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Redaktion
0. Distler, Ziirich

Etwa 35% der Patienten mit der Erst-
diagnose einer undifferenzierten Kol-
lagenose erfiillen im Verlauf die Klas-
sifikationskriterien eines spezifischen
Krankheitsbildes, wovon die idiopa-
thischen inflammatorischen Myopat-
hien (IIM) rund 1% ausmachen [1].
Die lIM stellen eine heterogene Grup-
pe von Muskelerkrankungen dar, die
durch gemeinsame klinische Charak-
teristika (progressive symmetrische
Schwiche, reduzierte Ausdauerleis-
tung und Fatigue der Muskulatur) so-
wie histopathologische Charakteristi-
ka (Nachweis mononukleédrer Entziin-
dungsinfiltrate im Muskelgewebe)
gekennzeichnet sind.

In erster Linie wurden dabei 3 Krank-
heitsbilder unterschieden: die Dermato-
myositis (DM) und Polymyositis (PM)
[2] sowie spdter auch die sporadische
Einschlusskdrperchenmyositis [3]. Heute
umfasst der Begriff der IIM eine wachsen-
de Vielfalt klinischer und serologischer
Subtypen, wobei bei einigen die Muskel-
beteiligung im Hintergrund stehen oder
fehlen kann. Die moglichst frithe Iden-
tifikation von Patienten mit IIM ist auf-
grund der hohen Morbiditit und Morta-
litat, die u. a. durch Organkomplikatio-
nen bedingt sind, von grofier Bedeutung
[4]. Der folgende Beitrag fokussiert auf die
Beschreibung anamnestischer und klini-
scher Frithsymptome insbesondere der
Dermatomyositis (DM), die zusitzlich
mit typischen Hautbefunden einhergeht,
und des Antisynthetase-Syndroms, eines
klinisch und serologisch distinkten Sub-
typs der IIM. Zusitzlich werden auch ge-
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eignete Screeningmethoden fiir eine frithe
Diagnosestellung diskutiert.

Klinische Frilhsymptome

Allgemeine Krankheitszeichen

Midigkeit, Abgeschlagenheit und Leis-
tungsknick trotz ausreichenden Nacht-
schlafs konnen erste allgemeine Hinweise
fiir eine systemisch-entziindliche Erkran-
kung bzw. eine IIM sein. Fieber tritt selten
auf und ist dann verdéchtig fiir ein Anti-
synthetase-Syndrom [5].

Myalgien und Muskelschwéche

Myalgien, schnelle Ermiidbarkeit sowie
eine symmetrische Schwiéche der proxi-
malen Extremitdtenmuskulatur und der
Nackenflexoren konnen erste Hinweise
fiir eine IIM sein. Der Kraftverlust ent-
wickelt sich schleichend und bleibt u. U.
vom Patienten relativ lange unbemerkt.

Y Der Kraftverlust entwickelt
sich schleichend

Abb. 1 A Hautveranderungen einer Patientin mit Dermatomyositis: a Gottron-Papeln dorsal Giber den
Fingergrund- und Mittelgelenken (dicke Pfeile) und periunguale R6tungen (schmaler Pfeil), b periun-
guale Rétungen in groBerer Auflosung (Pfeile), ¢ palmare Calcinosis cutis (Pfeile) und palmare Rotung



Tab. 1

Friihe Hautveranderungen bei Dermatomyositis und Antisynthetase-Syndrom [13]

sowie Auto-AK-assoziierte Phanotypen bei der Dermatomyositis [14]

Pathognomonische Hautveranderungen bei
Dermatomyositis

- Gottron-Papeln tiber den Streckseiten von
MCP, PIP, Knie-, Ellbogen, Malleoli, meist sym-
metrisch

— Heliotropes Exanthem im Bereich der Ober-
lider oder periorbital, z. T. mit Odem und Tele-
angiektasien

Charakteristische Hautveranderungen bei
Dermatomyositis

- Gottron-Zeichen

— Erytheme im Bereich sonnenexponierter und
nichtsonnenexponierter Haut, insbesondere
Gesicht, Hals, Ausschnitt (V-Zeichen), Schulter-
gtirtel (Schalzeichen), aber auch im Bereich
der Strecksehnen von Handen, Unterarmen,
Unterschenkeln und Fiissen, im Bereich der
Hiifte (Holster-Zeichen) oder des Gesal3es

— Erythrodermie (>50% der Kérperoberflache)

Vaskulopathische Veranderungen bei
Dermatomyositis

— Livedo reticularis

—Ulzera

- Erythem und Teleangiektasien im Bereich des
Gaumens

— Periunguale R6tung und Teleangiektasien

- Raynaud-Phd@nomen und digitale Ulzera
(DM + AS)

