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Juvenile Dermatomyositis
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KRANKHEITSBEZEICHNUNG

Juvenile Dermatomyositis (JDM) (ICD-10: M33.0).

DEFINITION UND BASISINFORMATION

Vorbemerkungen

Die juvenile Dermatomyositis zdhlt zu den rheumatischen Systemerkrankungen; im
Vordergrund steht die Entziindung von Haut und Muskulatur. Neben symmetrischer,
rumpfnaher Muskelschwiche besteht oft ein deutliches allgemeines Krankheitsgefiihl. Im
Gegensatz zum Erwachsenenalter besteht im Kindesalter keine Assoziation zu malignen
Erkrankungen. Madchen sind hiufiger betroffen als Jungen. Die jihrliche Inzidenz variiert
zwischen zwei bis sieben Fillen pro Million Einwohner. Die meisten Erkrankungen

kommen zwischen dem 5. und 14. Lebensjahr vor.

Definitionen

Die juvenile Dermatomyositis ist eine chronisch-entziindliche Erkrankung, vornehmlich
von Haut und Muskulatur, mit vaskulitischen Veranderungen und
Autoimmunphinomenen ohne Hinweise auf eine infektidse, toxische, oder metabolische

Ursache oder eine andere rheumatische Systemerkrankung.
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Klassifikation/Schweregrade

Das Krankheitsbild zeigt eine grofie klinische Variation. Bis heute existiert keine allgemein
anerkannte Klassifikation. Die Erkrankung kann akut, mit erheblicher Muskelschwiche
und Krankheitsgefiihl innefhalb weniger Tage bis Wochen beginnen und mit
progredienter Muskelschwiche bis zur Ateminsuffizienz verlaufen. Es werden auch
langsam progrediente Verldufe beobachtet mit einer Latenz von 1 bis 2 Jahren bis zur
Erfassung der Myositis. Verlauf und Schwere des Erkrankungsbeginns lassen keine
prognostische Einschitzung zu. Im Kindesalter ist die juvenile Dermatomyositis sehr viel

haufiger als die bei Erwachsenen vorkommende Polymyositis (ohne Hautbeteiligung).

LEITSYMPTOME

Leitsymptome sind die symmetrische, proximal betonte Muskelschwiche, evtl. auch
Schluckbeschwerden, mit deutlichem subjektivem Krankheitsgefiihl. Sie werden hiufig
begleitet von typischen Hauterscheinungen: periorbitale Schwellung und
teleangiektatische, rétlich-violette Hautfarbe, makulopapul6se Erytheme der Streckseiten
von Interphalangeal-, Ellenbogen- und Kniegelenken und periunguale Teleangiektasien.
Pathognomonisch sind Gottron-Papeln an den Streckseiten der Fingergelenke. Das
Gesichtserythem verlduft von der Nasenwurzel aufwirts zu den Augen, statt wie beim
systemischen Lupus erythematodes abwirts zu den Wangen. Die Hautmanifestationen
kénnen der klinischen Myositis vorausgehen oder nachfolgen. In seltenen Fillen tritt eine

Calcinosis cutis auf.

DIAGNOSTIK

Es existieren flinf diagnostische Kriterien:

1. Symmetrische proximale Muskelschwiche (obligat)

2. Erhdhung der Kreatinkinase (CK) oder anderer muskelspezifischer Enzyme (LDH,
GOT, GPT) im Serum

3. Myopathische Verdnderungen im EMG
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4. Typische entziindliche Hautverdnderungen

5. Myositisnachweis in der Muskelbiopsie.

Die definitive Diagnose erfordert neben der Hautentziindung drei weitere Kriterien. Die
Muskelbiopsie ist nicht in jedem Fall zur Diagnosesicherung erforderlich. Keines der
Kriterien aufler der proximalen symmetrischen Muskelschwiche ist obligat. Dazu kommt

das T,-gewich-tete Bild der Magnetresonanztomographie (MRT).

