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Introduktion

Juvenil dermatomyosit (JDM) ar en ovanlig sjukdom, incidensen ar 0,4/100 000
barn/ungdomar, vilket innebér ca 8 nya insjuknande barn per ar i Sverige. Den &ar
vanligare hos flickor och debuterar oftast mellan 4 och 10 ars alder. Sjukdomsbilden
och svarighetsgraden av symtomen varierar, fran lindrig paverkan till svar sjukdom
med pataglig funktionsnedsattning. Det ar en autoinflammatorisk sjukdom som
kannetecknas av inflammation i de sma blodkérlen i musklerna och huden.
Inflammationen leder till proximal muskelsvaghet och/eller muskelsmérta samt
hudférandringar i ansikte, 6ver égonen, p& knogar, knan och armbagar. Aven andra
organ som mage, tarm och lungor kan drabbas. En del barn utvecklar artriter, andra
kan fa problem med férkalkningar i hud och muskler, calcinoser, som kan brista och
orsaka sar. Nedsatt rorlighet och kontrakturer &r vanliga, liksom uttalad fatigue.
Diagnos stélls via de Kkliniska fynden, magnetkamera undersokning, muskelbiopsi
samt blodprov. JDM upptrader oftast i ett langt skov som kan paga flera ar, men dar
prognosen &r relativt god.(1) Medicinering ar langvarig, initialt med hoga doser
cortison som gradvis trappas ner utifran sjukdomens svarighetsgrad, alltid med tillagg
av Metotrexate som verkar immunosuppressivt. Vissa barn kan aven behéva
intravenodst gammaglobulin eller biologisk behandling. (2) Kliniska biverkningar som
overvikt och kotkompressioner kan forekomma av den langa cortisonmedicineringen.

Fysioterapi vid JDM

Studier har visat att barn med aktiv sjukdom har nedsatt styrka, kondition,
syreupptagningsférmaga och samre benhélsa an jamnariga (3-5). Detta beroende pa
saval inflammationen i sig, men aven pa inaktivitet och biverkningar av
cortisonmedicinering (6). Aven livskvalité, framforallt inom den fysiska domanen,
skattas lagre hos barn med JDM (7). Hos JDM patienter i remission har man
konstaterat fortsatt nedatt kondition och nedsatt fysisk kapacitet langt efter
remissionstillfalle (2-36 ar efter) (8). Evidensen inom effekt av fysioterapi vid JDM &r
mycket sparsam, baserad pa relativt sma och enstaka studier, men den tidigare
forsiktigare installning till fysisk traning vid myositer har pa senare ar andrats,
framforallt fran positiva resultat i vuxenstudier (9,10) . Aven en mindre studie p& barn
som tranade 2 ggr/v i 12 veckor visade forbattrad muskelstyrka, uthallighet och
funktion utan att forsamra sjukdomen pa JDM patienter med mattlig sjukdomsbild
(11). En studie pa JDM patienter i remission visade att kardiovaskular traning pa
cykel under 12 veckor gav positiv effekt pa syreupptagningsformagan och fysisk
kapacitet utan att forsdmra eller reaktivera sjukdomen (12).
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Malsattning med den fysioterapeutiska interventionen
Overgripande malsattning ar att minimera konsekvenserna av sjukdomen

Specifik malsattning

: att bibehalla/forbattra muskelstyrka, ledrorlighet och kondition
: att smartlindra

. att ge information och strategier for fysisk aktivitet for minskad
aktivitetsbergransning/ delaktighetsinskrankning

Intervention

Som fysioterapeut kopplas man oftast in redan vid diagnosticering for beddémning av
muskelstyrka och paverkad funktion, dar standardiserade test som, Childhood
Myosits Assessment Scale (CMAS) och Manual Muscle Testing (MMT), 0-10
anvands (tabell 2) oftast innan medicinering paborjas. Darefer upprepas testerna
med lampligt intervall, oftast 1 manad efter insatt medicinering , sen var 3.e man for
att sen glesas ut till var 6.e manad och tillslut 1 ars kontroller. Tester, ffa CMAS
forefaller vara tillrackligt sensitiv for att upptacka ett skov i sjukdomen, och dar mer
funktionella tester som steptest, I6pning pa tid kan ge svar pa hur det fungerar med
uthdlligheten i vardagen och skolan.

