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Juvenile idiopathic inflammatory myopathies (JIIM) is a group of rare autoimmune systemic diseases in 
children and adolescents, characterized by chronic skeletal muscle inflammation. Unlike in adults, derma-
tomyositis (JDM) is by far the most common of the idiopathic inflammatory myopathies in children and 
adolescents. The hallmark of JDM is calcinosis, lipodystrophy and vasculitis, findings that differs the 
juvenile form of dermatomyosits from the adult form. JDM is still diagnosed and classified by Bohan and 
Peter’s criteria from 1975. There are limited data on long time outcome of this disease. 
 
 
 

Juvenile idiopatiske inflammatoriske myopatier, JIIM, 
er en sjelden gruppe autoimmune sykdommer med 
symptomdebut hos barn og ungdom. Sykdommene er 
karakterisert av kronisk skjelettmuskel-inflammasjon. 
JIIM skiller deg imidlertid fra voksen-myopatier på 
flere punkter enn alder ved debut. 
 De første tilfellene av barne-myositt ble beskrevet 
av flere undersøkere på 1880-tallet. Først i 1966 laget 
Pearson en inndeling av myopatier der juvenil myopati 
ble atskilt fra adult myopati (1). Samme år oppdaget 
Banker og Victor at den juvenile formen histopato-
logisk er karakterisert av vaskulitt i små blodårer i 
større grad enn ved adult form (2). Fortsatt ser man på 
juvenile myopatier som en egen form med særegne 
karakteristika. 
 Et viktig skille mellom adult IIM og juvenil IIM er 
fordelingen mellom de ulike undergrupper. Hos barn 
og ungdom er dermatomyositt (JDM) den hyppigste 
undergruppen (utgjør 85%, mens DM utgjør ca. 37% 
av adulte myopatier). Polymyositt hos barn og ungdom 
(JPM) utgjør ca. 8% (mens PM utgjør ca. 27% av 
adulte myopatier). Andre juvenile myopatiformer, 
inkludert overlappsformer, utgjør ca. 7% (3). 
 Det er ikke internasjonal enighet om ved hvilken 
alder inflammatoriske myopatier skifter karakteristika 
fra juvenil til adult form. Dette skyldes at det ikke 
foreligger studier som gir tilstrekkelig informasjon om 
dette. Den hyppigst brukte aldersgrensen i internasjo-
nale kliniske studier er 16 år, men alt fra 15 til 20 år 
benyttes som grense. 
 Man regner med at 10-20% av alle poly- og 
dermatomyositter oppstår hos barn og ungdom, 80-
90% hos voksne. Det er holdepunkter for en bimodal 
aldersfordeling av disse sykdommene, med en økt 
insidensrate i 5-14 års alder, men en betydelig høyere 
insidensrate i 45-64 års alder (4,5). Denne aldersforde-
lingen støtter antagelsen om at juvenil og adult form er 
ulike sykdommer. 
 I denne oversikten omtales juvenil dermatomyositt 
siden dette er den hyppigst forekommende formen av 
juvenil IIM. 

JUVENIL DERMATOMYOSITT 
 
Juvenil dermatomyositt (JDM) er en autoimmun sys-
temsykdom. Den underliggende patologiske prosess er 
en vaskulitt/vaskulopati som involverer kapillærer og 
arterioler. 
 JDM-pasientene debuterer ofte med uspesifikke 
symptomer, inkludert feber, trøtthet og nedsatt uthol-
denhet. Proksimal, symmetrisk muskelsvakhet inklu-
dert svakhet i nakke- og bukmuskulatur er de hyppig-
ste muskulære symptomene. Nedsatt funksjon i form 
av vansker med gange, trappegang og huksitting, er 
vanlig. Noen barn blir uttalt muskulært affisert. Mus-
kulatur i svelg kan også affiseres (stemmeforandringer, 
svelgproblemer). Hudsymptomene ved JDM ligner 
adult DM (Gottrons, heliotropi og periungualt erytem). 
Malart erytem er imidlertid hyppigere ved juvenil de-
but. Andre organer som mage-tarm kanalen (vaskulitt), 
hjertet (arytmier, perikarditt), lungene (interstitiell 
lungesykdom) og ledd (artralgi og artritt) kan også 
affiseres. 
 Selv om JDM har mange likheter med adult DM, 
har sykdommen mange særegne karakteristika. Dette 
gjør at mange betrakter juvenil form av dermatomyo-
sitt som en egen sykdomsentitet. 
 