Zielsetzung diagnostischer Verfahren

Neben der klinischen Untersuchung dienen der Diagnosesicherung Labor
(Muskelenzyme, Entziindungsparameter), Elektromyographie (myopathisches Bild),
Muskelbiopsie und eventuell Kernspintomographie oder Muskelsonographie (Lokalisation
myopathischer Muskelgruppen, -areale). Die Bestimmung und Differenzierung der ANA
im Serum dient zur Abgrenzung anderer rheumatischer Systemerkrankungen, selten auch
der Erhdrtung der Diagnose der juvenilen Dermatomyositis (Mi-2-Antikérper). Mithilfe

von Virusserologien kann evtl. eine mégliche Virusmyositis erkannt werden.

Bei Verdacht auf viszerale Manifestation: Abdomen-Sonographie, Magen-Darm-
Endoskopie, Reflux-pH-Metrie, Manometrie, (Langzeit-)EKG, Echokardiographie,
Nierenfunktionsmessungen in Serum und Urin, selten Nierenbiopsie, Rontgenaufnahme
des Thorax, Lungenfunktionsmessung evtl. mit CO-Diffusionskapazitit, Hirnszintigraphie,
Magnetresonanztomographie des Schidels, Réntgenaufnahme des Skeletts und

Skelettszintigraphie (zur Erfassung des Ausmafes der Kalzinosis).

Gebréduchliche Auswahl diagnostischer Verfahren

o Allgemeine Methoden: Blutbild, Entziindungsparameter, Kreatinkinase, andere
Enzyme wie Aldolase, GOT und LDH, Von-Willebrand-Faktor-Antigen,
Immunglobuline, Urin-Status, antinukledre Antikérper (inkl. ENA-Blot) und
spezifische Kernantikérper, Virusserologien. Elektromyographie, Muskelbiopsie (nicht

obligat), in Einzelfdllen: Hautbiopsie, Muskelsonographie und Muskel-MRT.
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»  Organdiagnostik: Je nach klinischem Verdacht Réntgenaufnahme des Thorax,
Lungenfunktionsmessung, EKG, Echokardiographie, Abdomensonographie, Magen-
Darm-Endoskopie, MRT des Schidels.

Bewertung einzelner diagnostischer Verfahren

Eine CK-Erhdhung findet sich hiufig bei der juvenilen Dermatomyositis, sie ist jedoch
nicht spezifisch und nicht obligat. Wenn initial ein sehr hoher CK-Wert gemessen wird,
kann er als Verlaufsparameter benutzt werden. Zur Therapiekontrolle dient jedoch
vornehmlich die Quantifizierung der Muskelkraft. Der Einsatz apparativer oder bioptischer
diagnostischer Verfahren hingt vom klinischen Bild ab und ist nicht in jedem Fall

erforderlich.

Vor Therapiebeginn ist eine laborchemische Abgrenzung von infektiésen und anderen
rheumatischen Systemerkrankungen notwendig. Der Einsatz organspezifischer apparativer
Diagnostik ist ebenfalls abhingig vom klinischen Bild und Zustand des Kindes und kann

zur Erfassung erkrankungs- oder therapiebedingter Komplikationen erforderlich werden.

Ausschlussdiagnostik

Anamnese (medikamentenbedingte Myopathie), Infektionsserologien (Virusmyositiden),
Stoffwechseluntersuchungen, Immunglobuline und Komplement (zugrundeliegender
Immundefekt), Schilddriisenstoffwechsel (Hypothyreose), im Einzelfall Muskelbiopsie
(metabolische, toxische Myopathie), Kernantikérper-Differenzierung (andere rheumatische

Systemerkrankung, Overlap-Symptomatik, -Syndrom).

Nachweisdiagnostik

Eine spezielle Nachweisdiagostik gibt es nicht, es handelt sich um eine klinische Diagnose

mit den oben angegebenen Klassifikationskriterien.
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Entbehrliche Diagnostik

Auf die bioptische Diagnostik kann im Einzelfall verzichtet werden. Die Organdiagnostik

ist bei klinischem Verdacht indiziert.

Durchfiihrung

Bei begriindetem Verdacht auf juvenile Dermatomyositis sollte die Diagnostik durch einen

mit dieser Erkrankung erfahrenen Kinderarzt erfolgen.

THERAPIE

Die Behandlung erfolgt initial stationdr durch einen speziell mit dieser Erkrankung
vertrauten Kinderarzt. Bei verschiedenen Organkomplikationen ist eine interdisziplinare

padiatrische Behandlung sinnvoll.

Kausale Therapie

Fehlt.

