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Juvenile Dermatomyositis

Leitthema

Definition

Die Dermatomyositis ist eine entzünd-

liche Erkrankung der Haut und der quer-

gestreiften Muskulatur sowie möglicher-

weise weiterer Organe, bei der sich früh 

im Verlauf eine Vaskulitis und später häu-

fig eine Kalzinose entwickeln. Die juvenile 

Dermatomyositis (JDM) beginnt vor dem 

Alter von 18 Jahren und zeigt im Unter-

schied zur Erwachsenenform keine Asso-

ziation mit Malignomen, außerdem ist im 

Kindes- und Jugendalter eine Polymyosi-

tis ohne Hautbeteiligung sehr selten. Zur 

Diagnose werden meist modifizierte Kri-

terien von Bohan und Peter verwendet, 

nach denen neben der obligaten Hautbe-

teiligung mit heliotropem Ausschlag und/

oder Gottron-Zeichen mindestens 2 von 4 

weiteren Kriterien erfüllt sein sollen:

1.  Symmetrische proximale Muskel-

schwäche,

2.  Mindestens ein erhöhtes Muskelen-

zym,

3.  Charakteristische Elektromyogra-

phieveränderungen,

4.  Bioptischer Nachweis von Muskelne-

krose und -entzündung [3].

In neueren Klassifikationen wird auch das 

typische MRT-Bild als zusätzliches Krite-

rium einbezogen [7]. Eine Myositis kann 

auch bei anderen Kollagenosen wie Skle-

rodermie, systemischem Lupus erythema-

todes oder „Overlap-Syndromen“ auftre-

ten.

Epidemiologie

Die Inzidenz der JDM wird nach Untersu-

chungen in Großbritannien und den USA 

zwischen 0,19 und 0,41/100.000 Kinder 

und Jugendliche geschätzt [9, 19]. Es gibt 

keine Hinweise auf wesentliche geogra-

phische oder ethnische Einflüsse auf diese 

Inzidenzen. In Deutschland werden etwa 

40 Neuerkrankungen pro Jahr geschätzt. 

Der Häufigkeitsgipfel liegt zwischen 

5 und 14 Jahren, der Anteil von Mädchen 

zu Jungen wird insgesamt als 1,7:1 angege-

ben, wobei ab 10 Jahren Mädchen mit 2,7:1 

noch deutlicher überwiegen [3].

Ätiologie und Pathogenese

Die Ursachen der JDM sind unbekannt. 

Eine Vaskulitis mit Komplementaktivie-

rung und Immunkomplexdeposition wur-

de in mehreren Studien nachgewiesen [3]. 

Dabei kommt es zu Endothelverletzungen 

mit erhöhtem Willebrand-Faktor-Antigen 

im Serum. Verschiedene Interleukine (IL) 

oder deren Rezeptoren (R) wie IL-1, IL-10,

IL-1 Ra, IL-2 R oder Tumornekrosefaktor-

α-(TNF-α-) R lassen sich erhöht in Plas-

ma, Endothel- oder Muskelzellen mes-

sen.

Ein maternaler Zellchimärismus ließ 

sich bei 80–90% der Patienten mit JDM 

nachweisen im Vergleich zu 25% ihrer 

Geschwister und 15% gesunder Kontrol-

len, ohne dass die genaue Bedeutung die-

ser Beobachtung klar wäre [3].

Es gibt sehr seltene Fallberichte ei-

ner familiären Häufung der JDM, aber 

bei vielen Patienten eine Familienanam-

nese für andere Autoimmunerkran-

kungen. Die HLA-Loci B8, DRB1*0301 

und DQA1*0501 finden sich gehäuft bei 

JDM, und es gibt Hinweise für eine Rolle 

bestimmter Einzelnukleotidpolymorphis-

men in der TNF-α-Promoterregion [3, 13]. 

Außerdem wurde eine erhöhte Expression 

des Interferon-induzierbaren MxA-Gens 

bei Patienten mit unbehandelter JDM 

nachgewiesen [11].

Virusinfektionen wie Coxsackie, Influ-

enza, Parvovirus B19 oder Infektionen mit 

Streptokokken, Borrelien oder Toxoplas-

men sind in Verbindung mit einigen Fäl-

len von JDM beschrieben. Dabei hat sich 

aber keine einheitliche Klärung der Ätio-

logie oder Pathogenese ergeben. Am ehes-

ten scheint eine vorangehende Infektion 

die spätere Autoimmunreaktion zu trig-

gern.

