normalisering lite senare.

3.3 Kan mitt barn idrotta?

Att idrotta och vara fysiskt aktiv ar ett grundlaggande behov for alla
barn. Fysioterapi har som mal att underlatta och uppmuntra barnets
fysiska aktivitet och mojlighet att vara som alla andra. Barnet skall
uppmuntras att vara med i all fysisk aktivitet med mojlighet att avbryta
vid muskelsmarta. Det ar battre att vara med pa ett anpassat satt an
att avsta helt och barnet skall uppmuntras att vara med inom dom
ramar som sjukdomen tillater. Traning skall ske under ledning och
bedomning av fysioterapeut som kan bedoma vilka aktiviteter och
sporter som kan utdévas pa ett sakert satt utifran muskelsvaghet och
funktion. Belastningen kan gradvis hojas for att 0ka muskelstyrka och
uthallighet.

3.4 Kan mitt barn ga i skolan som vanligt?

Skolgang ar oerhort viktig for barnet. | skolan har barnet sitt sociala liv
med utveckling av personlighet och oberoende. Foraldrar och larare
behover vara flexibla sa att barnets deltagande i alla aktiviteter och
larande underlattas. Svarigheter vid forflyttningar, trotthet, smarta och
stelhet kan vara problem. Barnet kan behova hjalp och anpassning vid
skrivarbete och med arbetsstallning och ibland behéva réra pa sig for
att motverka stelhet. Deltagande i skolidrott skall uppmuntras.
Fysioterapeut och arbetsterapeut kan ge vardefulla rdd och dven
informera skolan.

3.5 Kan diet hjalpa mitt barn?

Det finns ingen diet som paverkar sjukdomen. En balanserad
naringsriktig kost rekommenderas innehallande protein, calcium och
vitaminer i den mangd som rekommenderas till alla barn. Normal
mangd av vitamin D och utevistelse sarskilt under vinterhalvaret
motverkar skelettskorhet fororsakad av inaktivitet och behandling med
kortison. Viktokning vid kortisonbehandling ar svar att undvika men
vikten atergar till det normala nar dosen av kortison ar 1ag.
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3.6 Kan klimatet paverka hur det gar féor mitt barn?
Forskning pagar om samband mellan UV-bestralning och JDM.

3.7 Kan mitt barn vaccineras som vanligt?

Vaccination skall ges efter bedomning av din lakare. Avdodade vacciner
mot stelkramp, polio i injektionsform, difteri, pneumokocker och
influensa rekommenderas och ar ofarliga att ge aven nar man
behandlas med immunhammande lakemedel. Levande forsvagade
vaccin mot passjuka, massling, réda hund, tuberkulos och vattkoppor
undviks nar patienten behandlas med hogre dos kortison eller
immunhammande medicin. Vaccin mot vattkoppor rekommenderas till
barn som inte haft sjukdomen men bor i sa fall ges fére behandling med
metotrexat eller hoga doser kortison.

3.8 Finns det problem kring sexualliv, graviditet eller
preventivmedel?
JDM paverkar inte sexualliv annat an indirekt och inte heller formagan
att bli gravid. Metotrexat kan paverka fostret och bor inte tas fore eller
under graviditet. Sexuellt aktiva patienter bor anvanda sakra
preventivmedel och vid planering av graviditet bor detta diskuteras
med lakaren.
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