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Zusammenfassung

Hintergrund: Entziindliche Erkrankungen der Muskulatur sind wichtige, zum Teil
schwer verlaufende Erkrankungen, die oft zu einer erheblichen Beeintrdchtigung der
Lebensqualitat fiihren. Neben der Muskelschwéche gibt es oft eine Mitbeteiligung
anderer Organe wie Herz, Lunge oder Speiserdhre mit Symptomen wie Atemnot oder
Schluckstérung.

Fragestellung: Nur durch eine friihe und zuverldssige Diagnosestellung, die den
aktuellen nationalen und internationalen Standards entspricht, ist eine schnelle und
effektive Therapie moglich.

Methoden: Zum diagnostischen Repertoire gehdren u.a. Autoantikdrperbestimmung,
Bildgebung, Muskelbiopsie, Erfassung extramuskuldrer Manifestationen z.B. durch
eine hochauflésende Lungencomputertomographie und eine individualisierte
Tumorsuche. Nur durch eine gute Kooperation von Fachern wie Neurologie bzw.
Padiatrie, Rheumatologie, Dermatologie, Neuropathologie sowie Pulmonologie oder
Kardiologie ist eine optimale Therapie und die Vermeidung irreversibler Schaden wie
etwa ein Verlust der Gehfdhigkeit moglich.

Ergebnisse: Neben der Standardimmunsuppression mit Glukokortikosteroiden,
Azathioprin oder Methotrexat ist eine Eskalationstherapie mit Rituximab mittlerweile
sehr gut etabliert. Zur interdisziplindren Therapie gehort die Vorstellung an einem
entsprechend qualifizierten Zentrum und die Orientierung an nationalen und
internationalen Standards wie Leitlinien zur Myositis.

Diskussion: Als hilfreiche Ressource steht das MYOSITIS NETZ e.V. (www.myositis-netz.
de) und die International Myositis Society (iMyoS; www.imyos.org) zur Verfiigung.

Schliisselworter
Entzlindliche Myopathie - Muskelschwéche - Interstitielle Lungenerkrankung - Dysphagie -
Myositisautoantikorper

Muskelentziindungen kdnnen schwer
und rasch verlaufen. Schnelles und in-
terdisziplindres Handeln ist erforderlich.
Bei manchen Unterformen konnen ex-
tramuskuldare Organmanifestationen im
Vordergrund stehen und eine Muskel-
schwiche oder eine Kreatinkinase(CK)-
Erh6hung sogar vollstandig fehlen, z.B.
bei der MDA-5-positiven amyopathi-
schen Dermatomyositis, die mit einer ho-

hen Mortalitat durch eine Atemstorung
infolge einer interstitiellen Lungener-
krankung (ILD) einhergeht. Oft konnen
nur eine sehr ziigige Myositisdiagnose
und ein sofortiger Therapiebeginn hel-
fen. Aus diesen Griinden ist es wichtig,
das ganze Spektrum der Myositis und die
Grundziige der Behandlung zu kennen.


https://doi.org/10.1007/s00115-023-01490-8
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s00115-023-01490-8&domain=pdf
http://www.myositis-netz.de
http://www.myositis-netz.de
http://www.imyos.org

Tab.1 Klassifikation der Myositisformen

men der Myositis

Klassische, autoimmune Unterfor- | Nichtklassische Unterformen der Myositis

Dermatomyositis (DM)

Juvenile Dermatomyositis (JDM)
Polymyositis (PM)
Antisynthetasesyndrom (ASS)
Immunvermittelte nekrotisierende
Myopathie (IMNM)
Einschlusskorpermyositis (IBM)

bei SLE, Sjégren etc.

Tumorassoziierte Myositis

Infektiose Myositis (Borreliose, COVID-19 o.a.)
Parainfektiose oder postinfektiose Myositis

Sarkoidose Myositis
Immuncheckpoininhibitorassoziierte Myositis
Brachiozervikale entziindliche Myopathie (BCIM)
Eosinophile Myositis oder Fasziitis; andere Fasziitis
Myositis bei Overlap-Syndrom (OM) | Systemische Vaskulitis mit Muskelbeteiligung wie Polyar-
teritis nodosa oder ANCA-assoziierte Vaskulitis

COVID-19 ,coronavirus disease 2019", SLE systemischer Lupus erythematodes

Klassifikation der Myositis

Myositis — Synonym: entziindliche Muskel-
erkrankung, idiopathische entzilindliche
Myopathie — ist eine Gruppe autoimmun
bedingter Entziindungen der Muskulatur
[1, 2], die in allen Altersgruppen auftritt
und Schmerzen und Schwache in pro-
ximalen Muskeln verursachen kann [1,
3]. Die haufigste Unterform der Myositis
ist die Dermatomyositis (DM), die durch
eine Kombination von Haut- und Muskel-
entziindung charakterisiert ist (@ Tab. 1).
Die DM kommt als Erkrankung des Er-
wachsenen (adulte DM) und juvenile
Dermatomyositis (JDM; jahrliche Inzi-
denz ca. 3/Mio.) vor.