Klinisches Bild

Klassisch hat die Erkrankung einen schlei-

chenden Beginn mit Krankheitsgefühl, 

Ermüdbarkeit, Muskelschwäche, Haut-

ausschlag und Fieber und mehrwöchigem 

bis mehrmonatigem Verlauf vor Diagnose-

stellung, wobei es aber eine große Variabi-

lität des Ablaufs der Manifestationen und 

z. T. auch sehr akute Verläufe gibt. Neben 

den bereits genannten Allgemeinsymp-

tomen wird häufig eine Inappetenz und 

eine Irritabilität berichtet, und bei Klein-

kindern kann es zu motorischen Entwick-

lungsrückschritten kommen. Eine Über-

Tab. 1  Häufigkeit der Manifestationen 

der JDM bei Krankheitsbeginn. (Nach [3])

Manifestation Häufig-

keit

[%]

Leichte Ermüdbarkeit 80–100

Progressive proximale Muskel-

schwäche

16–96

Klassischer Hautbefall 35–85

Fieber 50–80

Muskelschmerz oder Druck-

empfindlichkeit

30–80

Lymphknotenvergrößerungen 50–75

Arthritis 10–65

Hepatomegalie 10–20

Splenomegalie 10–15

Unspezifischer Hautausschlag 10–15

Dyspnoe 5–15

Dysphagie 5–9
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sicht über die Symptome der JDM und de-

ren Häufigkeit zu Krankheitsbeginn bietet 

. Tab. 1, weitere Daten finden sich in ei-

ner Studie an 120 britischen und irischen 

Patienten [8].

Befall des muskuloskelettalen 
Systems

Charakteristischerweise findet sich eine 

proximale symmetrische Muskelschwä-

che, die am häufigsten zunächst an den 

Beinen bemerkt wird mit verschlech-

tertem Treppensteigen, Einbeinhüpfen 

oder schnellem Laufen. Der Befall der 

Schultergürtelmuskulatur kann zu Pro-

blemen beim Anziehen, Waschen oder 

Kämmen führen. Bei Beteiligung der 

Schlundmuskulatur kommt es zu Ver-

schlucken, veränderten Essgewohnheiten 

oder Sprachveränderungen wie Dyspho-

nie und nasaler Sprache. Bei einer Min-

derzahl ist zudem das Geradehalten des 

Kopfes oder das gerade Sitzen beeinträch-

tigt. Die betroffenen Muskeln können mä-

ßig schmerzen und sich steif anfühlen.

Zur Untersuchung der Muskelkraft 

gibt es mit dem „Childhood Myositis As-

sessment Scale“ (CMAS) eine standardi-

sierte Muskelkraftmessung, die bislang al-

lerdings nur auf Englisch verfügbar ist [6]. 

Zusätzlich wurde ein Krankheitsaktivität-

sindex entwickelt, der auch die Hautbe-

teiligung einschließt [1] sowie ein Krank-

heitsaktivitäts- und Krankheitsfolgenin-

dex [18]. Eine Übersicht dieser Methoden 

sowie der vorläufigen Kriterien zu einer 

klinischen Besserung bei JDM ist kürzlich 

erschienen [16].

Neben der Myositis kann es am mus-

kuloskelettalen System noch zu Arthral-

gien oder milden und passageren Arthri-

tiden kommen. Eine persistierende ausge-

prägte Arthritis passt eher zu einer Over-

lap- oder Mischkollagenose.

Hautbeteiligung

Bei 3 Viertel der Patienten sind die Hauter-

scheinungen pathognomonisch für die 

JDM. Bei den übrigen Patienten finden 

sich weniger charakteristische Ausschläge. 

Meist treten die Hautauffälligkeiten weni-

ge Wochen nach dem Beginn der musku-

lären Symptome auf, aber bisweilen kön-

nen sie auch die Erstmanifestation darstel-

len. Der heliotrope Ausschlag mit rot-vi-

oletter Verfärbung der Oberlider tritt z. T. 

mit einer periorbitalen Schwellung oder 

Angiektasien auf (. Abb. 1). Zusätzlich 

findet sich auf den Wangen oft ein flecki-

ges Erythem mit weniger scharfer Begren-

zung als beim systemischen Lupus erythe-

matodes. Hier kann eine Photosensitivi-

tät bestehen. Über den Gelenkstrecksei-

ten und besonders häufig über den me-

takarpophalangealen und proximalen 

interphalangealen Fingergelenken zeigt 

sich das Gottron-Zeichen als symmet-

risches atrophisches schuppendes Ery-

them (. Abb. 2). Zu Beginn kann hier 

aber auch eine Verdickung der Haut vor-

liegen. Nagelbettveränderungen mit pe-

riungualen Rötungen, Teleangiektasien 

und Einblutungen können mit dem blo-

ßen Auge sichtbar sein, während die ver-

mehrte Schlängelung der Kapillaren oder 

ein buschiges Kapillarmuster nur mit Lu-

pe oder bei mikroskopischer Betrachtung 

deutlich werden. Aphthen im Mund oder 

Hautulzera kommen zusätzlich vor.

