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JUVENIL DERMATOMYOSITIS

Hvad er det?

Juvenil dermatomyosit (JDM) er en autoimmun sygdom. Autoimmun betyder,
at det er en sygdom i immunsystemet som i stedet for at beskytte kroppen
mod bakterier og virus, angriber patientens eget vaev. Denne abnorme
reaktion giver inflammation i det angrebne vav, som er en
betaendelseslignende tilstand, selv om der ikke er nogen infektion til stede.

Ved dermatomyositis ses inflammationen fgrst og fremmest i de sma blodkar i
muskler (myositis) og i hud (dermatitis). Dette giver de karakteristiske
symptomer med muskelsvaghed eller smerter fgrst og fremmest omkring
skulder og baekkenbaeltet. Hudsymptomerne ses fgrst og fremmest i ansigtet,
over gjenlag, pa fingerknoer, knae og albuer.

Sygdommen kan ses hos bade bgrn og voksne. Juvenil dermatomyosit betyder
at symptomerne fgrste gang er til stede fgr det fyldte 16. ar.

Hvor hyppigt er det?

DM er en sjelden sygdom hos bgrn. Hyppigheden af JDM er beregnet til at
veere omkring fire nye tilfeelde:1 mill. bgrn/ar. Piger rammes dobbelt sa
hyppigt som drenge. Debut sker oftest mellem 4-10 ars alderen. Der er ikke
meget, der tyder pa at sygdommen influeres af geografi eller race.

JDM er pa flere punkter forskellig fra dermatomyosit hos voksne, fgrst og
fremmest, er der hos bgrn ingen sammenhang med udvikling af malign
sygdom, modsat hos voksne.

Hvad er drsagen til sygdommen? Er den arvelig? Hvorfor har mit barn
fdet denne sygdom? Kan de forebygges?

Arsagen til JDM kendes ikke. Det er ikke en egentlig arvelig sygdom, da den
ikke arves direkte, men ofte vil der hos et barn med JIDM vere
familiemedlemmer, der har en anden bindevavslidelse. Man mener, at
sygdommen er en kombination af en genetisk disposition og udefra kommende
faktorer. De udlgsende faktorer kendes ikke, selv om der er forsket meget
heri. Man antager, at det kan skyldes mikroorganismer, der udlgser den
abnorme reaktion i immunsystemet.

Da arsagen til sygdommen ikke er kendt, kan den ikke forebygges.

Er den smitsom?
JDM er ikke smitsomt, fordi sygdommen er begrundet i inflammation, ikke
infektion.

Hvad er hovedsymptomerne?
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De mest udtalte symptomer skyldes muskelinflammation med tiltagende
muskelsvag og tiltagende kraftnedsaettelse og bevaegeindskraenkning. Muskel-
og ledsmerter kan veere fremtraedende, specielt tidligt i forlgbet. Nogle bgrn
har gigtsymptomer med haevede led. Hudsymptomerne kan starte meget fgr
muskelsymptomerne, samtidig med eller lige efter. Hudsymptomerne kan
veere

a. forhgjet, skeellende, blaviolet udsleet p@ fingerknoer, albuer, knae og

ankler (Gottron’s papler)

b. redme af ansigtet med haevelse omkring gjnene (periorbitalt gdem)

C. r¢dme pa kinderne (malar rash)

d. en blaviolet misfarvning af gvre gjenlag (heliotrope).
Udsleettet forveerres ofte efter sollys (fotosen5|t|v) Udslzettet kan brede sig til
stgrre dele af kroppen, der kan opstd sardannelse. Overfladiske hudkar
forandringer kan vaere synlige som rgde knuder ved kanten af neglerande og
gjenlag.
De muskelgrupper, der er taet pa kroppen (proximale muskler) pavirkes
symmetrisk, enten muskler i skulder- og baekkenbzelte, ofte sammen med
mavemuskler, ryg- og nakkemuskler. Det betyder, at barnet eksempelvis vil
have sveert ved at lgfte arme og ben, det vil derefter naegte at ga til skole,
deltage i sport, og mindre bgrn vil forlange at blive baret omkring. Hvis
sygdommen fortsaetter, vil der kunne komme problemer med at ga pa trapper
og komme ud af sengen. De pavirkede muskler vil have tendens til at forkortes
(kontrakturer) og arme og ben kan blive I3st i en bgjet stilling, der vil pavirke
funktionen veaesentligt.
Ved langvarig sygdom kan der ses kalkaflejring under huden. De danner sma
harde knuder, der indimellem kan blive til 8bne sdr, hvorfra der siver en
meelkehvidlig vaeske (calcinosis).
I de sveereste sygdomstilfeelde vil samtlige kroppens muskler blive pavirket,
ogsa muskler i luftrgr og spisergr, hvilket giver vejrtraekningsproblemer,
synkeproblemer og taleproblemer. Derfor er zendringer i stemmen, besveer
med at synke, hoste og &ndengd meget vigtige og alarmerende symptomer.
Der kan veere tendens til mave/tarm gener med smerter og forstoppelse. I
sjeldnere tilfeelde kan der vaere forandringer af hudkarrene i slimhinden,
hvilket kan give blgdning, som er en alvorlig komplikation.

