Myositsjukdomar

Forskningsomrade pa framfart

Myositsjukdomar ar muskelsjukdomar
som drabbar bade barn och vuxna. An
sa lange vet man inte hur eller varfor
de uppkommer, men nya intressanta

faktorer har hittats.

TEXT YLVA HERMANSSON

Docent Ingrid Lundberg ir reumatolog
och forskningshandledare vid Karolinska
Sjukhuset.

— Det som karakteriserar myositsjuk-
domar idr att patienterna fir inflam-
merade och forsvagade muskler, och
kinner sig orkeslésa. Vid polymyosit och
dermatomyosit drabbas frimst muskel-
grupper kring skuldror, hoéftparti och
lir, medan inklusionskroppsmyosit dven
angriper musklerna i hinder och fétter,
de sa kallade distala muskelgrupperna.
Dermatomyosit gor ocksa huden inflam-
merad, bade i ansiktet och pa resten av

kroppen.

Olika fran land till land

Vilken myositsort som ir vanligast varie-
rar frin land till land. T Sverige stir
dermatomyositen foér cirka 30 procent
av alla myositpatienter, medan polymy-
ositen nistan upptar de resterande 70
procenten. Inklusionskroppsmyosit dr en
vildigt ovanlig sjukdom som endast utgér
nigra enstaka procent. I Tjeckien dire-
mot ir siffrorna de omvinda, med 70
procent dermatomyosit och endast cirka
30 procent polymyosit, enligt professor
Jiri Venkovski som ir reumatolog och
forskare pa ett sjukhus i centrala Prag.

— For nirvarande vet man inte varfoér en
myositsort dr vanligare i ett land 4n i ett
annat. En forklaring skulle dock kunna
vara att dermatomyosit, som delvis ir en
hudsjukdom, oftare uppkommer vid syd-
ligare breddgrader dir det dr mer sol.
Andra faktorer som har diskuterats ir

Docent Ingrid Lundberg och professor Jiri Venkovski ingar i en internationell
grupp som bland annat har satt upp gemensamma kriterier fér behandlings-
utvdrdering hos patienter med myositsjukdomar.

miljéinverkan, och varierade genuppsiitt-
ningar mellan olika folkslag. Generna tror
jag dock inte utgér nigon viktig faktor
med tanke pd att man inom ett och
samma land, till exempel i USA och i
Sverige, har fler personer med dermato-
myosit i séder dn i norr, tilligger han.

Nya maltavlor for kommande
behandlingar

Till skillnad frin inklusionskroppsmyosit,
drabbas kvinnor oftare dn min av poly-
myosit och dermatomyosit. I fokus star
patienternas egna immunforsvar som inte
bara angriper inkriktande molekyler, utan
med hjilp av si kallade autoantikroppar
dven ger sig pa de kroppsegna viivnaderna.
I forsvaret ingér ocksd en mingd inflam-
matoriska celler som kinner igen, binder
till sig och tillintetgor de molekyler de
upplever som frimmande. Forekomsten
av dessa inflammatoriska celler 1 muskel-
vivnaderna hos myositpatienter ir stor,
men vilken roll cellerna egentligen har nir
det giller rubbning av muskelfunktioner
vet man inte.

Ingrid Lundberg berittar om nya
data som pekar mot att ytterligare fak-
torer kan vara viktiga f6r sjukdomsupp-
komsten.

— ATP-molekyler dr smé energimo-
lekyler som musklerna, tillsammans med
fosfokreatin och magnesium, behover for
att under arbete kunna dra ihop sig och
fungera normalt. Forskare i USA har stu-
derat energiférbrukningen hos patienter,
och di upptickt att den ir ligre dn hos

friska individer. Halterna av ATP, fosfo-
kreatin och magnesium dr laga, vilket
gor det svart for musklerna att kunna
arbeta effektivt. I nuliget vet man inte
hur férindringen av energiférbrukningen
uppstir, men man har sett att de blod-
kirl som 16per mellan muskelfibrerna har
blivit firre, och att de som ir kvar har
fatt tjockare cellviggar.

Rent hypotetiskt skulle detta kunna
paverka cirkulationen till och frin musk-
lerna sa att tillgdngen pd syre minskar.
Syre krivs for produktion av ATP, cel-
lerna far mindre energi och tillsammans
med férlusten av magnesium och fosfo-
kreatin blir resultatet att musklerna fung-
erar simre.

— Kanske kan en framtida behand-
lingsform vara att stimulera de moleky-
ler som dr med i nybildandet av blodkirl.
Fler blodkirl ger bittre cirkulation och
med det skulle férhoppningsvis energi-
férbrukningen nirma sig den normala.

Andra behandlingsstrategier som har
diskuterats 4r mojligheten att kunna
himma produktionen eller funktionen
av en rad molekyler som dr viktiga
for immunférsvarets effektivitet. Bland
dessa nimns pro-inflammatoriska cytoki-
ner som fungerar som budbirare mellan
celler, och kemokiner som hjilper celler
att fiista vid varandra f6r att utbyta infor-
mation. Intressanta dr ocksi de pro-
teinkomplex som 1 storre utstrickning
in normalt finns pd ytan av inflamme-
rade muskler, si kallade MHC 1-kom-
plex. Deras funktion dr att visa upp
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frimmande molekyler for kroppens for-
svarsceller, och pa si sitt starta en
immunférsvarsreaktion.