Vid en fysioterapeutisk bedomning analyseras barnets rorelseformaga, dar muskel-
led- och smartstatus samt bedomning av aktivitetformaga ingdr. Gemensamt med
foralder och barn identifieras problem och tillsammans skapas malsattning for
fysioterapeutisk behandling (tabell 1).

| akutfasen handlar det oftast om att fa vardagen och skolan att fungera. Vid nedsatt
rorlighet/kontrakturer instrueras i daglig aktivt/passivt rorelseuttag i aktuella leder och
muskler. Funktionell styrketraning i form av uppresning, trappgang och gang till och
fran skolan brukar racka initialt. | vissa fall kan hem- forskole-skolbestk behévas for
hjalp med information och tillfallig anpassning av miljon tillsammans med
arbetsterapeut. Nar sjukdomen kommer i en mer stabil fas kan traningsintensiteten
Okas och man bor strava mot deltagande i skolidrott och barnets vanliga
fritidsintressen och sjalvvald idrottstraning. Bassangtraning ar en bra traningsmetod.
Vid smarta pa grund av artrit i led eller kotkompression behandla med
smartlindrande atgarder tex TENS, varme/kyla, aktiv traning men aven forskrivning
av fotbaddar for optimering av fotposition kan bli aktuellt.
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Tabell 1
, Kropps- Aktivitet/  Omgivning
Intervention Syfte funktion  delaktighet  /miljé
Rorlighetstraning Bevara/Oka rérlighet X X
Styrketraning Bevara/Oka X X
muskelstyrka och
uthallighet
Bassangtraning Kondition-rérelse och X X
styrketraning,
smartlindring
TENS Smartlindring X X
Inlagg Smartlindring, 6ka X X X
fysisk aktivitet
Forskole- skol - Okad kunskap, 6ka X X
information fysisk aktivitet/delta i
skolidrotten

Matmetoder / Utfallsmatt

Kroppsfuntion/struktur

Muskelstyrka

- CMAS, childhood myositis assessment scale (13).

Undersoker funktionell muskelstyrka och muskular uthallighet. Full poang, 52, kan
man forvanta sig hos en normal 9 &ring. | klinik kan anvandas fran ca 5-6 ar, sa snart
barnet medverkar om man tar hansyn till alder.

- Kendall MMT manual muscle testing 0-10 skala (14) MMT 0-10 ar en utvidgning av
0-5 skalan dar man har validerat en subskala fér JDM patienter :atta muskelgrupper
unilateralt dar man far med 1 axial, 5 proximala och 2 distala muskelgrupper.
-Steptest pa tid, uppresning fran golv pa tid, 16pning pa tid. Ovriga funktionella
ovningar for de yngsta barnen; ga i trappa, uppresning fran golv

Ledstatus
-ROM och ev aktiva/inflammerade leder
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Smartstatus

-Ansiktsskalor, VAS skala, smartteckning.

Aktivitet/delaktighet
-CMAS
Gangtest

-kvalitativ bedéming av gangen,tid pa gangstracka,

Sjukdomsaktivitet

-CHAQ, DISABKIDS- via nationella barnreumaregistret

. Kropps- Aktivitet/  Omgivning
Matmetod Syfte funktion  delaktighet  /miljé
CMAS (13) Muskelstyrka och X X
uthallighet funktionellt
Kendall MMT (14) | Muskelstyrka manuellt X
Ledstatus Identifiera ev artrit X
ROM Ledrorlighet X
Kliniska funktions-
tester
-Steptest 1 min pa
stepbrada Muskeltstyrka och
-4 trappsteg upp pa |uthallighet funktionellt X X
tid
-Uppresning fran
skraddarsitt till
staende pa tid
-Lépning 30 m pa
tid
Smarta VAS Smartskattning X X X
CHAQ (15) Sjalvskattad
funktionsbegransning X X X
DISABKIDS (16) Sjalvskattad X X X
livskvalité
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Utfallsmatt lampliga for anvandning i vardebaserad vard

Funktionsnivamatt: CMAS(13)
Livskvalité: DISABKIDS (16)

Restriktioner

Om Okad muskelsmarta eller upplevd muskelsvaghet uppstar efter eller under traning
och sitter i till dagen darpa, minska pa belastning och intensitet. Var uppmarksam vid
dosering av fysisk aktivitet vid forekomst av calcinoser och nar misstanke om
kotkompressioner foreligger. Vid cortisoninjektioner i led pga artrit: ledvila 24 timmar
efter injektion.

Vid skov i sjukdomen laggs vikten pa bibehallen rorlighet och funktion

Uppfoljning/vardkedja

Stockholmsbarn foljs och behandlas pa Astrid Lindgrens Barnsjukhus till dess att
sjukdomen gar i remission och patienten ar medicinfri langre tid.
Utomlangspatienter foljs med regelbundna bestk pa ALB men bor alltid ha kontakt
med fysioterapeut pa hemorten for uppféljning av tréaning och docering samt
skolkontakter.
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