Veranderungen der Hande

—,Mechanic’s hands” (DM + AS + selten PM)

- Cuticulumhypertrophie

— Palmare und plantare Vaskulopathie oder
Plaques

Weitere aktive Hautveranderungen

— Subkutane Odeme
- Pannikulitis
- Alopezie

Anti-Mi2 und klassische Dermatomyositis

— Heliotropes Exanthem, Gottron-Papeln,
V-/Schalzeichen, Cuticulumhypertrophie

— Meist milder Verlauf ohne ILD, gutes Therapie-
ansprechen

Anti-p155 (Anti-TIF-1y) und Tumorassoziation

— Hautulzera, subkutane Odeme, Erythrodermie,
generalisierte Lipodystrophie
— Mdogliches Warnzeichen fiir Malignitat

Anti-MDAS5 (Anti-CADM-140) und amyopathi-
sche Dermatomyositis

- Klassische Hautveranderungen der DM ohne
Muskelbeteiligung
—Warnzeichen fiir rapid-progressive ILD

Anti-NXP-2 (Anti-MJ) und juvenile Dermato-
myositis

- Gehauft Calcinosis cutis

DM Dermatomyositis, ILD interstitielle Lungenerkrankung, PM Polymyositis, MCP Metakarpophalangeal-
gelenke, PIP proximale Interphalangealgelenke, AS Antisynthetase-Syndrom, AK Antikorper.

Gezielte Fragen nach Funktionsein-
schrankungen im Alltag (z. B. Rennen auf
den Bus, Treppensteigen ohne Handlauf,
Aufstehen aus der Hocke, Tragen von Ein-
kaufstaschen, Haare kimmen, Rasieren,
Aufgabe/Reduktion sportlicher Aktivita-
ten) sind zielgerichteter und werden hiu-
figer bejaht als die allgemeine Frage nach
Muskelschwiche.

Dysphagie und Dysphonie

Dysphagie, Verschlucken oder Dysphonie
infolge einer Affektion der quergestreiften

Pharyngeal- oder proximalen Osophagus-
muskulatur (20-84% der Patienten) kon-
nen Erstsymptome einer IIM sein und
deuten i. d. R. auf einen rasch-progressi-
ven Verlauf hin. Die Prasenz dieser Sym-
ptome sollte auch fiir mégliche Folgekom-
plikationen wie gastrointestinale Reflux-
erkrankung, Aspirationspneumonie und
Gewichtsverlust infolge Komplikationen
bei der Nahrungsaufnahme sensibilisie-
ren [6].

Dyspnoe

Eine neu aufgetretene Belastungsdyspnoe

kann ebenfalls ein Frithzeichen einer IIM

sein. Die Ursachen dafiir sind vielfaltig

und miissen bei der Planung der weiter-
fithrenden Abklarungen mitberticksich-
tigt werden:

1. direkte Beteiligung der Atemmusku-
latur,

2. interstitielle Lungenerkrankung (ILD;
etwa 40-50%; [7]),

3. kardiale Ursachen, subklinisch bis
50%; Herzrhythmusstorungen, Herz-
insuffizienz infolge (Peri-)Myokardi-
tis oder Perikarderguss [8] und selten

4. pulmonal-arterielle Hypertonie [9].

Die ILD kann bei Patienten mit Antisyn-
thetase-Syndrom [10] oder (amyopathi-
scher) DM [11] die erste Krankheitsmani-
festation sein oder sogar ganz isoliert oh-
ne Myositis auftreten.

Hautveranderungen

Hautverdanderungen konnen Erstmani-
festation einer DM oder eines Antisyn-
thetase-Syndroms sein und muskuldren
Symptomen Monate bis Jahre vorausge-
hen [12]. Photosensitivitdt und Pruritus
sind héufige, jedoch unspezifische Zei-
chen. Die Kenntnis pathognomonischer
(krankheitsspezifischer) oder charakteris-
tischer (d. h. sie konnen auch bei anderen
Erkrankungen, insbesondere Kollageno-
sen auftreten) Hautveranderungen ([13];
O Tab.1;8 Abb. 1) erlaubt nicht nur eine
frithe Diagnose, sondern insbesondere in
Kombination mit dem Auto-AK-Scree-
ning die Definition eines bestimmten kli-
nischen Subtyps und eine Prognoseab-
schitzung (B Tab. 1;[14]).