Erheblich seltener ist die Polymyosi-
tis (PM), bei der Hautsymptome fehlen.
Haufiger sind die Antisynthetasesyndro-
me (ASS), die durch Antikdrper gegen
tRNA-Synthetasen charakterisiert  sind
und die neben der Myositis charakteris-
tische Symptome der Haut und Gelenke
zeigen. Bei dem Mlyositis-Overlap-Syn-
drom -Synonym: Overlap-Myositis (OM)
— kommt neben der Muskelentziindung
auch eine Kollagenose wie z.B. ein Lu-
pus erythematodes (SLE) oder Sjogren-
Syndrom gleichzeitig vor. Eine oft sehr
rasch verlaufende Form der Myositis ist
die immunvermittelte nekrotisierende
Myopathie (IMNM) - Synonym: nekro-
tisierende autoimmune Myositis (NAM)
oder nekrotisierende Myositis (NM).

Die Einschlusskdrpermyositis (,inclusi-
on body myositis’ IBM) betrifft Menschen
ab 45 Jahren und verlauft deutlich langsa-
mer. Typisch ist hier eine Asymmetrie und
die Beteiligung distaler ebenso wie pro-
ximaler Muskeln, insbesondere der tiefen
Fingerbeuger und der Oberschenkelstre-
cker. Seltenere Formen der Myositis, wie

z.B. durch Sarkoidose oder eine Infektions-
erkrankung bedingt, sind exemplarisch in
B Tab. 1 dargestellt.

Ubersicht der Symptome und
Organbeteiligung

Skelettmuskulatur

Bei fast allen Unterformen auf3er der IBM
zeigen sich symmetrische, proximal be-
tonte, oft schmerzhafte Paresen der Ex-
tremitaten. Der Verlauf ist typischerweise
subakut bis akut progredient und kann
in wenigen Wochen bis zur Tetraparese
fiihren (B Tab. 2).

Allgemeinbefinden

Insbesondere bei Kindern fillt eine deut-
liche Beeintrachtigung des Allgemeinbe-
findens auf. Die Kinder sind oft unleidig
und gereizt.

Haut

Die Hautsymptome &hneln sich bei DM

und JDM. Sie umfassen:

- ein Schmetterlingserythem im Gesicht
(vor allem im Bereich der Augen, der
Nase und der Wangen),

- Erytheme am Dekolleté, Nacken sowie
an den Streckseiten der Extremitdten
bis zum Handriicken,

— Atrophien der Haut (Poikilodermie) bei
langerer Dauer,

- flache Papeln tiber proximalen Finger-
und Handgelenke (Gottron-Papeln),

- oft ausgedehnte subkutane Kalzinosen
bei JDM,

- rissige, verdickte Haut der Hande
(,Mechaniker-Hande") vor allem bei
ASS, deutlich seltener bei DM,

- Raynaud-Phdanomen bei ASS.

Schlucken

Alle Myositiden kénnen zu einer Schluck-
stérung — Dysphagie — fiihren, die von
leichten Symptomen bis zur vollstandi-
gen Dysfunktion reichen. Vor allem bei
einem langsam-chronischen Verlauf wie
bei der IBM werden die Symptome oft
auch auf einfache Fragen nicht berichtet
und miissen sehr gezielt eruiert werden,
z.B. ob beim Essen oft gerduspert oder so-
gar gehustet werden muss (@ Tab. 3). Eine
Schluckstdérung muss konsequent behan-
delt werden, um eine Aspiration bzw. eine
Mangelerndhrung zu vermeiden.

Atmung

Die Atmung kann durch eine interstitielle
Lungenerkrankung (ILD) bei den meisten
Formen einer Myositis beeintrachtig wer-
den (@ Tab. 2), insbesondere sind ASS und
bestimmte Varianten der DM wie z.B. die
amyopathische DM damit assoziiert. Die
ILD ist eine schwere Erkrankung, die (iber
die Erkrankungsdauer mit einer Mortalitat
von 13% einhergeht und eine intensive
(Eskalations-)Therapie erfordert (s. unten;
[4]). Eine schwere restriktive Ventilations-
storung ist deutlich seltener.

Herz

Eine Herzbeteiligung im Sinne einer Myo-
karditis kann bei mehreren Unterformen
der Myositis vorkommen (@ Tab. 2). Bei
entsprechendenklinischen Anzeichensoll-
te eine umgehende kardiologische Diag-
nostik und Therapie erfolgen (s. unten).

