JDM = Juvenil dermatomyosit

Nationell information till barn och ungdomar samt
deras vardnadshavare



Juvenil dermatomyosit = JDM &r en séllsynt sjukdom som drabbar muskler och hud. Juvenil betyder
att den borjar fore 16 ars alder. Derma betyder hud och myosit betyder inflammation i muskler. Vid
JDM &r hud, muskler och dess sma blodkarl inflammerade.

Denna inflammation leder till muskelsvaghet och ibland 6mhet vilket mérks tydligast i bal, Iar, nacke
och skuldra. Férsamringen sker gradvis. Dom flesta patienter har dessutom typiska hudférandringar
med rodnad i ansikte, pa 6gonlock, knogar, kndn och armbagar. Hudférandringarna kommer inte
alltid samtidigt som muskelinflammationen utan kan komma bade fore och efter. | séllsynta fall kan
andra organ ocksa drabbas.

JDM tillhér gruppen autoimmuna sjukdomar. Immunsystemet ar en del av infektionsforsvaret men
vid autoimmuna sjukdomar reagerar det felaktigt mot kroppens egna vavnader vilket leder till
inflammation. Sjukdomens svarighetsgrad varierar. Ibland kan andra sjukdomar likna JDM.

Den exakta orsaken till JDM ar inte kand. Sannolikt har bade genetiska faktorer och miljéfaktorer
betydelse, detta kan till exempel vara UV-stralning och infektioner. Forskning pagar for att forsta hur
JDM uppkommer.

Nagon stark arftlighet vid JDM har inte pavisats. Vissa familjer med barn eller ungdom 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 finns ingenting man kan goéra for att forhindra insjuknande i JDM. Det finns inte heller nagonting
man gjort som fororsakat sjukdomen.

IJDM &r en ovanlig sjukdom. Varje ar insjuknar ungefar 2-4 av 1 miljon barn och ungdomar i varlden. |
Sverige insjuknar mellan 3 och 7 barn under 16 ar i JDM varje ar. Sjukdomen ar vanligare hos flickor
an hos pojkar. Insjuknandet sker oftast mellan 4 och 10 ars alder, men det kan ske i alla aldrar.
Sjukdomen finns over hela jordklotet och i alla folkgrupper.

Aven vuxna kan f& dermatomyosit men det finns skillnader mellan sjukdomen hos vuxna och barn.
Ungefdr 30 % av vuxna med dermatomyosit har en bakomliggande cancersjukdom. Den risken finns
inte hos barn och ungdomar.

JDM hos barn och ungdomar laker oftast ut, aven om det ibland kan ta flera ar. Ungefar halften av
barnen och ungdomarna kan avsluta behandlingen redan efter ett par ar. Den avslutas dock inte
forrdan sjukdomssymtom varit borta under en langre tid.



SYMTOM

MUSKELSVAGHET

Huvudsymtomet vid JDM dar muskelsvaghet i den viljemassigt styrda muskulaturen. Svagheten
kommer oftast smygande under nagra veckor upp till manader och ger en successiv forsamring av
muskelstyrka och funktion i framfor allt 1ar- och 6verarmsmuskler, med symmetrisk utbredning. Ofta
ar uthalligheten i musklerna mer nedsatt dn kraften. Muskelsvagheten och den nedsatta
uthalligheten leder till svarigheter i olika situationer, som nar man ska resa sig fran en stol utan att ta
stéd av armarna, resa sig upp fran huksittande, ga i trappor eller lyfta armarna. Barnet eller
ungdomen kan ha svart att ga langre strackor och idrotta som vanligt. Sma barn kan vilja bli burna
eller 3ka vagn. Nackmuskulaturen kan vara svag, vilket forsvarar att sitta utan nackstod och att lyfta
upp huvudet fran liggande. Muskler i handerna kan ocksa forsvagas och gora det svart att till
exempel 6ppna burkar eller lyfta och bara. Andningsproblem kan finnas pa grund av muskel-
svagheten. Muskelsvaghet kan ocksa ge heshet och svéljningssvarigheter.