 
VIKTIGE FORSKJELLER MELLOM JUVENIL 
OG ADULT DERMATOMYOSITT 
 
Patologiske forskjeller  
• Hyppigere vaskulopati/vaskulitt ved juvenil form 

enn ved adult form. 
 
Kliniske forskjeller  
• Kalsinose (kalkutfellinger i underhud og muskula-

tur) er et viktig kjennetegn ved JDM og sees hos ca. 
30% av pasientene. Forandringene kan være uttalte, 
og føre til sårdannelser, infeksjoner og kontrakturer. 
Kalsinosegrad er korrelert til lang varighet av ube-
handlet sykdom. Tidligere trodde man at kalsinosen 
kom når sykdommen var ”utbrent”, det er imidlertid 
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holdepunkter for at det fortsatt er aktiv underliggen-
de inflammasjon når kalk dannes (6). Kalsinose er 
uvanlig ved adult form. 

• Lipodystrofi (svinn av subkutant fettvev, hirsutisme 
mm) assosiert med metabolske forstyrrelser, sees 
hos 20-25% av JDM-pasientene (7). Lipodystrofi er 
knapt beskrevet ved adult form. 

• Hudvaskulitt (ulcerasjoner) og tarmvaskulitt sees hos 
ca. 20% av JDM-pasientene. Dette er mye sjeldnere 
ved adult form.  

• Det er ikke rapportert overhyppighet av cancer ved 
JDM. Det ble ikke funnet noen tilfeller av cancer 
hos 35 JDM-pasienter i en retrospektiv populasjons-
basert kohort studie fra Skottland (8). I andre studier 
er det kun beskrevet enkelttilfeller. Ved DM hos 
voksne er det funnet en overhyppighet av cancer i 
forhold til den generelle populasjon, med SIR (stan-
dardisert insidensratio) på 3 (9). 

 
Serologiske forskjeller 
 
• Ved JDM sees sjeldnere positive MSA (myositt spe-

sifikke autoantistoffer) og positive MAA (myositt 
assosierte autoantistoffer). 10% av barna er MSA 
positive mot 50% av voksne med DM (10). Anti-
syntetasesyndrom med lungeaffeksjon er derfor også 
mye sjeldnere ved juvenil enn adult form for DM. 

 
 
DIAGNOSTISKE KRITERIER OG KLASSIFIKA-
SJONSKRITERIER FOR JDM 
 
Som for adult DM, benyttes Bohan/Peters diagnostiske 
kriterier fra 1975 for å stille diagnosen JDM. For sik-
ker diagnose kreves typisk utslett (Gottron, heliotropi 
mm.) i tillegg til 3 av de andre 4 Bohan-kriterier: 
proksimal symmetrisk muskelsvakhet, positiv muskel-
biopsi, økte muskelenzymer og myopatiske EMG-
forandringer (se under adulte idiopatiske inflammato-
riske myopatier). 
 I mangel av aksepterte klassifikasjonskriterier, har 
Bohan/Peter-kriteriene også blitt benyttet i kliniske 
studier. Fordelen med dette har vært at internasjonale 
studier har vært sammenlignbare mht. pasientmateria-
le. Et praktisk problem med kriteriene er at det i man-
ge land har vært vanlig å avstå fra muskelbiopsi og 
EMG ved mistenkt JDM. Årsaken til dette er at under-
søkelsene er invasive og kan medføre en belastning for 
barna. Arbeidet med å utvikle nye internasjonalt ak-
septerte klassifikasjonskriterier for myopatier er derfor 
svært viktig også når det gjelder juvenile myopatier. 
Spesielt viktig er det å implementere MR-funn og 
autoantistoff i klassifikasjonskriteriene. 
 