Tumoren

Eine Myositis kann beim Erwachsenen so-
wohl autoimmun als auch paraneoplas-
tisch bedingt sein (BTab. 2). Im Kindes-/
Jugendalter spielen tumorassoziierte For-
men hingegen keine Rolle. Am haufigs-
ten sind Tumoren der Brustdriise und der
Lunge mit Myositis assoziiert. Wegen der
therapeutischen Konsequenzen sollte die
Tumorerkrankung friihestmdglich identifi-
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Tab.3 Dysphagie

Symptome

Gezielte Fragen

Diagnostik Fragebogen/Skala
(Details siehe Text; Skalen siehe

auch bei www.myositis-netz.de)

Rauspern beim Essen

Flissigkeiten
Husten beim Essen

sen (z.B. Steak)

der Essgewohnheiten

Verschlucken bei festem Essen/

Vermeidung bestimmter Spei-

Langsames Essen, Veranderung

verdandert?

Mdussen Sie sich oft rauspern beim Essen?
Husten Sie beim Essen?

Verschlucken Sie sich beim Essen/Trinken?
Bleibt Essen ,im Halse stecken”?

Missen Sie mehrmals nachschlucken?
Vermeiden Sie bestimmtes Essen?

Essen Sie sehr viel langsamer als tiblich
oder haben Sie ihre Essgewohnheiten ckens

Fragebogen/gezielte Fragen | Swallowing Quality of Life (Swal-
FEES Quol)

Videofluoroskopie Functional Oral Intake Scale (FOIS)
Ggf. orale Manometrie MD Anderson Dysphagia Inventory
Ggf. Ultraschall der Mund- Sidney Swallowing Questionnaire
boden- und Halsmuskulatur | (SSQ)

Ggf. Echtzeit-MRT des Schlu- | sIFA

FEES endoskopische Evaluation des Schluckens, MRT Magnetresonanztomographie, sIFA sporadic Inclusion Body Myositis Physical Functioning Assessment

Tab.4 Myositisautoantikorper

Unterform der Myositis

Autoantikorper

Haufigkeit, Assoziation, Besonderheit

Antisynthetasesyndrom
(ASS)

Jo-1,PL-7, PL-12,EJ, 0J, Ha
(YRS, Tyr), Zo, KS

Antikorpernachweis obligat
Jo-1 bis 20 %, alle anderen <5 %

Myositis-Overlap-Syn-
drom (OM)

SSA/Ro, SSB/La, RNP, Pm-
Scl, Ku

Praktisch alle Patienten Auto-AK positiv
SSA/Ro: SLE oder Sjogren-Syndrom; SSB/La: Sjogren-Syndrom; RNP, PmScl, Ku: Sklero-

dermie

Alle AK: Assoziation mit interstitieller Lungenerkrankung (ILD)

Dermatomyositis (DM)
TIF-1y

Mi-2, SAE, MDA5, NXP-2,

Seronegativ: ~ 50 % DM
Mi-2: ~ 20-30% klassische DM
SAE: < 5% klassische DM

MDA-5: < 5% DM mit >80 % amyopathisch und ILD
NXP-2: <5% DM mit ~ 70 % Tumor; TIF-Ty ~ 20 % DM mit ~ 80 % Tumor

Juvenile Dermatomyositis
(JDM)

NXP-2, TIF-1y, MDA-5, Mi-2

Alle AK: keine Assoziation mit Tumoren
TIF-1y: ~20-35%

MDA-5: ~ 5%, oft mit ILD assoziiert
Mi-2: < 5% mit klassischer JDM

NXP-2: ~ 20 %, hohes Risiko fiir Kalzinose der Haut

Nekrotisierende Myopa- SRP, HMGCR

thie (NM)

SRP: ~ 20-30% NM mit ~ 30% ILD

Seronegativ: ~ 20 % NM mit ~ 60 % Tumor

HMGCR: ~ 10-20 % NM mit ~ 40 % Tumor und > 60 % Statinexposition

Einschlusskérpermyositis | cNTA
(IBM)

Seronegativ: >60 % IBM
cN1A: ~30% IBM

Auto-AK Autoantikorper

ziert werden. Wichtig: eine Tumorerkran-
kung kann vor oder nach einer Myositisdia-
gnose auftreten, am hdufigsten innerhalb
der ersten 3 Monate bis zu einem Jahr, aber
auch noch spater, wenngleich seltener [5].

Weitere Organmanifestation

Eine Arthritis kommt beim ASS héufig vor.
Bei der OM hdngt die Beteiligung ande-
rer Organe wie Gelenke, Nieren oder auch
Gastrointestinaltrakt sehr von der rheu-
matologischen Grunderkrankung wie dem
Sjogren-Syndrom, der Sklerodermie oder
einem SLE ab.