HUDUTSLAG

Symtom fran huden kan komma antingen fére eller efter symtom fran musklerna. Flera olika typer av
hudutslag forekommer. En vanlig hudférandring ar en blaréd missfargning av 6gonlocken, ofta med
samtidig svullnad av ansiktshuden runt 6gonen (heliotropt utslag, Heliotrop= en blaviolett blomma).

Typiska rodlila knottror som kan vara lite fjallande pa knogar, kndn och armbagar dar huden kan bli
fortjockade kallas Gottrons papler.

Rodnad i huden finns ocksa i ansiktet, pa kndna och armbagarnas stracksidor. Hudrodnader kan dven
upptrada pa framsidan av brostet, ofta pa omraden av huden som utsatts for solexponering, men
ocksa pa ryggen, skinkorna och i harbotten. Ibland férekommer klada.

OVRIGT

Ledbesvar. Bade stora och sma leder kan vara inflammerade vid JDM. Symtomen ar da svullnad,
smadrta och nedsatt rorlighet.

En del har magproblem i form av magvark eller forstoppning nar blodkarlen i tarmvaggen ar
inflammerade.

Andningsproblem kan finnas pa grund av muskelsvagheten och/eller pa grund av inflammationen.
| séllsynta fall kan dven hjartat paverkas av inflammationen.

Kalcinos ar harda knélar, oftast under huden, som innehaller kalk kan utvecklas eller ibland finnas
fran borjan. Sar kan uppsta och ibland kommer det ut en mjélkaktig vatska med kalk. Kalcinos ar svar
att behandla men foréandringarna laker oftast ut sa smaningom.

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



UTREDNING

Typisk JDM kan diagnosticeras utifran klinisk bild med typiska hudutslag och muskelsvaghet i
overarmar och Iar. Prover behovs for att faststalla diagnosen samt félja forloppet och effekten av
behandling. Bedomning av muskelfunktion och hudutslag ar tillsammans med matning av
muskelenzymer viktigaste matten.

BLODPROVER

Blodprover tas for att mata graden av inflammation, immunsystemets funktion och foljder av
inflammation. Lackande muskelceller gor sa att muskelenzymer som normalt finns inne i cellerna
kommer ut i blodet dar de kan matas. Vanliga enzymer som kan matas i blodet ar CK, LD, ASAT och
ALAT. Mangden av de olika enzymerna ar oftast 6kad, men inte alltid. Andra prov som tas ar olika
antikroppar som férekommer vid muskelinflammation. 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.

MUSKELBIOPSI
Biopsi (undersdkning av vavnadsprov) fran muskel behovs ibland for att komplettera utredningen.

NAGELBANDSMIKROSKOP
Blodkarlen i nagelbanden pavisas ofta med anvdandande av speciellt mikroskop.

UNDERSOKNING AV FYSIOTERAPEUT

Fysioterapeutbeddmning, CMAS (Child Myositis Assessement Scale) och MMT8 (Kendall Manual
Muscle Testing av atta muskelgrupper) dr undersékningar som visar styrka och uthallighet i
musklerna.

ANDRA UNDERSOKNINGAR

EKG och ultraljudsundersokning av hjartat, lungrontgen och eventuell datortomografi (skiktrontgen)
av lungorna samt lungfunktionstest, rontgen av matstrupen, ultraljudsundersokning av buken och
rontgenundersokning av bentathet gors vid behov.

Titta gdrna in pa mediprep.se

Dar kan barn, ungdomar och narstaende forbereda sig infor méten och undersékningar pa sjukhus.




BEHANDLING

Malet med all behandling vid JDM ar att barnet eller ungdomen ska fa en sa normal livssituation som
mojligt och att sjukdomen ska paverka det dagliga livet sa lite som mojligt.

De mediciner som ges verkar genom att paverka immunsystemet sa att inflammationen stoppas och
skador forhindras. Behandlingen pagar oftast under ett par ar men en del behover fortsatt
behandling under flera ar. Behandlingens langd och utformning beror pa sjukdomens svarighetsgrad
och blir darfor individuell. Behandlingsintensiteten kan bade 6kas och minskas beroende pa hur
sjukdomsaktiviteten varierar. Nar sjukdomen varit helt inaktiv under minst 6 manader kan férsok
goras att paborja nedtrappning av behandlingen.