Eine Polymyositis ohne Hautbeteili-

gung oder eine dermatomyositistypische 

Hautbeteiligung ohne Myositis sind im 

Kindes- und Jugendalter selten.

Andere Manifestationen

Eine Kalzinose subkutan und z. T. in der 

Muskulatur ist bei knapp jedem zweiten 

Kind mit JDM zu beobachten, meist im 

Verlauf auftretend und häufiger bei unge-

nügender Krankheitsunterdrückung [17]. 

Meist treten kleine harte Knoten auf, teil-

weise aber auch flächige Herde subkutan 

oder in Muskelsepten und in sehr seltenen 

Fällen eine generalisierte umfassende sub-

kutane Kalzinose in Form eines Exoske-

letons mit entsprechend schwerer Bewe-

gungseinschränkung. Die Kalzinoseherde 

können im Verlauf regredieren, aber auch 

spontan durch die Haut so genannte Kalk-

milch entleeren, was zu lokalen bakteriel-

len Sekundärinfektionen führen kann und 

teilweise sehr schmerzhaft ist.

Neben den genannten Zeichen der ku-

tanen Vaskulitis kann es zu einer schweren 

intestinalen oder systemischen Vaskulitis 

kommen. Gefürchtet ist eine intestina-

le Perforation als Folge der ulzerierenden 

Vaskulitis. Eine entzündliche Herzmus-

kelbeteiligung tritt selten auf. Eine Lun-

Abb. 1 9  5 Jahre altes 
Mädchen mit JDM: 
Wangenerythem und 
heliotroper Ausschlag 
besonders gut am lin-
ken Oberlid mit di-
latierten Gefäßen zu 
sehen

Abb. 2 9  10 Jah-
re altes Mädchen 
mit JDM: schuppen-
des Erythem über den 
Streckseiten der Finger 
und entzündliche Re-
aktion der Nagelbetten 
mit dilatierten Ge-
fäßen besonders des 
Mittelfingers
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genbeteiligung mit restriktiver Einschrän-

kung bei Beteiligung der Atemmuskula-

tur und seltener eine interstitielle Pneu-

monitis sind möglich. Häufiger ist eine 

Lipodystrophie mit lokalisierter oder ge-

neralisierter Verminderung des subkuta-

nen Fettgewebes, die mit einer Insulinre-

sistenz, Hypertriglyzeridämie, Acantho-

sis nigricans und Hirsutismus verbunden 

sein kann [20].

Pathologie

Typische Befunde einer Muskelbiopsie 

sind ein überwiegend mononukleäres In-

filtrat im Perimysium und perivaskulär 

mit Muskelzellatrophie und -nekrosen 

vor allem in der Peripherie der Faszikel 

(. Abb. 3; [4, 21]). In der Heilungspha-

se werden die betroffenen Muskelzellen 

durch Bindegewebe und Fett ersetzt.

E Bei der JDM ist von einer 

systemischen Vaskulopathie 

mit nekrotisierender Vaskulitis 

auszugehen mit besonderer 

Beteiligung der Arteriolen, Kapillaren 

und Venolen der Muskulatur.

Sie äußert sich klinisch und histologisch 

mit Infarkten, Ulzerationen und Endarte-

ropathie. An der befallenen Haut zeigen 

sich lymphozytäre Infiltration, epider-

male Atrophie und ebenfalls Zeichen der 

Vaskulopathie. Bei Darmbeteiligung sind 

Perforationen überall im Gastrointestinal-

trakt möglich.

Diagnostik

Laboruntersuchungen

Muskelenzymerhöhungen sind für die 

Diagnosestellung und die Therapie-

überwachung wichtig. Gemessen werden 

sollten CK, Aldolase, LDH und GOT, die 

nicht alle im selben Ausmaß erhöht sein 

müssen. Bei sehr schleichendem Krank-

heitsverlauf können sogar alle Wer-

te phasenweise normal sein. In der Re-

gel bessern sich die Enzymwerte unter 

Therapie, deren Ziel eine völlige Norma-

lisierung ist. Allerdings korrelieren die 

Höhe der klinischen Krankheitsaktivi-

tät und der Muskelenzyme häufig nicht, 

klinisch verwertbar ist aber ein erneuter 
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Juvenile Dermatomyositis

