PRAXIS RHEUMATISCHE ERKRANKUNGEN

Polymyositis und
Dermatomyositis

Betroffene leiden an einer entziindlichen Erkrankung der Muskulatur - bei der
Dermatomyositis ist zusatzlich auch die Haut betroffen. Der Verlauf kann sehr
unterschiedlich sein.

ie Polymyositis
und Dermatomyo-
sitis werden in-
nerhalb der rheu-
matischen Erkrankungen zu
den Kollagenosen gezéhlt. Mit
weniger als zehn Betroffenen
pro 100000 Einwohnern geho-
ren sie zu den seltenen Krank-

heiten. In aller Regel treten
beide Erkrankungen in der
zweiten Lebenshilfte auf, von
der Dermatomyositis existiert
aber auch eine juvenile Form.
Frauen sind etwa zwei- bis
dreimal so héufig betroffen wie
Minner. Charakteristisch ist
eine Entziindung der querge-
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streiften Muskulatur, wobei bei
der Dermatomyositis zusdtzlich
die Haut beteiligt ist.

Ursache unbekannt Die ge-
naue Ursache ist in beiden Fil-
len nicht bekannt. Man geht
aber davon aus, dass es sich um
immunvermittelte Erkrankun-
gen handelt, bei denen sich das
Immunsystem irrtiimlich gegen
- bislang nicht identifizierte -
korpereigene Strukturen rich-
tet. Virale Infektionen werden
als Ausloser diskutiert, aller-
dings ist diese These nicht be-
legt. Assoziationen mit be-
stimmten HLA-Allelen legen
eine genetische Disposition fiir
die Erkrankungen nahe.

Beginn meist schleichend
Nur selten treten erste Krank-
heitssymptome plétzlich auf -
in aller Regel erfolgt der Beginn
tiber mehrere Monate schlei-
chend. Typisch ist eine Muskel-
schwiche, die vor allem die pro-
ximalen Muskeln an der Hiifte,
den Oberschenkeln, dem Schul-
tergiirtel und/oder den Oberar-
men betrifft. Diese macht sich
zundchst bei Belastung, also
beispielsweise beim Treppen-
steigen, Aufstehen vom Stuhl
oder Heben der Arme bemerk-
bar. Zu der Schwiche kénnen

Schmerzen in den betroffenen
Muskeln hinzukommen. Zu-
satzlich konnen Allgemeinbe-
schwerden wie Midigkeit, Ge-
wichtsverlust oder Fieber
auftreten.

Bei der Dermatomyositis ist
neben der Muskulatur auch die
Haut beteiligt: Typisch sind r6t-
liche Verfarbungen im Gesicht,
am Dekolleté und an den
Armen, die auch schuppen kon-
nen. Auflerdem koénnen rotli-
che Schwellungen im Bereich
der Oberlider sowie Hautverén-
derungen an den Fingergelen-
ken vorkommen. Die Hautver-
anderungen koénnen vor oder
gleichzeitig mit den Muskelbe-
schwerden auftreten.

Organbeteiligung méglich
Bei beiden Erkrankungen kann
neben den genannten Muskel-
gruppen auch die Muskulatur
der Speiserdhre betroffen sein,
was zu Schluckstérungen fiith-
ren kann. Auch die Atem- und
die Nackenmuskulatur kénnen
im Krankheitsverlauf zuneh-
mend beteiligt sein. Mitunter
weisen die Patienten Gelenkbe-
schwerden und Gelenkschwel-
lungen auf. Bei einem Teil er-
krankt auch das Herz. Hier
konnen eine koronare Herzer-
krankung, EKG-Verédnderun-



gen, eine Perikarditis und/oder
eine dilatative Kardiomyopa-
thie bis hin zum Herzversagen
auftreten. Bei bis zu einem
Drittel der Patienten ist auch
die Lunge in Form einer inter-
stitiellen Lungenerkrankung
mitbetroffen.

Diagnose Neben der Anam-
nese sind fiir die Diagnose meh-
rere Untersuchungen notig: Im
Labor sind meist die Entziin-
dungsparameter (CRP, Blutsen-
kungsgeschwindigkeit) erhoht;
zudem kénnen Muskelenzyme
(besonders die CK) deutlich er-
hoht sein. Immer mehr Daten
werden zu einer ganzen Reihe
von Myositis-spezifischen und
Myositis-assoziierten Antikor-
pern verfiigbar, darunter An-
ti-Jo-1- und Anti-Mi-2-Anti-
korper. Ihre Bedeutung ist noch
nicht abschlieflend geklért, und
sie sind noch nicht Teil der
Routine-Diagnostik; sie konnen
aber bereits wertvolle Hinweise
liefern.

Sowohl mit Ultraschall-Unter-
suchungen als auch mittels
Kernspintomographie konnen
Verdnderungen in der Muskel-
struktur sichtbar gemacht wer-
den. Mit der Elektromyogra-
phie lassen sich die Reaktionen
der Muskeln auf eine elektri-
sche Stimulation messen. Ergibt
sich hier ein fiir eine entziindli-
che Muskelerkrankung charak-
teristisches Muster, so liefert
dies einen weiteren Hinweis fiir
die Diagnose. Schliefllich ist
eine Muskelbiopsie essentiell,
um den entziindlichen Muskel-
befall zu beweisen. Bei einer
Dermatomyositis sollte auch
eine Hautbiopsie erfolgen.

Assoziierte Erkrankungen
Patienten mit Polymyositis
oder Dermatomyositis haben
ein erhohtes Risiko, an Lupus
erythematodes, rheumatoider
Arthritis, Sklerodermie oder
Sjogren's Syndrom zu erkran-

ken. Zudem ist ihr Tumorrisiko
erhoht, vor allem fiir Karzi-
nome der Brust, der Lunge, der
Eierstocke und des Magens.
Hier muss ein gezieltes regel-
méfliges Monitoring erfolgen,
um mdogliche Erkrankungen so
frith wie moglich zu erkennen
und zu behandeln.

Therapie Eine Heilung der
Polymyositis und Dermato-
myositis ist bislang nicht mog-
lich. Die Behandlung kann aber
die Muskelstarke und -funktion
verbessern. Zu Beginn der The-
rapie erhalten die Patienten
Kortikosteroide. Im Folgenden
werden die Steroiddosis gesenkt
und Immunsuppressiva wie
Ciclosporin, Azathioprin oder
MTX hinzugenommen. Zur Re-
zidivprophylaxe sollte die Be-
handlung meist iber ein bis
drei Jahre fortgefiithrt werden,
bei einer langfristigen Korti-
koidtherapie erginzt durch eine
Osteoporoseprophylaxe. Bei
schweren Verldufen und nicht
ausreichendem Therapieerfolg
konnen eine Behandlung mit
Rituximab oder intravenodsen
Immunglobulinen erwogen
werden. Derzeit wird die Wirk-
samkeit eines Antikorpers
gegen Interferon-alpha in Stu-
dien untersucht. Sind neben der
Muskulatur auch Organe von
der Erkrankung betroffen, so
miissen diese ebenfalls behan-
delt werden.

Neben der medikamentdsen
Therapie ist auch die nicht-me-
dikamentose Therapie in Form
von regelmifliger Bewegung,
etwa in Form von Physiothera-
pie, eines zuhause durchfiithrba-
ren Ubungsprogramms oder
Kraft- beziehungsweise Aus-
dauertrainings essenziell. M
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