Diagnostik und aktuelle Kriterien

Allgemeines und Klassifikations-
kriterien

Da die Myositis eine komplexe, oft tiber
den Muskel hinausgehende Erkrankung
ist, sollten entsprechend den Standards
der neuromuskuldren Zentren der Deut-
schen Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V.
(DGM e.V; www.dgm.org) und den Leitli-
nien fiir die Myositis [2] Diagnostik und
Behandlung in einem multidisziplindren
Team erfolgen [6]. (1) Klinischer Befund,
(2) Laborbefunde und Myopathologie,
(3) Bildgebung der Muskulatur und appa-
rative Diagnostik der betroffenen Organe
(@ Abb. 1, siehe unten fiir Details) sind

unerlasslich und untrennbar synergistisch
erforderlichfiireinezuverlassige Diagnose.
Fur die aktuellen Klassifikationskriterien,
die von den rheumatologischen Fach-
gesellschaften European League Against
Rheumatism (EULAR) und American Col-
lege of Rheumatology (ACR) akzeptiert
sind [7], ist ein Onlinekalkulator verfiig-
bar:  http://www.imm.ki.se/biostatistics/
calculators/iim/. Obwohl es einige erheb-
liche Unzuldnglichkeiten dieser Kriterien
gibt, weisen sie eine gute Spezifitdt und
Sensitivitdt auf und werden aktuell auch
in klinischen Studien verwendet. Die
Kriterien von Hoogendijk et al. kdnnen
hingegen auch die NM abgrenzen [8]. Fiir
die IBM haben sich die Kriterien nach Rose
gut bewdhrt [9]. Details finden sich auch
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Interdisziplindrer klinischer
Befund und standardisierte
Bewertung:
Haut, Muskel, Organe

Apparativ:
Muskel-MRT,
Myosonographie,
EMG, Organ-
diagnostik: Tumor-
suche, Herzecho,
Lungen-CT,
FEES etc.

Laborserologie
und Histologie:
Auto-AK, Haut-
und
Muskelpathologie

Abb. 1 A Grundbereiche der Myositisdiagno-
stik (s. Text fiir weitere Details). AK Antikorper,
CT Computertomographie, EMG Elektromyo-
graphie, FEES flexible endoskopische Evaluation
des Schluckens, MRT Magnetresonanztomogra-
phie

in den Myositis-Leitlinien und aktuellen
Ubersichten [1, 2].

Klinischer Befund

Neben der Anamnese sollte die klinische
Untersuchung sowohl die Muskulatur als
auch die extramuskuldre Mitbeteiligung
erfassen (@ Tab. 2 und 3). Die Verwendung
entsprechender Skalen hilft, den Verlauf
besser nachvollziehen zu konnen ([10];z. B.
MRC[Medical Research Council]-Summen-
wert, Schluckskalen, organspezifische Ska-
len, siehe auch www.myositis-netz.de fiir
Details). Muskelsymptome fehlen bei einer
amyopathischen DM.

Laborserologie und Myositis-
autoantikorper

Die Labordiagnostik sollte alle klassi-
schen Entziindungsparameter wie Blut-
senkungsgeschwindigkeit (BSG), C-reak-
tives Protein (CRP), Vaskulitisparameter
sowie die Zellzerfallsenzyme CK, As-
partat-Aminotransferase ~ (AST)/Alanin-
Aminotransferase (ALT), Laktatdehydro-
genase (LDH) und ein breites Myositis-
Auto-Antikorper(AK)-Suchpanel, das alle
derzeit bekannten Myositis-AK einschlieBt
(@ Tab. 4), beinhalten. Das Ausmall des
Auto-AK-Nachweises (Titer bzw. semi-
quantitative Beurteilung) spiegeln nicht
unbedingt die Aktivitdt der Erkrankung
wider.
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Abb. 2 A Querschnitt diagnostischer Muskelbiopsien bei Myositis. a, b Dermatomyositis (DM) mit pe-
rifaszikularer Atrophie (a Himatoxylin-Eosin[HE]-Histochemie) und Verlust perifaszikularer Kapillaren
(b a5-Laminin-Immunhistochemie). ¢, d Polymyositis (PM) mit deutlichen entziindlichen Infiltraten
(c HE-Histochemie), die iberwiegend aus CD3-positiven T-Zellen bestehen (d Immunhistochemie). e,
fEinschlusskdrpermyositis (/BM) mit myopathischem Umbau, entziindlichen Infiltraten und gerdnder-
ten Vakuolen in der Trichrom-Histochemie (e) und Nachweis von p62-positiven Proteinakkumulatio-
nen (fImmunhistochemie). g, h Immunvermittelte nekrotisierende Myopathie (IMNM) mit einzelnen
Nekrosen (g HE-Histochemie) und Makrophageninfiltration (h Kim 1P-lmmunhistochemie). i, j Peri-
faszikuldre Nekrosen beim Antisynthetasesyndrom (ASS; i HE-Histochemie, j Saure-Phosphatase[AP]-