Zusammenfassung

Die juvenile Dermatomyositis (JDM) ist ei-

ne entzündliche Multisystemerkrankung un-

klarer Ätiologie mit besonderer Beteiligung 

der Haut und der quergestreiften Muskula-

tur. Nach einem Prodromalstadium tritt ei-

ne progressive proximale Muskelschwäche 

auf. An der Haut sind die klassischen Zei-

chen der heliotrope Ausschlag, Wangenery-

them, Gottron-Zeichen und Nagelbettgefäß-

veränderungen. Zur Diagnose werden modi-

fizierte Kriterien nach Bohan und Peter ver-

wendet, die neben der klinischen Haut- und 

Muskelbeteiligung erhöhte Muskelenzym-

werte und typische Befunde in Elektromyo-

graphie, Muskelbiopsie und neuerdings auch 

Magnetresonanztomographie (MRT) einbe-

ziehen. Steroide werden klassisch hochdo-

siert oral gegeben. Eine intravenöse Pulsthe-

rapie mit niedriger dosierter oraler Intervall-

therapie und weitere immunsuppressive Me-

dikamente wie Methotrexat können Steroid-

nebenwirkungen vermindern. Die Prognose 

der JDM hat sich verbessert, und die meisten 

Patienten erholen sich, aber einige Patienten 

versterben und eine Minderheit hat Defekt-

heilungen mit persistierender Muskelatro-

phie oder ausgeprägter Kalzinose.

Schlüsselwörter

Juvenile Dermatomyositis (JDM) · Gottron-

Zeichen · Kalzinose

Juvenile dermatomyositis

Abstract

Juvenile dermatomyositis (JDM) is an inflam-

matory multi-system disease of unknown eti-

ology with classic involvement of the skin 

and striated muscles. Following a prodromal 

period, patients develop a progressive prox-

imal muscle weakness. Typical skin involve-

ment includes heliotrope rash, facial erythe-

ma, Gottron’s sign and nailfold capillary ab-

normalities. For the diagnosis of JDM, modi-

fied Bohan and Peter criteria are used includ-

ing clinical skin and muscle signs plus ele-

vated muscle enzymes and typical findings 

from electromyography, muscle biopsy and – 

more recently – also on magnetic resonance 

imaging. Steroids are administered classical-

ly as high-dose oral treatment. Intravenous 

pulse therapy with intermittent lower dose 

oral treatment and other immunosuppres-

sive drugs such as methotrexate may reduce 

steroid side-effects. Prognosis in JDM has im-

proved, and most patients eventually make 

a full functional recovery. However, a few pa-

tients still die from their disease, and in a mi-

nority significant sequelae with muscle atro-

phy or severe calcinosis ensue.

Keywords

Juvenile dermatomyositis · Gottron’s sign · 

Calcinosis
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Anstieg der Enzyme als Ausdruck ver-

stärkter Krankheitsaktivität. Außerdem 

kann es im Verlauf der Therapie zu ei-

ner Steroidmyopathie kommen, die sich 

anhand der Enzymwerte nicht verläss-

lich von der Grunderkrankung unter-

scheiden lässt [10].

Unspezifische Entzündungsparameter 

wie Blutsenkungsgeschwindigkeit, C-re-

aktives Protein und als Zeichen der Endo-

thelbeteiligung Willebrand-Faktor-Anti-

gen können, keinesfalls obligat, erhöht 

sein. Antinukleäre Antikörper lassen sich 

bei etwa der Hälfte der Patienten mit JDM 

nachweisen.

Myositisspezifische Antikörper wie 

Jo-1, PL-7 und -12, Anti-Mi2 und Anti-

SRP sind gegen Ribonukleoproteine ge-

richtet und relativ häufig bei Erwachse-

nen mit Dermatomyositis. Bei JDM sind 

diese Antikörper selten und bislang nicht 

mit therapeutischen oder prognostischen 

Konsequenzen verbunden. Der Nachweis 

von Anti-U1RNP weist auf eine Mischkol-

lagenose und Anti-PM-Scl auf ein Over-

lap-Syndrom hin.

Bildgebende Untersuchungen

Die MRT zeigt im T2-gewichteten Bild 

Ödem und Infiltration der Muskulatur, 

Faszien und der Haut mit guter räum-

licher Auflösung, was z. B. für die Wahl 

eines zur Biopsie geeigneten Muskels hilf-

reich ist (. Abb. 4). Für den geübten Un-

tersucher sind auch sonographische Ver-

änderungen der befallenen Muskulatur 

nachweisbar. Kalzinoseherde können mit-

tels konventionellem Röntgen, Ultraschall 

oder MRT dargestellt werden. Wegen der 

inaktivitäts- und therapiebedingten Oste-

oporose kann eine Knochendichtemes-

sung im Verlauf sinnvoll sein.

Elektromyographie

Typisch sind Zeichen der Myopathie und 

der Denervation. Die Untersuchung ist 

schmerzhaft, sie kann aber gelegentlich 

bei uneindeutiger Bildgebung hilfreich 

sein. Die Untersuchung sollte nur einsei-

tig durchgeführt werden, um auf der Ge-

genseite einen befallenen Muskel biopsie-

ren zu können und durch die Nadel ver-

ursachte Artefakte zu vermeiden.