 
FOREKOMST OG DEMOGRAFI 
 
Årlig insidens av JDM varierer fra 2-4 per million i tre 
populasjonsbaserte studier (11-13). Det foreligger 
ingen norske studier, men årlig insidens i en nasjonal, 

finsk prospektiv studie fra 1994 er 4 per million av 
juvenil poly- og dermatomyositt i aldersgruppen 0-15 
år (14). I en svensk retrospektiv epidemiologisk studie 
om nevromuskulære sykdommer hos barn 0-16 år, fant 
man en prevalens på 14 per million barn for sikker 
JDM – jfr. Bohan/Peter-kriteriene (15). I enkelte tett-
bygde områder i USA er det funnet ”opphopning” av 
JDM med en prevalens på 56: 1 mill. Forøvrig finnes 
lite data på prevalens. Det foreligger ingen sikre data 
på om hyppighet av JDM har forandret seg over tid. 
 Vanligste debutalder av JDM er 5-10 år, med topp 
på 7,6 år (16). I en studie fra Storbritannia var gjen-
nomsnittlig debutalder for gutter 6 år, for jenter var det 
en topp i 6 års alder og en annen i 11 års alder (11). 
Denne bimodale aldersdistribusjonen for jenter har 
man også funnet i USA (17). Det er beskrevet JDM 
hos et 3 mnd gammelt barn, men sykdommen debu-
terer sjeldent før 2 års alder. 
 Kjønn: I den vestlige del av verden er JDM funnet å 
være dobbelt så hyppig hos jenter som hos gutter, 
jente: gutt ratio har variert fra 1,7: 1 til 5: 1 (11,12). 
Studier fra Japan og Saudi-Arabia har derimot vist en 
overhyppighet hos gutter, med en jente: gutt ratio på   
1: 1,3-1,5 (18,19). Hos barn under 2 år er sykdommen 
like vanlig hos begge kjønn (11,12,20). 
 Geografiske forskjeller: Det finnes enkelte rappor-
ter som viser at JDM er hyppigere hos mørkhudede 
(4). Det er også vist opphopning i enkelte geografiske 
områder i USA (21). Man har av den grunn lurt på om 
miljøfaktorer er involvert i patogenesen. 
 
 
FORLØP OG MORTALITET 
 
Før 1960 var prognosen ved JDM dårlig. 1/3 av pasi-
entene døde av sykdomsrelaterte årsaker, 1/3 utviklet 
permanent fysisk funksjonshemming (pga. kalsinose 
og kontrakturer) og 1/3 ble helt friske (22-26). Etter 
innføring av kortikosteroider i behandlingen på 60-
tallet, sank mortalitetsraten til rundt 10%, og i 1986 
ble mortalitetsraten beregnet til 2,6% (27). Dødsfall er 
hyppigst rapportert innen de to første sykdomsår, og 
de vanligste dødsårsakene er hjerte-lungesykdom, 
gastrointestinal blødning og sepsis. 
 Det er beskrevet 3 ulike forløpsformer ved JDM. 1: 
Monosyklisk med kun en sykdomsperiode med full re-
misjon ila 2 år. 2: Polysyklisk med gjentatte oppbluss, 
men med god prognose. 3: Kronisk persisterende ofte 
med komplikasjoner (28,29). Det foreligger lite data 
på langtidsutkomme ved JDM. I en studie av 65 JDM-
pasienter fra Canada hadde 37% et monosyklisk 
forløp, mens de resterende hadde polysyklisk eller 
kronisk forløp (28). I en nylig gjennomført multisenter 
tverrsnittsstudie av 557 JDM-pasienter fra 5 land og 30 
sentra som ble presentert i abstract-form på den årlige 
konferansen for American Collage of Rheumatology, 
hadde et betydelig antall pasienter fortsatt pågående 
sykdomsaktivitet 2 år etter diagnose (30). På Revmato-
logisk avdeling, Rikshospitalet er vi i gang med et 
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prosjekt der forløp, prediktorer og utkomme hos ca. 60 
JDM-pasienter diagnostisert i Norge i perioden 1970-
2005 undersøkes. Resultatene fra denne studien er 
enda ikke klare. 
 