Histochemie)

Eine CK-Erhohung unterschiedlicher
Hohe (2- bis 50fach Giber der Norm) fin-
det sich meistens bei allen Unterformen
(@Tab. 2). Jedoch schlielt eine normale
CK auch eine floride Myositis nicht aus.
Eine funktionelle Beeintrachtigungen auf
molekularer Ebene kann ohne Zellunter-

gang zur Muskelschwéche fiihren [11].
Die Myositis-Auto-AK geben Hinweise
auf (1) den Subtyp der Myositis, (2) eine
mogliche Tumorassoziation und (3) die
Haufigkeit anderer Organbeteiligungen
(B Tab. 4). Autoantikorper reichen alleine
nicht aus, um eine Diagnose zu etablieren,


http://www.myositis-netz.de

da sie mitunter auch bei muskelgesunden
Personen vorkommen.

Haut- und Muskelbiopsie

Bei einer Hautbeteiligung sollte eine Haut-
biopsie entnommen werden, um die Art
und Genese der Entziindung zu differen-
zieren. Einen elementaren Bestandteil der
Diagnostik stellt zumindest im Erwachse-
nenalter die Muskelbiopsie dar, die neben
dem Nachweis der Muskelentziindung,
auch zur Klassifikation beitrdagt (8 Tab. 2;
@ Abb. 1und 2). Der isolierte histologische
Nachweis einer Myositis reicht allerdings
NICHT aus, um eine Diagnose zu stellen.
Eine Vielzahl nicht entziindlicher Erkran-
kungen kann ein ,myositisahnliches” Bild
in der Histologie aufweisen [1, 12, 13].
Im Kindesalter kann die Muskelbiop-
sie in klinisch nicht eindeutigen Féllen
zum Nachweis anderer neuromuskuldrer
Erkrankungen sinnvoll sein, wobei hier mo-
lekulargenetische Methoden inzwischen
deutlich im Vordergrund stehen. Der Stel-
lenwert der Muskelbiopsie wird von einzel-
nen Zentren unterschiedlich eingeschatzt.

FLEX:PIG PROF rechts

Magnetresonanztomographie und
Muskelsonographie

Eine Magnetresonanztomographie (MRT)

der Muskulatur ist hilfreich fir:

a) den Nachweis akuter Verdanderungen
wie ein Muskel6dem,

b) die Festlegung einer Biopsiestelle
(@ Abb. 3),

) die Identifikation des Ausmafles der
(sub-)klinisch betroffenen Muskeln,

d) die Dokumentation des lipomatds-
myosklerotischen Umbaus,

e) ein Therapiemonitoring,

f) eine Differenzialdiagnose [12, 14].

Im Kindesalter muss die Indikation insbe-
sondere in Fallen, in denen eine Narkose
notwendig ware, kritisch erwogen werden.
Auch muskelsonographisch kann ein
Umbau der Muskulatur nachgewiesen
werden (@ Abb. 3). Dieses ist vor allem
fur den Nachweis der (subklinischen) Mit-
beteiligung der tiefen Fingerbeuger eine
wertvolle diagnostische Hilfe fiir die Er-
kennung einer IBM [15]. Bei der JDM dient
die Sonographie auch der Dokumentation
und Verlaufskontrolle einer Kalzinose.

Abb. 3 <« Sonographie und
Magnetresonanztomo-
graphie der Muskulatur.

a, b Beide Oberschenkel im
Querschnitt bei Myositis
ohne Nachweis von Atro-
phie oder Umbau in der
T1-(a), aber mit Zeichen
eines Muskelodems in der
T2-Wichtung. c Zeichen ei-
ner deutlichen Atrophie
des ganzen Oberschen-
kels bei Einschlusskorper-
myositis mit Betonungim
Quadrizeps mit dortigem
deutlichen Nachweis ei-
nes Odemsin der T2-STIR-
Sequenz. d Die Muskelso-
nographie des Unterarmes
zeigt einen deutlichen Um-
bau der tiefen Fingerbeu-
ger bei der Einschlusskor-
permyositis

Elektromyographie und
Elektroneurographie

Oft lasst sich in der Elektromyographie
(EMG) eine myopathische Schadigung
nachweisen, jedoch kann nicht hinrei-
chend zwischen einer Myositis und einer
Muskeldystrophie unterschieden werden.
Bei einer floriden Myositis bzw. im Schub
lassen sich mitunter eine pathologische
Spontanaktivitdat im EMG ableiten. Da-
durch kdénnen chronische Ldsionen oder
eher metabolisch bedingte Schadigung
wie z.B. bei einer Steroidmyopathie abge-
grenzt werden. Die Elektroneurographie
dient zur Abgrenzung einer Polyneuropa-
thie.

