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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.
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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.
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