Er sygdommen den samme hos alle bgrn?

Sygdommen er meget forskellig fra barn til barn. Der er en stor variation fra
meget mild sygdom med naesten ingen pavirkning af muskelfunktion til svaer
invaliderende sygdom. Ligeledes kan der veere bgrn, der kun har pavirkning af
hud og ingen eller naesten ingen muskelpavirkning, eller kun muskelpavirkning
(juvenil polymyositis) eller udtalt sygdom der pavirker bade hud, muskler,
lunger og tarm.

Er sygdommen hos bgrn forskellig fra voksne?

Hos voksne med dermatomyosit kan der vaere en underliggende kraeftsygdom.
Dette er aldrig tilfseldet hos bgrn. Isoleret muskelsygdom uden hudpavirkning
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(polymyositis) er meget sjeelden hos bgrn, hyppigere hos voksne. Hos voksne
kan der ses positive antistoffer, som sjaeldent ses hos bagrn.

Hvordan stilles diagnosen og hvilke undersggelser skal laves?
Diagnosen JDM baseres pa kliniske treek med muskel- og hudsymptomer som
beskrevet ovenfor i kombination med laboratorieundersggelser. I starten kan
JDM ligne andre bindevaevssygdomme som JSLE, JIA, vaskulit sygdom eller en
medfgdt muskelsygdom. Disse kan adskille sig ved forskellige sygdomstraek og
laboratoriefund.

Muskelkraften i de forskellige muskler i kroppen undersgges for at vurdere,
hvor meget musklerne er pavirket. Huden undersgges. De sma hudkar ved
neglerande ses efter, evt. under forstgrrelse i et sakaldt capillaroscop. I blodet
kan males forhgjet maengde muskelenzymer. Dette skyldes, at de pavirkede
muskelceller bliver utaette, hvorefter proteiner, der normalt fgrst og fremmest
er inde i muskelcellen kan stromme ud i blodbanen. Forhgjelse af disse
enzymer betyder dog ikke altid, at der er muskelsygdom, men kan ogsa ses
ved andre tilstande, herunder leversygdom. Andre undersggelser er derfor
ngdvendige.

ANA (antinuklezere antistoffer) er antistoffer, der kan vaere positive ved
sygdommen, men ogsa ved andre bindeveevssygdomme.

EMG (elektromyografi) en muskelundersggelse, der sjaeldent udfgres pa bgrn,
dels fordi den er smertefuld og ikke med sikkerhed kan give diagnosen.
Sikkerhed for diagnosen JDM fas ved muskelbiopsi, veevsprgve af muskel.
Foretages under bedgvelse. 1 flere og flere tilfaelde foretages forud herfor en
skanning (MRI), der viser praecis, hvor musklerne er pavirket. Denne
undersggelse er veerdifuld, idet den viser, hvor det er bedst at tage en
vaevsprgve fra. JDM. Vavsprgven vil give vigtige informationer om graden af
muskelpavirkning.

Hvis der er mistanke til, at andre organer er pavirket, kan der foretages
rgntgen af hjerte og lunger, skanning af lungerne, ekg (elektrokardiografi) og
ekkoundersggelse af hjertet. Ved mistanke om pavirkning af svalg og
halsmuskulatur, rentgenundersggelse af disse.

Hvad er vigtigheden af disse undersggelser?