Muskelbiopsie

Die Muskelbiopsie gilt als diagnostischer 

Goldstandard und sollte bei Zweifeln an 

der Diagnose vor Therapiebeginn an-

gestrebt werden. Da direkt neben betrof-

fenen oft gesunde Muskelareale sitzen, 

kann die Biopsie immer wieder Normal-

befunde zeigen. Zur Wahl des optima-

len Biopsieorts kann vor allem die MRT 

beitragen. Eine offene Biopsie ist dabei 

aufgrund der höheren Nachweiswahr-

scheinlichkeit der Nadelbiopsie vorzu-

ziehen.

Die Biopsie sollte wegen möglicher 

Artefakte nicht am Ort einer vormaligen 

Elektromyographie oder einer Injektion 

erfolgen. Meist werden Biopsien am Qua-

drizeps- oder am Deltoideusmuskel vor-

genommen.

Diagnosekriterien

Oft ist die Dermatomyositis bei charakte-

ristischer Haut- und Muskelbeteiligung ei-

ne Blickdiagnose, aber schleichende Ver-

läufe und atypische Bilder sind nicht sel-

ten. Unter Hinzufügung der MRT als Mo-

difikation der Kriterien von Bohan und 

Peter sollen zur Diagnosestellung neben 

der klinischen typischen Haut- und Mus-

kelbeteiligung mindestens 2 der folgenden 

4 Kriterien erfüllt sein:

1.  erhöhte Muskelenzymwerte,

2.  passende elektromyographische Ver-

änderungen,

3.  passender muskelbioptischer Befund,

4.  passende magnetresonanztomogra-

phische Veränderungen [7].

Es wird versucht, einen internationa-

len Konsensus für Diagnosekriterien der 

JDM zu erreichen [2].

Differenzialdiagnose

Die juvenile Polymyositis ohne die JDM-

typische Hautbeteiligung ist selten. Eine 

Abb. 3 9  Muskelbiop-
sie (M. vastus latera-
lis) eines 14 Jahre alten 
Mädchens mit JDM: 
mononukleäres Infilt-
rat besonders in den 
bindegewebigen Ge-
fäß-Nerven-Strängen

Abb. 4 8  MRT mit T2-Gewichtung im Querschnitt der Oberschenkel bei einem 14 Jahre alten Mäd-
chen. Areale mit besonders starker Signalanhebung in den besonders betroffenen Muskeln (geschlos-
sener Pfeil) wechseln ab mit weniger intensiv betroffenen Arealen und einem nichtbetroffenen Mus-
kel (offener Pfeil)
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Muskelbiopsie sollte in diesen Fällen un-

bedingt zur Diagnosestellung erfolgen.

Eine isolierte orbitale Myositis fällt 

durch Doppelbilder und häufig Protrusio 

bulbi oder Lidschwellungen auf und lässt 

sich meist allein mit nichtsteroidalen Ent-

zündungshemmern gut behandeln.

Akute transitorische Myositiden treten 

nach Virusinfektionen, vor allem bei Cox-

sackie und Influenza A und B, auf. In der 

Regel kommt es innerhalb einer Woche zu 

einer Besserung.

Selten können Toxoplasmen oder Tri-

chinen eine Myositis verursachen. Zahl-

reiche andere Erreger können selten zu ei-

ner Myositis führen [3]. Eine meist durch 

Staphylokokken verursachte Pyomyositis 

führt zu einem häufig an eine Osteomyeli-

tis erinnernden schweren Krankheitsbild.

Deutliche Muskelenzymerhöhungen 

und Muskelschwäche kommen auch bei 

einer Reihe neuromuskulärer Erkran-

kungen wie Muskeldystrophien oder myo-

toner Dystonie vor, wobei sich aber keine 

Hautbeteiligung wie bei JDM findet.

Myositiden treten auch bei anderen 

Kollagenosen wie der systemischen Skle-

rodermie, dem systemischen Lupus ery-

thematodes und der Mischkollageno-

se auf und können in der Regel aufgrund 

der typischen zusätzlichen klinischen Er-

scheinungen und der Laborwerte von der 

JDM differenziert werden.

Therapie

Die Therapie der JDM sollte auch auf-

grund der Seltenheit und der Bedrohlich-

keit der Erkrankung in einem mit der JDM 

vertrauten Zentrum erfolgen und von spe-

ziell ausgebildeten Kinder- und Jugendär-

zten gesteuert werden. Dabei gibt es kei-

ne kausale Therapie, und es muss mit ei-

ner mehrjährigen Therapiedauer gerech-

net werden.