KORTISON

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 &r vanliga, biverkningarna kan komma i form av
magkatarr, 6kad aptit, hammad langdtillvaxt, viktuppgang samt paverkan pa sémn och
sinnesstamning. Vissa far en rund ansiktsform (manansikte). Risken for benskorhet ar pataglig vid
JDM eftersom barnet eller ungdomen samtidigt ar fysiskt inaktivt. Behandlingen trappas ner
langsamt.

METOTREXAT

Metotrexat ar ett inflammationsddmpande lakemedel som har anvéants lange vid barnreumatiska
sjukdomar. Behandlingen ges 6ver lang tid. Effekten av behandlingen kommer langsamt, vanligen
efter 4-8 veckor. Forvantad effekt uppstar inom 3 manader.

Behandlingen ges en gang i veckan i form av tabletter, oral 16sning eller som injektion under huden
(subcutant). Innan behandlingen inleds far barn och foradldrar noggrann och individuellt anpassad
information av lakare och/eller sjukskoterska. Folsyra ett dygn efter metotrexat minskar risken for
biverkningar.

INTRAVENOST GAMMAGLOBULIN (IvIG)
IvIG innehaller antikroppar fran ett stort antal blodgivare. Det ges som dropp och har en generell
dampande effekt pa immunsystemet genom ett flertal parallella mekanismer

ANDRA IMMUNHAMMANDE LAKEMEDEL

Ciklosporin eller takrolimus ges som langtidsbehandling och ar alternativ till metotrexat. Effekten ar
lika god men biverkningarna skiljer sig. Mykofenolatmofetil ar ett langverkande lakemedel som séllan
anvands. Biologiska lakemedel, dessa ges antingen som injektion under huden (subcutant) varannan
eller en gang i veckan i hemmet eller som dropp (intravendst) pa sjukhus nagon gang i manaden. |
specifika fall anvands dven sa kallade JAK-hdmmare som finns i tablettform. Rituximab kan ha god
effekt. Klorokin, Kortisonkram eller Takrolimussalva ar ofta verksamt mot inflammation i huden.
Cyklofosfamid anvands vid mycket svar sjukdom. Ledinflammationer kan behandlas med lokala
steroidinjektioner.



FYSIOTERAPI OCH TRANING

Regelbunden fysisk aktivitet med stretching, styrketraning och konditionstraning i samrad med
fysioterapeut ar viktigt under hela sjukdomsperioden. Malsattningen ar att 6ka muskelstyrka,
uthallighet och att bibehalla rérlighet i den drabbade muskulaturen. Fysioterapeuten gor
undersdkning av funktion, rorlighet och muskelstyrka genom CMAS och MMT8 som ar
sjukdomsspecifika bedomningsinstrument, dessutom gors ledundersékning dar man kontrollerar
rorlighet och eventuella ledinflammationer.

Att idrotta och vara fysiskt aktiv ar ett grundlaggande behov hos barn och ungdomar. All tillgdanglig
forskning visar att det ar viktigt att vara fysiskt aktiv aven under sjukdomens aktiva fas, men man kan
till en bérjan behova anpassa aktiviteter. | samrad med fysioterapeut utformas vid behov ett
individuellt traningsprogram med rad om ldmpliga 6vningar. Barnet/ungdomen bor uppmuntras att
vara sa fysiskt aktiv den kan i sin vardag, det ar battre att vara med pa ett anpassat satt dn att avsta
helt. Muskelsmarta eller upplevd muskelsvaghet som uppkommer efter traning ar inte farlig sa lange
den forsvinner till dagen darpa. Annars behéver man titta 6ver intensitet och dosering.

Om man kan delta i sin ordinarie organiserade idrott och traning bor bedomas i samrad med
fysioterapeut och ldkare utifran aktuellt status. Det &r viktigt att traningen kan utféras pa ett sakert
satt utan risk for skador. De barn som behandlas med hoga doser kortison under lang tid kan under
den perioden behéva undvika aktiviteter som innebar stor belastning pa skelettet till exempel
hogrisksporter eller tuffare kontaktsporter, detta med tanke pa risken for benskorhet. Vid osdkerhet
kan man fraga sin lakare.

