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Nationella fysioterapeutiska rekommendationer vid juvenil dermatomyosit

SYFTE

Att mojliggora jamlika fysioterapeutiska insatser for barn och ungdomar med juvenil
dermatomyosit (JDM) i hela Sverige samt fungera som kunskapsstéd vid omhandertagande
av dessa patienter. Dessa riktlinjer samlar radande evidens och beprovad erfarenhet for
fysioterapi vid JDM. Insatserna anpassas efter lokala omstandigheter.

INTRODUKTION

Diagnoskriterier, klassifikation, epidemiologi, kliniska symtom;

Juvenil dermatomyosit (JDM) &r en ovanlig sjukdom, incidensen &r 0,4/100 000
barn/ungdomar, vilket innebér ca 8 nya insjuknande barn per ar i Sverige. Den &r 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 autoimmun sjukdom som kdannetecknas av inflammation i
de sma blodkarlen i musklerna och huden. Inflammationen leder till proximal muskelsvaghet
och/eller muskelsmarta samt hudférandringar i ansikte, 6ver 6gonen, pa knogar, knan och
armbagar, i typiska fall. Aven andra organ som mage, tarm och lungor kan drabbas. En del
barn utvecklar artriter, andra kan fa problem med forkalkningar i hud och muskler,
kalcinoser, som kan brista och orsaka sar (1). Nedsatt rorlighet och muskelatrofier ar
vanliga, liksom uttalad fatigue (2). Diagnos stalls via de kliniska fynden,
magnetkameraundersokning, blodprov och i sallsynta fall muskelbiopsi. JDM upptrader
oftast i ett langt skov som kan paga flera ar, men det kan finnas stor variation i forlopp (2).
Medicinering ar langvarig, initialt med hoga doser kortison som gradvis trappas ner utifran
sjukdomens svarighetsgrad, vanligen med tillagg av Metotrexate som verkar
immundampande. Vissa barn kan behova intravendst gammaglobulin eller biologisk
behandling (3). Biverkningar som 6vervikt och kotkompressioner kan forekomma av den
langa kortisonmedicineringen.

FYSIOTERAPI OCH JDM

Evidens for traning

Studier har visat att barn med aktiv sjukdom har nedsatt styrka, kondition,
syreupptagningsformaga och samre benhalsa an jamnariga (4-6). Detta beroende pa saval
inflammationen i sig, men dven pa inaktivitet och biverkningar av kortisonmedicinering (7).
Aven livskvalité, framférallt inom den fysiska domanen, skattas ldgre hos barn med JDM (8).
Hos JDM patienter i remission har man konstaterat fortsatt nedsatt kondition och nedsatt
fysisk kapacitet langt efter remissionstillfallet (2-36 ar efter) (9).
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Evidensen inom effekt av traning vid JDM ar mycket sparsam, baserad pa relativt sma och fa
studier, men den tidigare forsiktigare installning till fysisk traning vid myositer har pa senare
ar andrats, framforallt fran positiva resultat i vuxenstudier (10). Nufortiden anses traning
vara sdkert och har en sjalvklar roll i behandlingen av JDM (11).

En mindre studie pa barn med mattlig sjukdomsbild som tranade 2 ggr/v i 12 veckor visade
forbattrad muskelstyrka, uthallighet och funktion utan att forsamra sjukdomen (12). En
randomiserad kontrollerad studie dar interventionen bestod av ett 12 veckors skraddarsytt
hemprogram ledde till signifikant forbattring i langdhopp och antal armhavningar och visade
sig vara sakert (13). En studie pa personer med JDM i remission visade att kardiovaskular
traning pa cykel under 12 veckor gav positiv effekt pa syreupptagningsformagan och fysisk
kapacitet utan att forsamra eller reaktivera sjukdomen (14).

Fysioterapeutisk bedomning

Som fysioterapeut kopplas man oftast in redan vid diagnosticering for bedomning av
muskelstyrka och paverkad funktion, dar de sjukdomsspecifika, standardiserade testerna
Childhood Myosits Assessment Scale (CMAS) och Manual Muscle Testing (MMT8) anvands,
helst innan medicinering paborjas. Darefter upprepas testerna med lampligt intervall, 2-3
manader efter insatt medicinering tills patient nar plata i resultat. Darefter bor patient foljas
regelbundet (var 3—6 manad) for att sen glesas ut till var sjatte manad och till slut 1 ars
kontroller tills de ar utskrivna fran mottagningen. Tatare intervall av bedémning vid
medicinforandring/utsattning, ldkarordination. CMAS forefaller vara tillrackligt sensitivt for
att upptacka ett skov i sjukdomen. Funktionella tester som steptest, I6pning pa tid kan ge
svar pa hur det fungerar med uthalligheten i vardagen och skolan.