Medikamente

Bevor Steroide in der Therapie der JDM 

eingesetzt wurden, starb etwa ein Drit-

tel der Patienten, ein weiteres Drittel er-

holte sich und das letzte Drittel überlebte 

mit mäßigen oder starken Dauerschäden. 

Im konventionellen Ansatz werden oral 

2 mg/kg Körpergewicht (KG) Prednison 

oder Prednisolon für mindestens 4–8 Wo-

chen gegeben mit vorsichtiger Reduktion 

auf 1 mg/kg KG je nach Verlauf der Mus-

kelschwäche und der Laborwerte. Insge-

samt ist von einer mindestens 2-jährigen 

Therapiedauer auszugehen. Zur schnellen 

Induktion einer Besserung werden Me-

thylprednisolonpulse 20–30 mg/kg KG 

intravenös an 3 aufeinanderfolgenden Ta-

gen eingesetzt. Mit wiederholten Pulsen 

und einer niedrigen oralen Steroidthera-

pie im Intervall mit 0,2 mg/kg KG Pred-

nison lässt sich häufig eine ähnlich effek-

tive Behandlung erreichen mit deutlich 

verringerten Steroidnebenwirkungen. Ein 

mögliches Pulstherapieprotokoll wird in 

. Tab. 2 vorgestellt.

Die Steroidtherapie führt dosisab-

hängig zu einem M. Cushing mit gestei-

gertem Appetit und Stammfettsucht so-

wie einer Osteoporose. Allerdings gibt es 

gute Hinweise, dass eine zusätzliche im-

munsuppressive Therapie mit Methotre-

xat (15 mg/m2 Körperoberfläche/KOF oral 

oder bis zu 20 mg/m2 KOF subkutan in ei-

ner Dosis einmal pro Woche) oder Cyc-

losporin A (3,5 mg/kg KG in 2 täglichen 

Dosen oral) oder – zur Zeit seltener ver-

wendet – Azathioprin oder Cyclophos-

phamid einen steroidsparenden und so-

mit Nebenwirkungen senkenden Effekt 

haben kann [15]. Monatliche Gaben in-

travenöser Immunglobuline zeigen meist 

nur eine geringe Wirkung auf die Krank-

heitsaktivität.

Von den Biologika gibt es positive Ein-

zelfallberichte zum Einsatz von TNF-α

-Blockern, wobei deren Wirksamkeit 

nicht so gut ist wie bei der juvenilen idi-

opathischen oder der rheumatoiden Ar-

thritis. Aktuell beginnen Studien zur An-

ti-B-Zell-Therapie mit Rituximab nach 

vielversprechenden Fallberichten.

Hydroxychloroquin (6 mg/kg KG als 

Einzelgabe) kann zur Verbesserung der 

Hauterscheinungen beitragen, ebenfalls 

steroidhaltige Cremes.

Für die Kalzinose gibt es keine gut eva-

luierte Therapie. Hier erscheinen die Da-

ten für den Einsatz des Kalziumkanalblo-

ckers Diltiazem oder für das Bisphospho-

nat Alendronat am besten [17]. Immer 

wieder sind auch chirurgische Maßnah-

men an einzelnen Herden notwendig.

Bei der Lipodystrohie mit Leptinman-

gel gibt es erste Daten zum Einsatz von re-

kombinantem Leptin [12].

Supportive Therapie

Gute Hautpflege und hochwirksamer 

Sonnenschutz sind bei allen Patienten mit 

JDM angezeigt.

Bei den schwerstkranken Patienten mit 

Beteiligung der Atem- und der Schluck-

muskulatur sind evtl. Beatmung und Son-

denernährung notwendig.

Die physikalische Therapie soll der 

Entwicklung von Kontrakturen vorbeu-

gen und beginnt mit passivem Bewegen 

der Gelenke. Erst nach Besserung der 

Myo sitis sind Übungen zur Verbesserung 

der Muskelkraft möglich.

In der Ernährung sollte eine übermä-

ßige Gewichtszunahme unter der Ste-

roidtherapie möglichst vermieden wer-

den. Die Gabe von Vitamin D und Kal-

zium unter der Steroidtherapie zum Ver-

such der Verminderung der inaktivitäts- 

und steroidbedingten Osteoporose ist bis-

lang nicht als eindeutig wirksam nachge-

wiesen. Bei osteoporosebedingten patho-

logischen Frakturen werden Bisphospho-

nate gegeben.