Organdiagnostik

Tumorassoziation

Bei den meisten Formen der Myositis
muss wegen der moglichen Tumorasso-
ziation zeitnah nach der Diagnosestellung
eine Tumorsuche durchgefiihrt werden
(@ Abb. 1; BTab. 2). Da bei Erwachse-
nen die Tumorassoziation auch nach
einem Jahr noch hoch ist, sollte auch
im Verlauf eine entsprechende Diag-
nostik erfolgen. Neben der Bildgebung
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Therapieschema (s. Details im Text)

Basistherapie:

- Nichtpharmakologisch: (1) Physiothe-
rapie; ggf. (2) Logopédie, Ergotherapie,
Rehabilitation, Hilfsmittelversorgung, So-
zialberatung, Psychologische Betreuung,
Selbsthilfegruppen, Patientenregister.

- Pharmakologisch kausal: (1) Glukokor-
tikosteroide (z.B. Prednisolon): initial oft
als i.v. Pulstherapie mit 250-1000 mg/Tag
fiir 3 bis 5 Tage, danach 1 mg/kg p.o. bis
zur Besserung, jedoch méoglichst nicht
in unverdnderter Dosis fiir langer als 6
bis 8 Wochen ohne Langzeitimmunsup-
pressiva; (2) Langzeitimmunsuppressiva:
Ublicherweise friih zusatzlich zur Ste-
roidbehandlung etablieren; erste Wahl:
Azathioprin, Methotrexat, Mycophe-
nolatmofetil; zweite Wahl: Cyclosporin,
Tacrolimus oder Kombination mit IVIG;
(3) bei Kindern oder Unvertréglichkeit bzw.
Kontraindikation fiir Immunsuppression
auch primar IVIG erwdgen.

— Pharmakologisch supportiv: Schmerz-
therapie.

Eskalationstherapie (bei unzureichendem

Effekt der Basistherapie oder friih bei

schwerem Verlauf bzw. Organbeteiligung wie

ILD):

- Kombination mit IVIG

- Kombination 1. Wahl Immunsuppressivum
mit Ciclosporin oder Tacrolimus

- Rituximab

- Cyclophosphamid

- Experimentell: z. B. Leflunomid, Tofazitinib,
Barizitinib, Rapamycin

missen ggf. eine Koloskopie, Gastrosko-
pie sowie urologische/gyndkologische
Diagnostik erfolgen [2]. Ob eine Compu-
tertomographie (CT) ausreicht oder eine
Positronenemissionstomographie(PET)-
CT indiziert ist, muss individuell ent-
schieden werden und ist derzeit nicht
unumstritten [16].

» Im Kindes- und Jugendalter

ist eine Tumorsuche bei
Dermatomyositis in der Regel nicht
notwendig

Die Tumorassoziation gilt nicht fiir das Kin-
desalter (selbst beim Vorliegen der oben
genannten, hdufig mit Tumoren verbun-
denen Autoantikdrper). Im Kindes- und Ju-
gendalter gibt es deshalb keine generelle
Empfehlung zur Tumorsuche.
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Beim Verdachtauf eine Lungenbeteiligung
(@ Tab. 2) muss eine entsprechende Stu-
fendiagnostik durchgefiihrt werden. Eine
Lungenfunktionsdiagnostik sollte unver-
ziiglich erfolgen (einschlieBlich Untersu-
chung der Diffusionskapazitdt) und beim
Hinweis auf eine Beeintrdchtigte Atmung
bzw. Oxygenierung sollte ein hochauflo-
sendes Lungen-CT durchgefiihrt werden.

Myokarditis

Bei dem Verdacht auf eine Myokarditis
missen neben dem Labor (fir CK-MB,
Troponin-T und -I) eine Elektrokardiogra-
phie (EKG) und Herzecho durchgefiihrt
werden, gegebenenfalls zusatzlich eine
kardiale MRT-Diagnostik.

Dysphagie

Nach einer detaillierten Anamnese sollte
sich eine flexible endoskopische Evaluati-
on des Schluckens (FEES) anschlieen und
ggf. eine Videofluoroskopie. Hierbei kann
z.B. bei der IBM eine funktionelle Steno-
se im Bereich des M. cricopharyngeus de-
monstriert werden (siehe oben und unten;

(17]).

Therapiestandards und
Studienausblick

Allgemeines zur Therapie

Die Behandlung der Myositis sollte ent-
sprechend nationaler und internationaler
Standards in jedem Fall interdisziplinar er-
folgen unter Miteinbeziehung von Rheu-
matologie, Neurologie, padiatrischer Neu-
rologie, padiatrischer Rheumatologie, Der-
matologie sowie je nach Organbeteiligung
auch Kardiologie, Pulmonologie oder Hals-
Nasen-Ohren Heilkunde [2, 6].