Hvis der er de klassiske muskelsymptomer med pavirkning af skuldre og
leendemuskler, og de karakteristiske hudsymptomer, er diagnosen JDM rimelig
sikker, men at stille diagnosen kraever principielt hud- og muskelbiopsi
(veevsprgver). Muskelstyrken vurderes efter standardiseret skema, der
gennemgar samtlige muskelgrupper, saledes at man kan fglge pavirkningen fra
gang til gang, eksempelvis den test der hedder CMAS.

Blodprgver som ex muskelenzymer behgver ikke at veere meget pavirket hos
JDM-patienter, og er derfor ikke velegnede til at fglge sygdommen, men er
veerdifulde for at sikre, at der ikke opstar bivirkninger til den medicinske
behandling.

Behandling
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Kortikosteroider (binyrebarkhormon). Dette laegemiddel er utroligt godt til
hurtigt at kontrollere inflammation, ligegyldig, hvor i kroppen den er. Det kan
gives som piller eller som indsprgjtninger i blodkar. Det sidste vealges, hvis
man har brug for meget hurtig effekt af behandlingen. Realiteten er, at det
virker hurtigere end nogen andre laeegemidler, og derfor kan veaere livsvigtig.
Uheldigvis er der bivirkninger, der ggr det uegnet til langtidsbehandling,
hvorfor anden behandling er gnskelig. Bivirkninger er bl.a. pavirkning af
veekst, gget risiko for infektioner, forhgjet blodtryk og knogleskgrhed. Alle
disse bivirkninger er dog afhaengige af bade dosis og varighed af behandlingen.
Jo stgrre dosis, jo hyppigere bivirkninger. Kroppen producerer selv
binyrebarkhormon, men denne funktion undertrykkes under behandling,
hvorfor det kan give alvorlige problemer, der kan veaere livstruende, hvis man
pludselig ophgrer med behandlingen. Det er ngdvendigt at mindske dosis
ganske gradvist.

Behandling med Korticosteroid (KS) gives oftest i kombination med andre
immundaempende stoffer som Methotrexat eller Cyklosporin for derved at
mindske KS dosis og samtidig fa ro i sygdommen (remission).

Methotrexat virker fgrst maximalt 6-8 uger efter start, det vil oftest skulle
gives over en lang periode. Hyppigste bivirkning er kvalme, infektion i munden
evt. med sar, maske lettere hartab, maske leverpavirkning. Leverpavirkningen
er mild, men kan forvaerres ved alkohol. Methotrexat ma ikke tages af
gravide, da det vil kunne give fosterskader. Methotrexat vil gge risikoen for
infektioner, men i praksis vil det stort set kun give problemer ved skoldkopper.
Cyklosporin virker maximalt efter 4-8 uger, gives oftest over en lang periode.
Bivirkninger kan vaere forhgjet blodtryk, @get kropsbeharing, haevelse af
gummer, pavirkning af nyrer. Andre behandlingsmuligheder er IVIG
(intravengs immunglobulin). Det indeholder antistofkoncentrat fra raske
bloddonorer. Det gives direkte ind i blodkar og pavirker pa ukendt vis
immunsystemet, saledes at der ses en mindskning af inflammation.

I andre situationer har veeret forsggt stoffer som Imurel (azethioprim) og i
meget sveaere tilfaelde, cyklofosfamid.

Behandling med biologiske laegemidler er stadig kun eksperimentelt ved JDM.
For supplerende omkring bivirkninger, se under behandling.

Fysioterapi er en meget vigtig del af behandlingen ved JDM, hvor
muskelsvaekkelse og ledstivhed medfgrer betydelig nedsaettelse af bevaegelse
og muskelstyrke. Fysioterapibehandlingen skal medvirke til at opbygge
muskelkraft og holde den ved lige for at bedre og normalisere led-
bevaegeligheden. Det er utrolig vigtigt, at barn og foraeldre lzerer disse gvelser,
sa de selv kan foretage disse hjemme.

Hvordan kan sygdommen pavirke barnets og familiens daglige liv?
Hvad med skolen?