Das nur schwere und schrittweise Ak-

zeptieren einer chronischen, nicht kausal 

behandelbaren Erkrankung und das Auf-

treten von Therapienebenwirkungen ma-

chen regelmäßige Gespräche zwischen 

Ärzten und Patienten sowie deren Eltern 

notwendig. Hierbei kann professionelle 

Tab. 2  Vorschlag für eine Steroidpulstherapie zur Behandlung der JDM

Einzelpulse Methyplprednisolon 20 mg/kg KG i. v. (maximal 1 g Einzeldosis) an 3 auf-

einanderfolgenden Tagen

Pulsintervall Wiederholung weiterer Einzelpulse an jeweils 2 aufeinanderfolgenden 

Tagen nach 2 und 4 Wochen, danach alle 4 Wochen bis Woche 24, danach 

je nach Ansprechen Streckung der Intervalle oder Beendigung der Pulse 

(zusätzliche Pulse nach 1 und 3 Wochen nur für gehunfähige Patienten)

Orale Intervalltherapie       Prednison 0,2 mg/kg KG für 24 Wochen, danach 0,1 mg/kg KG

Immunsuppressivum Methotrexat 15 mg/m2 KOF oral oder subkutan in 1-wöchentlicher Dosis 

für 24 Monate
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psychologische Unterstützung im thera-

peutischen Team eine entscheidende Hil-

fe sein.

Krankheitsverlauf und Prognose

Der Krankheitsverlauf der JDM kann in 

4 Phasen eingeteilt werden:

1.  Prodromalphase mit unspezifischen 

Symptomen (meist Wochen bis Mo-

nate),

2.  Progressive Muskelschwäche und 

Hautausschlag (Tage bis Wochen),

3.  Persistierende Schwäche, Hautaus-

schlag und Myositis (ein bis mehrere 

Jahre),

4.  Erholung, z. T. aber mit residualer 

Muskelatrophie, Kontrakturen und 

Kalzinose.

Allerdings ist der individuelle Verlauf va-

riabel, und neben uniphasischen Verläu-

fen gibt es auch erneute Myositisschübe 

nach Phasen der Krankheitsinaktivität.

In der Verlaufsbeurteilung sind wie-

derholte Muskelkraftmessungen durch 

denselben Untersucher oder mit standar-

disierten Methoden wie dem bereits er-

wähnten CMAS nötig [6]. Auch ande-

re Krankheitsaktivitätsmessinstrumente 

wurden bereits erwähnt [1, 18]. Die Mus-

kelenzymmessungen werden regelmäßig 

durchgeführt, ihr Verlauf entspricht aber 

nicht immer dem klinischen Verlauf.

E Das Auftreten einer Kalzinose ist 

manchmal nicht zu verhindern, sollte 

aber zur Suche nach anderen Krank-

heitsaktivitätsmarkern und ggf. zu 

einer Therapieintensivierung führen.

Risikofaktoren für eine schlechte Progno-

se sind fehlendes Ansprechen auf die Ste-

roidtherapie, Hautulzerationen, gastroin-

testinale Perforation, Befall der Schlund-

muskulatur, ausgeprägte Nagelbettkapil-

larveränderungen [3], Muskelinfarkte in 

der Biopsie [21] und ein verspäteter Thera-

piebeginn [14]. Insgesamt hat sich die Pro-

gnose der JDM aber deutlich verbessert, 

und bei etwa 80% der Patienten kommt 

es nach Jahren zu einer Ausheilung. In ei-

ner Nachsorgestudie an 65 Patienten mit 

medianem Follow-up 7 Jahre nach Krank-

heitsbeginn hatten 40% der Patienten noch 

eine milde Hautbeteiligung und 35% nah-

men noch Medikamente ein. Das funkti-

onelle Outcome war gut, und nur ein ein-

ziges Kind war verstorben [5]. In einer bri-

tischen und irischen Studie an 120 Pati-

enten mit JDM und 31 weiteren mit ande-

ren juvenilen Myositiden war in den ers-

ten Krankheitsjahren ebenfalls nur ein Pa-

tient verstorben [9].

Fazit für die Praxis

Die JDM ist eine seltene chronisch ent-

zündliche Multisystemerkrankung mit 

Vaskulopathie und Befall von Haut und 

Muskeln sowie möglicherweise anderen 

Organen (z. B. Darm, Herz, Lunge). Mäd-

chen sind etwas häufiger betroffen als 

Jungen. Die Krankheit verläuft typischer-

weise in 4 Phasen mit unspezifischen 

Prodromi, progressiver Muskelschwä-

che und Hautbefall, dann einer längeren 

Phase von Myositis und schließlich ei-

ner Erholung mit oder ohne Krankheits-

folgen wie Muskelatrophie und Kalzino-

se. In der Diagnostik sind neben Muskel-

kraftmessungen und Beurteilung der ty-

pischen Hautveränderungen heliotro-

per Ausschlag, Wangenerythem, Gott-

ron-Zeichen und Nagelbettverände-

rungen die Messung der Muskelenzyme, 

die MRT, evtl. die Elektromyographie und 

meist die Muskelbiopsie besonders hilf-

reich. Die medikamentöse Therapie be-

steht aus hochdosierten Steroiden, evtl. 