 
IMMUNOGENETISKE FAKTORER 
 
JDM oppfattes som en autoimmun sykdom selv om 
eksakt patogenese er ukjent. Man vet ikke hva som 
utløser immunreaksjonen hos barn med JDM. Ulike 
faktorer har vært undersøkt. 
 
Genetisk disposisjon/mikrokimerisme 
 
Det er beskrevet JDM hos eneggede tvillinger (31,32), 
men familiær opphopning er sjelden. Det er funnet økt 
frekvens av autoimmun sykdom i familiene til barn 
med JDM (32). 
 Juvenil og adult DM deler HLA-risikofaktorer – 
HLA DRB1 0301 og DQA1 0501. JDM har i tillegg 
unike protektive faktorer, noe som tyder på ulik pato-
genese mellom barne og voksen myositt (33). TNF α- 
308A allelet er beskrevet som en alvorlighetsfaktor 
ved JDM hos hvite barn (34). Det er funnet holdepunkt 
for maternell mikrokimerisme (persisterende celler fra 
mor hos affiserte barn) i lymfocytter og muskelceller 
hos gutter med JDM (35,36). 
 
Autoantistoffer 
 
Majoriteten av JDM-pasientene er ANA-positive, men 
har negative undergrupper. ANA-positivitet ble sett 
hos 71% av 114 barn med JDM i Storbritannia i en ny-
lig publisert studie. Tilsvarende tall er funnet tidligere 
(37). Autoantistoffene, som sees hyppig ved voksen 
myositt f.eks. antisyntetase antistoffer (29% ved adult 
DM (38) ), sees sjeldent hos barna. Det vanligste MSA 
ved JDM er Anti Mi1. Et nylig identifisert autoanti-
stoff, anti p-155, er beskrevet hos 21-29% av JDM-
pasienter i USA (39). 
 

Infeksjoner/vaksiner  
Man har lurt på om JDM kan utløses av infeksjoner 
hos genetisk disponerte barn. Noen studier har doku-
mentert infeksjonssykdom i 3-månedersperioden før 
symptomdebut av JDM. Dette kan støtte at sykdom-
men er antigendrevet, og trigges av molekylær likhet. 
Serologisk testing av nydiagnostiserte JDM-barn har 
imidlertid ikke identifisert spesifikke infeksiøse agens. 
Beta-hemolytiske streptokokker gruppe A (40) og 
coxsackievirus (41) har vært undersøkt med negativt 
resultat. En studie kunne ikke påvise noen sammen-
heng mellom parvovirusinfeksjon og JDM (42). Ulike 
vaksiner har også vært undersøkt som mulig utløsende 
faktor ved JDM uten at man har funnet sikre sammen-
henger (33). 
 
Miljøfaktorer  
Det er påvist opphopning av sykdommen visse steder i 
USA, men det er ikke kjent om det skyldes klima-
forskjeller, miljøfaktorer eller infeksjoner. Solekspone-
ring, spesielt UVB-lys, kan utløse JDM hos noen barn 
med TNF α-308A allelet (33). Hos noen pasienter er 
JDM-utslettet fotosensitivt. Noen studier har vist års-
tidsvariasjon i debut av JDM (hyppigst vår og som-
mer), andre studier har ikke vist en slik sammenheng. 
 
 
OPPSUMMERING 
 
Inflammatoriske myopatier hos barn er sjeldne syk-
dommer. Vi antar at det forekommer 2-4 nye tilfeller 
av JDM årlig i Norge. Forekomsten av juvenil poly-
myositt er mye lavere. Mortalitetsraten har sunket 
drastisk, men morbiditeten er fortsatt høy. Man har 
imidlertid mangelfull kunnskap om langtidsutkommet 
ved JDM. I Norge har vi en unik mulighet til å opp-
spore tidligere diagnostiserte JDM-pasienter siden vi 
har folkeregisteret. Vi tror at vår igangsatte studie med 
undersøkelse av ca. 60 norske JDM-pasienter vil bidra 
til ny kunnskap om langtidsutkommet. 
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