Muskelstyrka

e Childhood myositis assessment scale (CMAS): Undersdker funktionell muskelstyrka
och muskular uthallighet. Full podng, 52, kan man forvanta sig hos en normal 9 aring.
| klinik kan testet anvandas fran ca 5-6 ar, sa snart barnet medverkar om man tar
hansyn till alder.

e Kendall manual muscle testing 8 (MMTS8): Manuellt muskelstyrketest dar 8
muskelgrupper testas unilateralt pa dominant sida, oftast hoger. En axial, 5
proximala och tva distala muskelgrupper. och graderas pa 10-gradig skala som
reliabilitetstestats och anvants i bade forskning och klinik pa patienter med myosit.

Funktion
e Funktionella tester: Steptest pa tid*, uppresning fran golv pa tid, I6pning pa tid.
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e Ovriga funktionella évningar for de yngsta barnen i “lekobservation”, locka till att g4 i
trappa, satta sig och resa sig fran golv, rulla

e Ledstatus, AROM och PROM och ev inflammerade leder, ev kalcinoser

e Ganganalys; kvalitativ bedomning av gangen (vaggande gang/ trendelenburg), tid pa
gangstracka

e 6 minuters gang test (6MWT) kan efterfragas vid misstanke om lungpaverkan samt
kan med fordel anvandas vid uppnadda CMAS 48 p och MMT 78 p da de
sjukdomsspecifika beddmningsinstrumenten nastan nar i taket.

e Smartstatus: VAS/NRS, smartteckning vb

*Steptest pa tid genomférande: stepbrada pa mellanh6jd, ga upp med bade fétterna (vélj sjalv vilken du boérjar
med), ner med bada fétterna = ett steg. Sjalvvald takt. Rakna antalet steg pa 60 sek. Lat barnet skatta
anstrangning (Borgs RPE), ev. andning (Borgs CR10) och bentrétthet (Borgs CR10/NRS).

Fysioterapeutisk behandling
Overgripande malsittning 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
aktivitetsbegransning/ delaktighetsinskrankning

| akutfasen handlar det oftast om att fa vardagen och skolan att fungera. Vid nedsatt
rorlighet/kontrakturer instrueras i dagligt aktivt/passivt rorelseuttag i aktuella leder och
muskler. Funktionell styrketraning i form av uppresning, trappgang och gang till och fran
skolan brukar racka initialt. Om mojlighet finns kan traning i bassang erbjudas.

Nar sjukdomen kommer i en mer stabil fas kan traningsintensiteten 6kas och man bor strava
mot deltagande i skolidrott och barnets vanliga fritidsintressen och sjalvvald idrottstraning.
Vid smarta pa grund av artrit i led eller kotkompression kan de vanliga symtomlindrande
atgarderna tex TENS, varme/kyla, aktiv traning, forskrivning av fotbaddar fér optimering av
fotposition bli aktuella.

Att regelbundet f6lja upp patienten med JDM ar av yttersta vikt och den fysioterapeutiska
beddmningen och undersékningen kan manga ganger detektera ett uppblossande skov
tidigt med de sjukdomsspecifika bedémningsinstrumenten. Fysisk aktivitet och traning ses
idag som en sjalvklar del i behandlingen och kan bidra till upplevd béattre halsa (15).
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Restriktioner

Om 6kad muskelsmarta eller upplevd muskelsvaghet uppstar efter eller under traning och
kvarstar till dagen efter, minska pa belastning och intensitet, enligt klinisk praxis.

Var uppmarksam vid dosering och val av fysisk aktivitet vid misstanke om kotkompressioner
foreligger. De barn som behandlas med héga doser kortison under lang tid kan under den
perioden behova undvika aktiviteter som innebar stor belastning pa skelettet till exempel
hogrisksporter eller tuffare kontaktsporter, detta med tanke pa risken for benskorhet.
Radgor med patientansvarig lakare. Vid cortisoninjektioner i led pga artrit: ledvila 24
timmar efter injektion. Vid skov i sjukdomen laggs vikten pa bibehallen rorlighet och
funktion

Anvandbara lankar

e IMACS National Institute of Environmental Health Sciences: Disease Activity Core Set
Measures

e CMAS protokoll IMACS Form 05C: Childhood Myositis Assessment Scale (Cmas)
Scoring Sheet

e CMAS manual Appendix A: Standardized Method for Conducting the Childhood
Myositis Assessment Scale (CMAS)

e CMAS Normal scores for 9 maneuvers Normal scores for nine maneuvers of the
Childhood Myositis Assessment Scale - Rennebohm - 2004 - Arthritis Care &
Research - Wiley Online Library

e MMT 8 protokoll + gradering IMACS Form 04: Manual Muscle Testing Scoring Sheet
e MMT 8 manual

mmt8 grading and testing procedures for the abbreviated 8 muscle groups

Framtaget av

Anna Haavisto Olow, specialistsjukgymnast, Drottning Silvias barnsjukhus, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset
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