zusätzlicher Immunsuppression z. B. 

mit Methotrexat und lokaler oder syste-

mischer Behandlung der Dermatitis. Zu-

sätzlich ist eine supportive Therapie mit 

Hautpflege, Sonnenschutz und physika-

lischer Therapie notwendig. Die Therapie 

sollte in spezialisierten Zentren durch ein 

Team aus speziell ausgebildeten Kinder- 

und Jugendärzten, Krankengymnasten 

und Psychologen erfolgen und dauert 

meist mindestens 2 Jahre. Die Prognose 

der JDM ist bezüglich des funktionellen 

Outcomes überwiegend sehr gut, aber 

die Erkrankung kann in seltenen Fällen 

weiterhin tödlich verlaufen und zu signi-

fikanten Krankheits- oder Therapiefolge-

schäden führen.
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Neue Steckbriefe seltener und 
importierter Infektionserreger
Amöbenruhr, Fleckfieber, Histoplas-

mose, Malaria, SARS oder West-Nil-Fie-

ber – Reisen in subtropische und tro-

pische Regionen können mit erhöhten 

Gesundheitsrisiken verbunden sein.

Neben häufigen reiseassoziierten Gesund-

heitsproblemen wie Durchfall gibt es eine 

große Zahl seltener Erkrankungen, die Me-

dizinern in Deutschland nur wenig vertraut 

sind. Sie sind in den „Steckbriefen seltener 

und importierter Infektionserreger“ zusam-

mengefasst, die das Robert Koch-Institut in 

Kooperation mit dem Bernhard-Nocht-Insti-

tut jetzt in überarbeiteter Auflage veröffent-

licht hat. Die Veröffentlichung richtet sich 

vorrangig an Mediziner, die von Patienten 

nach Tropenreisen aufgesucht werden. Die 

insgesamt 84 Steckbriefe sind übersichtlich 

gegliedert nach Erreger, Verbreitung, Infek-

tionsweg, Inkubationszeit, Symptomatik, 

Prophylaxe, Diagnostik, Differenzialdiagnose, 

Therapie und gesetzliche Regelungen. Die 

Informationen zu den Krankheiten sind 

nach Erregertypen zusammengestellt und 

zusätzlich über einen umfangreichen Index 

erschlossen, der auch Differenzialdiagnosen 

berücksichtigt. Die Autoren der Steckbriefe 

sind Wissenschaftler vom Bernhard-Nocht-

Institut für Tropenmedizin, vom Robert Koch-

Institut und von der Universität Ulm.

 Im Anhang werden die Ansprechpartner 

für den Notfall erläutert. Auf Fragen zur Dia-

gnostik sind die Nationalen Referenzzentren 

(NRZ) und Konsiliarlaboratorien spezialisiert 

(eine Liste ist im Anhang der Steckbriefe 

enthalten, Adressen sind wegen der besseren 

Aktualisierbarkeit auf der RKI-Internetseite 

abrufbar), das NRZ für tropische Infektions-

erreger ist das Bernhard-Nocht-Institut in 

Hamburg mit einem Notdienst rund um die 

Uhr, der über die Telefonzentrale zu erreichen 

ist. Auch im RKI steht für spezielle infekti-

onsepidemiologische Fragestellungen eine 

Rufbereitschaft zur Verfügung.

Vor einer Auslandsreise sollte eine 

sorgfältige reisemedizinische Beratung bei 

spezialisierten Ärzten oder Tropeninstituten 

erfolgen, die ebenfalls im Anhang der Steck-

briefe aufgeführt sind. Zu Infektionsrisiken im 

Ausland bietet das Auswärtige Amt Informa-

tionen an (www.auswaertiges-amt.de). Über 

aktuelle Infektionsrisiken informiert auch 

das Robert Koch-Institut im Internet oder im 

wöchentlichen Epidemiologischen Bulletin, 

eine individuelle Beratung Reisender ist beim 

Robert Koch-Institut aber nicht möglich.

Die Veröffentlichung „Steckbriefe seltener 

und importierter Infektionskrankheiten“ 

kostet 4 Euro und kann, gegen Rechnung, 

schriftlich bestellt werden: RKI, ZV 3.3., 

Burgstraße 37, 38855 Wernigerode, Fax 

03943-679207, E-Mail info@rki.de. Außerdem 

sind die Steckbriefe als Pdf-Datei auf den RKI-

Internetseiten abrufbar (www.rki.de).
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 Robert Koch-Institut

Fachnachrichten