Fysisk aktivitet och traning ses idag som en sjalvklar del i behandlingen och kan bidra till upplevd
battre halsa. Foralders och narstaendes stod ar viktigt for att barnet eller ungdomen skall klara
langsiktig traning pa ett bra satt.

ARBETSTERAPI

Barnet/ungdomen kan behdva traffa arbetsterapeut for att fa rad och strategier kring att klara
vardagsaktiviteter hemma och i férskola/skola. Arbetsterapeut kan dven ge rad kring energibalans
och utreda om eventuella hjdlpmedel behdvs. Anpassningar i skol- eller hemmiljé ar ovanliga men vid
behov hjalper arbetsterapeut till med detta.

De barn och ungdomar som har besvar med sina hand- och fingerleder far traffa en arbetsterapeut
for en bedémning av handfunktion inkluderat ledundersdkning for kontroll av rérlighet och
eventuella ledinflammationer samt matning av handstyrka. Vid behov utformas ett individuellt
anpassat traningsprogram for att 6ka handfunktionen.

PSYKOLOGISKT STOD

Psykologer och kuratorer finns till for hela familjen nar ett barn eller ungdom blir sjukt. De erbjuder
samtal utifran behov. De har dven kunskap och information kring samhallets 6vriga resurser, om
vilken hjalp som finns att fa och vart man kan vanda sig.

FORSKOLA OCH SKOLA

Det &r viktigt for barnet eller ungdomen att fa vara sa mycket som méjligt i sin vanliga miljo. |
forskola och skola har de sitt sociala liv med utveckling av personlighet och oberoende. Féraldrar och
larare behover vara flexibla sa att barnets eller ungdomens deltagande i alla aktiviteter och larande



underlattas. Svarigheter vid forflyttningar, trotthet, smarta och stelhet kan vara problem. Barnet eller
ungdomen kan behdva hjalp och anpassning vid skrivarbete och med arbetsstallning och ibland
behova rora pa sig for att motverka stelhet. Deltagande i skolidrott skall uppmuntras.

KOST

Det finns ingen sarskild kost som paverkar sjukdomen. En balanserad naringsriktig kost
rekommenderas i den mangd som rekommenderas till alla barn och ungdomar. Normal mangd av
vitamin D och utevistelse sarskilt under vinterhalvaret motverkar skelettskorhet fororsakad av
inaktivitet och behandling med kortison. Viktékning vid kortisonbehandling &r svar att undvika men
vikten atergar till det normala nar dosen av kortison ar Iag.

SoLuusS

Solljus kan ge skov i sjukdomen, darfor rekommenderas att undvika starkt solljus samt att anvanda
solskyddsmedel med hog solskyddsfaktor, sarskilt under var, sommar och vid resor till lander dar
solen ar dannu starkare an Sverige. Det ar viktigt att applicera solskyddskram regelbundet och
generost, sarskilt efter simning eller om man svettas mycket. Tunn, moérkare kladsel som tacker
huden kan ge ett extra skydd.

VARDEN FOR BARN OCH UNGDOMAR MED JDM | SVERIGE

Vid de flesta barn-och ungdomskliniker i landet finns lakare som ar specialiserad inom reumatologi
och ansvarig ocksa for barn och ungdomar med JDM. Regionsklinikerna har ett ndra samarbete med
regionala barnreumatologiska enheter i Goteborg, Lund, Uppsala och Stockholm nér det galler barn
med JDM.

BARNREUMAREGISTRET

Patientportalen ar till for att ni pa ett enkelt satt ska kunna rapportera till vardgivaren hur du/ditt
barn mar. | patientportalen besvaras olika frageformular. Dessa formular handlar om hur du/ditt
barn mar i forhallande till behandlingen och hur vardagen fungerar. Dessa fragor bevaras med fordel
hemma innan besoket. Svaren kommer da direkt till barnreumaregistret. Vid nasta mottagningsbesok
gar du/ni tillsammans med ldkaren eller sjukskoterskan igenom resultatet.
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