JDM kan veere en vanskelig opgave for barnet og hele familien. Selvfglgelig
vaerre jo alvorligere sygdommen er. Det vil selv sagt veere vanskeligt for et
barn at forholde sig til sin sygdom, hvis foraeldrene ikke kan. Foraldrene vil
maske fole et behov for at overbeskytte barnet, men det er vigtigt, at barnet
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opmuntres til uafhaengighed pa trods af sygdommen samt at overvinde
vanskelighederne relateret til sygdommen. Barnet skal ogsd@ opmuntres til et
socialt liv med jeevnaldrene kammerater for at kunne udvikle en uafhangig,
balanceret personlighed. Psykologisk hjzelp bgr tilbydes, nar det er ngdvendigt.
Det er yderst vigtigt, at barnet gar regelmaessigt i skole, og der bgr opfordres
mest muligt hertil.

I starten af sygdommen kan der vaere specielle problemer og specielle behov,
der kan kraeve eksempelvis kgrsel til og fra skole, forholdsregler omkring
gymnastik osv. Det er derfor vigtigt, at forklare skolelaererne om barnets
specielle behov.

At deltage i sport og andre fritidsaktiviteter er en vigtig del af et barns liv. I
starten af sygdommen, hvor inflammation af musklerne er mest udtalt,
frarades generelt deltagelse i gymnastik og sportsaktiviteter, men pa sigt er
det derimod en utrolig vigtig del af genopbygningen af den normale
muskelfunktion og muskelstyrke.

Hvor lang tid skal behandlingen vare?

Laengden af behandlingen vil helt afhaenge af svaerhedsgraden af sygdommen
hos det enkelte barn, hos nogle bgrn vil behandlingen veere ganske kort, mens
den hos andre kan vare i mange ar. Behandlingen ophgrer farst, nar der har
vaeret ro i sygdommen i laengere tid. JDM er en sygdom, som er specielt
falsom over for reduktion af behandlingen. Hvis behandlingen reduceres for
hurtigt, kan der komme sygdomsopblussen.

Hvad med alternativ behandling?

Patienter kunne blive foresldet mange forskellige alternative behandlinger. Det
er ngdvendigt, at teenke grundigt over disse rad og hvad de indebaerer. Bgrn
og foraeldre der gnsker at anvende alternativ behandling bgr fgrst drgfte dette
med den laege, der fglger barnet. De fleste laeger vil ikke have indvendinger,
sa laenge barnets saedvanlige behandling fortsat fglges. Hvis derimod medicin,
sasom binyrebarkhormon pludselig stoppes, kan det veere meget farligt, hvis
sygdommen stadigvaek er aktiv.

Kontroller

Regelmaessige kontroller er vigtigt for at vurdere sygdomsaktiviteten samt at
sikre mod bivirkning af behandlingen. Muskelfunktionstests, der gennemgar
alle muskelgrupper vil blive udfgrt. Der vil blive taget blodprgver, dels
muskelenzymer, men iseer blodprgver, der vil kunne padvise mulige bivirkninger
fra medicinen.

Hvad er prognosen?

Hvis sygdommen kan holdes i ro er prognosen ved JDM god hos bgrn, i
modsaetning til hos voksne, og det er vigtigt at pointere, at der ikke ses kraeft i
tilslutning til JDM hos bgrn.

I de meget sjaeldne tifeelde, hvor der er pavirkning af vejrtreekningsmuskler,
hjerte, nervesystemet eller mave-tarmslimhinden, kan der derimod vaere tale
om en livstruende situation. Prognosen pa lang sigt bygger pa eeldre data,
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nyere er pa vej. Graden af mén efter sygdommen afggres fgrst og fremmest af
graden af muskelsygdom samt af graden af kalkaflejringer (calcinose).
Calcinose antages at veere til stede hos mellem 10-30% af alle JDM-patienter.
Der er ingen effektiv behandling mod calcinose. Sveer muskelpdvirkning i
starten kan medfgre blivende muskelpavirkning, bade af stgrrelse og funktion.
Forlgbet af sygdommen kan inddeles i flere undertyper.

a. JDM med et monocytisk forlgb karakteriseres ved, en enkeltstdende
periode med sygdomsaktivitet, hvorefter den inden for to ar efter debut
gar i ro uden sygdoms opblussen. Denne form har den mest favorable
prognose.

b. JDM med kronisk polycytisk forlgb er karakteriseret ved langvarig
sygdoms ro, med et eller flere tilbagefald efter at behandlingen er
ophgrt.

c. Kronisk aktiv sygdom er karakteriseret ved en vedvarende kronisk
sygdomsaktivitet, uanset behandling. Denne sidste gruppe har den
stgrste risiko for komplikationer.
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