Motion - ett sétt att lindra sjukdomen?
Nir inflammationen i musklerna har fatt
paga tillrickligt linge uppstir i méinga
fall direkta skador pi muskelvivnaden.
Tidigare har man varit 6vertygad om
att skadorna #r permanenta, men Ingrid
Lundberg och hennes forskargrupp har i
ett forsok latit sina patienter motionera
regelbundet.

— Det verkar nu som om det 1 viss min
skulle kunna g att reparera en del skador
som har uppstitt. Nir vira patienter med
oférindrad medicinering gick frin ett
stillasittande liv till
ett med fysisk tri-
ning, kunde vi efter
en tid se en nypro-
duktion av muskel-
celler. I musklerna finns reservceller, si
kallade satellitceller, som kan vixa till sig
och efter ett tag ersitta de forstorda cel-

lerna. Att detta verkar fungera ér ett posi-
tivt resultat, men problemet nu ir att vi
inte vet om de nya muskelcellerna fung-
erar normalt. P4 deras cellmembran finns
en stor mingd MHC 1-komplex repre-
senterade, vilket ju ir specifikt for inflam-
merade och skadade celler. Vi har ocksi
sett att fastiin patienterna verkar ma bittre
pa cellnivd och har en normal energifor-
brukning, atervinner de inte den kropps-
liga styrkan. Orkeslsheten hos dem finns
kvar, och vi forstir inte varfor.

Fysisk trining anses dndd vara en
viktig del av behandlingen.

— Genom att sitta in motion pi
schemat si fort som mojligt kan vi mot-
verka passivitet och stillasittande. Rorel-

sedvningar

Fysisk trdning anses vara en verkar ocksa
viktig del av behandlingen.

a en posi-
tiv effekt pd
en del av de
biverkningar som patienternas steroid-
mediciner orsakar, till exempel benskor-
het och muskelsvaghet.

Internationellt system for sjukdomsbedomning

TEXT YLVA HERMANSSON

Myositsjukdomar dr lyckligtvis ganska
sillsynta bara cirka atta av 100 000 perso-
ner drabbas per ér. Det lilla antalet patien-
ter medfor dessvirre att sjukdomarna blir
svirare att diagnostisera, eftersom varje
likare ofta bara har undersokt ett fital
patienter. P en Eular-kongress for tre dr
sedan foddes idén med att starta en inter-
nationell grupp av likare som tillsammans
skulle hjilpas 4t att faststilla sikra sym-
tombilder f6r sjukdomarna, och ta fram
kriterier for behandlingsutvirdering.

Professor David Isenberg frin den
reumatologiska avdelningen vid Univer-
sity College i London, var tillsammans
med bland andra Ingrid Lundberg och
Jiri Venkovski, en av initiativtagarna.

— Nya behandlingsformer ir nu pi
viig, och f6r att vi pa ett bra och tillf6rlit-
ligt sitt ska kunna utvirdera dess resul-
tat maste alla likare folja samma rutiner.
De kriterier som kommer att ingi
vid utvirderingen dr mitning av sjuk-
domsaktivitet, eventuell {6rbittring och
skadeutveckling. Dessutom innefattar

bedomningen ett personligt hilsoformu-
lir, dir patienten sjilv far fylla i hur den
upplever sitt sjukdomstillstind, nigot
som kan vara ritt olikt likarens bild av
situationen, konstaterar han.

For att mitningarna ska bli korrekta
har gruppen beslutat vad som riknas som

Professor David Isenberg ingari en internationell grupp
med ldkare, som tillsammans ska faststalla sakra sym-
tombilder fér myositsjukdomarna och ta fram kriterier
for behandlingsutvardering.

lag respektive hog sjukdomsaktivitet, vad
forbittring dr med mera. Vid ett tillfille
anordnade de ocksi en triff i London till-
sammans med kollegor for att individu-
ellt diagnostisera samma patienter. David
Isenberg sammanfattar:

— Mbtet blev en succé. Alla fann
det vildigt givande att pa plats fi jim-
fora sina egna patientbeddmningar med
andra likares utlitanden, och se om
de stimde overens. Vi diskuterade lik-
heter och skillnader, och kunde till slut
enas om relativt sikra definitioner av
sjukdomsaktivitet samt sjukdoms- och
behandlingsrelaterade skador. Definitio-
ner som alla likare kan forlita sig pa.
Resultaten frin motet och resten av virt
arbete dr snart klara f6r publicering och vi
har nu bade moraliskt och finansiellt stéd
av patientgrupper i USA och i England.
En forhoppning dr att patienter i fram-
tiden genom en snabbare diagnos och
riitt medicin, ska kunna bérja behandlas
tidigare och dirigenom fa en lindrigare
sjukdomsutveckling.