Nichtpharmakologische Therapie
aller Unterformen der Myositis

Parallel zu der pharmakologischen The-
rapie muss sofort eine nichtpharma-
kologische Therapie etabliert werden
(@Infobox 1). Dazu gehdren Physiothe-
rapie, Ergotherapie, (Neuro-)Psychologie
sowie eine Sozialberatung, Rehabilitation
und Hilfsmittelversorgung. Die Behand-
lung muss in der Aktuphase ebenso wie
in der Stabilisierung erfolgen. Bei einer

Schluckstérung kann die voriibergehen-
de Anlage einer nasogastralen Sonde
erforderlich sein.

Symptomatische Therapie aller
Unterformen der Myositis

Insbesondere bei Schmerzen sollte ei-
ne Schmerztherapie entsprechend dem
WHO(World Health Organization)-Schema
erfolgen mit einem Beginn mit klassischen
nichtsteroidalen Antirheumatika (NSAR).

Pharmakologische Behandlung der
DM, JDM, PM, ASS, OM, NM

Die kausale Behandlung basiert auf einer
Immunsuppression mit Glukokortikostero-
iden [2, 18]. Es werden sowohl eine ora-
le Dauertherapie, Pulsschemata oder eine
Kombination aus beiden verwendet. Im
Erwachsenenalter wird hdufig mit einer in-
travendsen Pulstherapie mit 250-1000 mg
Prednisolondquivalent pro Tag fiir 3 bis
5 Tage begonnen (B Infobox 1). Anschlie-
Bend erfolgt iiblicherweise eine orale Fort-
setzung der Behandlung mit 1 mg/kg Pred-
nisolondquivalent pro Tag fiir etwa 6 bis
8 Wochen bzw. bis zur Besserung der Sym-
ptome. Im Kindesalter werden die Kortiko-
steroide initial entweder als Pulstherapie
(20-30 mg/kgKG Prednisolondquivalentin
wochentlichen Abstanden, kombiniert mit
einer Dauertherapie von 0,2-0,5 mg/kgKG
Prednisolondquivalent) oder als eine kon-
tinuierliche Behandlung (initial 1-2 mg/kg
KG) verabreicht [19].

» Bei schweren Verlaufen sollte
friihzeitig ein geeignetes Immun-
suppressivum hinzugenommen
werden

Vor allem bei einem schweren Verlauf
und immer, wenn mit einer langerfristi-
gen Immunsuppression zu rechnen ist,
sollte friihzeitig ein geeignetes Immun-
suppressivum wie Azathioprin (1-2mg/kg
taglich), Methotrexat (15mg/m?/Woche)
oder Mycophenolatmofetil (10-20mg/kg
tdglich) hinzugenommen werden. Bei
Kindern und Jugendlichen mit schwe-
rem Verlauf der JDM kdnnen intravendse
Immunglobuline (IVIG; 1-2g/kg monat-
lich) zusdtzlich zum Einsatz kommen.
Insbesondere im Kindesalter fehlen kon-



Mehr Informationen zum Thema

Leitlinien fiir Myositis: https://dgn.org/

leitlinie/143

— MYOSITIS NETZ e.V.: www.myositis-netz.
de

- Diagnosegruppe Myositis (fiir Betroffene,
Angehdrige, aber auch fiir Fachpersonal
z.B. um Informationsflyer kostenfrei
zu bestellen): https://www.dgm.org/
diagnosegruppe/myositis

- Onlinekalkulator zur Myositisklassifikation:
http://www.imm ki.se/biostatistics/
calculators/iim/

- International Society for Myositis: www.
imyos.org

trollierte Studien, die Therapie basiert auf
Expertenempfehlungen.

Bei einem unzureichenden Therapieef-
fekt stehen Ciclosporin oder Tacrolimus zur
Verfiigung oder alternativ eine Kombina-
tion des Immunsuppressivums der 1. Wahl
mit IVIG. Fiir die DM konnte kiirzlich ei-
ne internationale Doppelblind-Therapie-
studie (ProDerm-Studie) erfolgreich abge-
schlossen werden [20], worauf die Zulas-
sung fiir Octagam® fiir die DM erfolgt ist,
fiir Falle, in denen Immunsuppressiva un-
zureichend wirken bzw. Nebenwirkungen
verursachen oder eine Kontraindikation fiir
eine Immunsuppression besteht.

Vor allem bei einer Organbeteiligung
wie einer ILD oder Myokarditis sollte ne-
ben dervorgenannten Eskalation vorallem
auch eine alternative Behandlung mit Ri-
tuximab oder Cyclophosphamid oder ei-
ne Kombinationstherapie erwogen wer-
den (@ Infobox 1).