Symptomatische Therapie

Vor allem die physiotherapeutische Therapie kann zur Wiederherstellung eines normalen
Bewegungsumfangs (z.B. nach Kontrakturen) fiihren. Daneben spielen supportive
Behandlungen bei Sekundérkomplikationen, z.B. Intensivtherapie bei Ateminsuffizienz,
antiinfektise Therapie bei Infektionen unter Immunsuppression, eine entscheidende

Rolle.

Medikament&se Therapiemafinahmen
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Bis heute ist keine ,,Standardtherapie” etabliert, da kontrollierte Studien fehlen. Anerkannt
als Mittel der Wahl ist die Glukokortikoidtherapie als orale Dauertherapie, initial 0,5-1-2
mg/kg/Tag Prednisoniquivalent, oder die Intervall-i.v.-Pulstherapie mit
Methylprednisolon, 10-20 mg/kg fiir 3 Tage tiber ein Jahr (max. 1 g/Tag) evtl. zusammen
mit einer oralen Low-Dose-Steroidtherapie, 0,2 mg/kg/Tag (Empfehlungsgrad B,
Evidenzstirke 11). Bei Steroidresistenz, Rezidiven oder drohenden Steroidkomplikationen
wird eine Kombinationstherapie mit Immunsuppressiva empfohlen (Empfehlungsgrad B,
Evidenzstirke 111). Ein friihzeitiger Einsatz von Immunsuppressiva (kombiniert mit
Steroiden) in den ersten Erkrankungsmonaten fiihrte in retrospektiven Untersuchungen
zu einer schnellen Kontrolle der Muskelentziindung und Minimierung der
Langzeitkomplikationen der Erkrankung einschlieflich Kalzinosis als auch zu Steroid-
Langzeitnebenwir-kungen. Zum Einsatz von immunsupbessiva fehlen kontrollierte

Untersuchungen. Retrospektive Analysen liefern positive Berichte fiir die Anwendung von
Methotrexat (10-20 mg/m? KOF/Woche), Azathioprin (2-3 mg/kg/Tag), Cyclosporin A (150

mg/m? KOF/Tag) und Mycophenolat-Mofetil (Empfehlungsgrad C, Evidenzstirke Iil). In
Einzelfillen war der Einsatz von Immun-globulinen bei Steroidabhingigkeit in der
Kdmbinationstherapie mit Steroiden oder anderen Immunsuppressiva erfolgreich.
Empfehlungen fiir die initiale bzw. isolierte Behandlung mit Immun-globulinen existieren

nicht.

Aktuell l3uft eine internationale multizentrische Studie, bei der in drei Armen orale
Steroide allein gegen orale Steroide plus Methotrexat oder plus Cyclosporin A getestet
werden. Fiir die Behandlung extremer groflichiger Calcinosis cutis mit schmerzhafter
Bewegungseinschrinkung wird in Einzelfillen Uiber den positiven Verlauf in der
Behandlung mit dem Kal-ziumantagonisten Diltiazem oder mit Bisphosphonaten

berichtet (Empfehlungsgrad C, Evidenzstarke 1),

Interventionelle Therapiemafinahmen

Beatmung bei Ateminsuffizienz. In Einzelfillen kann bei Therapieresistenz unter

Immunsuppression die Kombination mit Plasmapherese in Erwdgung gezogen werden.
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Chirurgische Therapiemafinahmen

Diese sind nicht indiziert. Es ist keine chirurgische Therapie der Kalzinosis anzustreben.
Evtl. sind rheumachirurgische und orthopidische Behandlungen von Kontrakturen

durchzufiihren.

REHABILITATION

Bei verzégertem Ansprechen auf die Behandlung oder bei Entwicklung von
Muskelatrophien ist eine Rehabilitation zur Wiederherstellung einer individuell
optimierten Bewegungsfunktion des gesamten Bewegungsapparats anzustreben. In erster

Linie erfolgt dies durch physiotherapeutische Mitbehandlung.

PRAVENTION

Mehrjihrige, engmaschige Uberwachung der Muskelkraft, Fritherfassung von Rezidiven
zur Vermeidung von progredienten Muskelatrophien, adiquate Uberwachung der
immunsuppressiven Therapie zur Vermeidung von Sekunddrkomplikationen,

Patientenschulung.
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