Pharmakologische Behandlung der
IBM

Beider IBM istentgegen den anderen Myo-
sitisformen eine Immunsuppression nicht
indiziert [2, 18]. Eine Behandlung mit IVIG
kann zumindest bei einem Teil der Betrof-
fenen zur Stabilisierung beitragen und ins-
besondere die Symptome einer Schluck-
stérung verbessern (Ubersicht in [13]). Bei
einer alltagsrelevanten Dysphagie sollte
auch eine Lokaltherapie erwogen werden:
Hierfir kommen z.B. eine Myotomie als
chirurgisches, nichtreversibles Verfahren
oder rezidivierende endoskopische Botu-
linumtoxininjektionen in den M. cricopha-

ryngeus als individuelle Heilversuche in
Betracht [2, 13, 21].

Studienlage

Eine Reihe an klinischen Studien wird der-
zeit auf internationaler Ebene und auch
mit deutscher Beteiligung durchgefiihrt
zu praktisch allen Formen der Myositis. Es
handelt sich um alle Stufen der Studien,
von explorativ bis zur Zulassungsstudie
[18, 22, 23].

Kinderwunsch und Schwangerschaft

Eine Myositis stellt keine grundsatzliche
Kontraindikation zur Schwangerschaft
dar. Die Lebensplanung kann jedoch
durch die Erkrankung zumindest zeit-
weise beeintrachtigt werden. Bei einer
Immunsuppression muss je nach Sub-
stanz eine entsprechende Aufkldrung
der Betroffenen erfolgen und ggf. neben
einer Empféangnisverhiitung auch eine
Kryokonservierung von Samen-/Eizellen
in Erwdgung gezogen werden.

Zusammenfassung

Es ist wichtig, die Diagnostik und Thera-
pie der Myositis kontinuierlich interdiszi-
plindr durchzufiihren. Nur dadurch kann
eine bestmdgliche Diagnose und Therapie
etabliert werden, die den nationalen und
internationalen Standards entspricht. Fiir
die Diagnose einer Myositis ist es zwingend
erforderlich, samtliche klinischen, serolo-
gischen, histologischen und organbezo-
genen Befunde als eine Einheit und in in-
terdisziplindrer Weise zu bewerten. Diese
Konstellation ist vor allem an spezialisier-
ten Zentren mdglich [6].

Fazit fiir die Praxis

- Eine Myositis verlauft oft schwer und kann
die Lebensqualitat erheblich beeintrachti-
gen. Neben der Schwéche an Armen und
Beinen durch die Entziindung der Musku-
latur gibt es oft eine Mitbeteiligung ande-
rer Organe wie Herz, Lunge oder Speise-
rohre.

= Nur durch eine frilhe und zuverldssige
Diagnosestellung entsprechend aktuel-
ler internationaler Standards kann eine
schnelle und effektive Therapie etabliert
werden. Hierzu gehoren die Synthese aus
klinischen Parametern und Befunden der

Muskelbiopsie und Autoantikorper sowie
die entsprechende Organdiagnostik und
eine Tumorsuche.

= Essenziell ist die interdisziplinare Behand-
lung durch Neurologen bzw. Padiater,
Rheumatologen, Dermatologen, Neuro-
pathologen sowie Pulmonologen oder
Kardiologen. Nur so lassen sich eine best-
mogliche klinische Besserung durch Im-
munsuppressiva bzw. eine Eskalations-
therapie erzielen und irreversible Scha-
digungen abwenden. Hierdurch soll eine
dauerhafte Beeintrachtigung von Alltags-
aktivitdten verhindert werden wie z.B.
einem Verlust der Gehfahigkeit.
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Myositis: from diagnosis to treatment

Background: Inflammatory diseases of the skeletal muscle are important, often
severe diseases with a considerable impact on the quality of life. In addition to muscle
weakness there is often involvement of other organs, such as the heart, lungs and
esophagus with symptoms such as dyspnea or dysphagia.

Purpose: A fast and effective treatment is only possible by an early and reliable
diagnosis according to current national and international standards.

Methods: The diagnostic repertoire includes autoantibody testing, imaging, muscle
biopsy, detection of extramuscular manifestations, e.g., by high-resolution lung
computed tomography (CT) and an individualized tumor search. An optimal treatment
and the avoidance of irreversible damage, such as a loss of walking ability, are

only possible through a good interdisciplinary cooperation including neurology or
pediatrics, rheumatology, dermatology, neuropathology, pulmonology and cardiology.
Results: In addition to standard immunosuppression with glucocorticosteroids,
azathioprine or methotrexate, escalation treatment with rituximab is now well
established. Interdisciplinary treatment according to national and international
standards, such as guidelines on myositis, should be coordinated at qualified centers of
excellence.

Discussion: Helpful resources are the MYOSITIS NETZ (www.myositis-netz.de) and the
International Myositis Society (iMyoS; www.imyos.org).
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Inflammatory myopathy - Muscle weakness - Interstitial lung disease - Dysphagia - Myositis
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