Arthralgien und Arthritis

Eine Gelenkbeteiligung kann zu jeder Zeit
des Krankheitsverlaufs bei DM und ins-
besondere beim Antisynthetase-Syndrom
auftreten. Die klinische Prasentation um-
fasst Arthralgien, nichterosive und erosi-
ve Polyarthritiden und eine deformieren-
de, nichterosive Arthritis [5]. Daher soll-
ten bei einer vermuteten rheumatoiden
Arthritis oder Kollagenose auch eine Ge-
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Zusammenfassung - Abstract

lenkbeteiligung bei IIM in der Differen-
zialdiagnose berticksichtigt werden.

Screening

Eine frithe Diagnosestellung ist die Vor-
aussetzung fiir eine rasche Remissionsin-
duktion und die Verhinderung von Folge-
schaden wie Muskelabbau oder einer ir-
reversiblen Beeintrachtigung von Organ-
funktionen. Trotz der Implementation
sog. »core set measures” fiir das Assess-
ment der Krankheitsaktivitdt von Patien-
teni. R. von klinischen Studien [15] gibt es
bislang keinen international anerkannten
oder validierten Screening-Algorithmus.

Anamnese

Eine sorgfiltige Anamneseerhebung mit
Fragen nach Myalgien, Muskelfatigue und
Leistungseinschrankungen im Alltag inkl.
Fragen zur Abgrenzung gegeniiber Myo-
pathien anderer Atiologie ist die Grund-
voraussetzung fiir zielgerichtete weitere
Abklérungen.

Klinische Untersuchung

In der Frithphase von IIM ist keine Mus-
kelatrophie vorhanden. Auch eine Hyper-
trophie der Muskulatur oder eine Asym-
metrie im Befallsmuster sollten den Ver-
dacht auf andere Differenzialdiagnosen
lenken. Neben einem ausfithrlichen in-
ternistischen Status und einem Gelenk-
status sollte eine orientierende neurolo-
gische Untersuchung einschlieflich Mus-
keleigenreflexen und Sensibilitat durchge-
fihrt werden.

Testung von Kraft und Ausdauer

Von grofler Bedeutung ist die Objekti-
vierung einer reduzierten Maximalkraft
und Ausdauer anhand international an-
erkannter und validierter Tests. Der ma-
nuelle Muskelkrafttest fir 8 Muskel-
gruppen (MMTS8) testet die Kraft der
bei IIM am haufigsten betroffenen Mus-
kelgruppen (M. deltoideus, M. biceps
brachii, Handgelenkextensoren, M. qua-
drizeps, M. tibialis anterior, Nackenflexo-
ren, M. gluteus maximus und medius) in
einer festgelegten Reihenfolge und erlaubt
eine Bewertung auf einer 10-Punkte-Skala
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[16]. Dieser einfache Test ist im Praxisall-
tag mit geringem Zeitaufwand durchfiihr-
bar und identifiziert vorwiegend betrof-
fenen Muskelgruppen, die spéter bildge-
bend oder bioptisch weiter abgeklart wer-
den kénnen.

)) Der MMTS testet die
am haufigsten betroffenen
Muskelgruppen

Der international empfohlene, etwas zeit-
aufwindigere Ausdauertest (FI-2) von 7
Muskelgruppen mit Angabe der indivi-
duellen Erschopfung auf der Borg-Ska-
la ist fiir die Diagnose von Frithformen
einer IIM von grofler Bedeutung [17], da
eine Muskelfatigue sich héufig vor einer
tatsdchlichen Kraftreduktion manifestiert.

Beide Tests eignen sich auch als Ver-
laufsparameter. Fiir einen ersten Eindruck
beziiglich der Ausdauerleistung kann ggf.
auch eine noch einfachere, allerdings
nicht validierte Ausdauertestung der pro-
ximalen oberen und unteren Muskulatur
zum Einsatz kommen, bei der man den
Patienten repetitiv vom Stuhl aufstehen
und ein 1-kg-Gewicht iiber Schulterhhe
heben lasst [18].

Labor

Muskelenzyme

Die Bestimmung von Muskelenzymen
(CK, LDH, GOT, Myoglobin) ist Teil
der Screening-Untersuchung. Zu be-
denken ist, dass gerade im Frithstadium
einer IIM, wenn die Muskelumbaupro-
zesse erst beginnen, die o. g. Enzyme und
insbesondere die CK normal sein konnen.
Man sollte unbedingt beriicksichtigen,
dass eine fehlende Erhohung von Mus-
kelenzymen eine (frithe) IIM nicht aus-
schliefit!

Autoantikorper

ANA (antinukledre Antikorper) und myo-
sitisspezifische und -assoziierte Autoanti-
koérper (Auto-AK) sollten bei begriinde-
tem Verdacht auf eine IIM bestimmt wer-
den. Haufig wird zum Screening nur der
ANA-Titer verwendet, ohne zu bedenken,
dass es sich bei einigen dieser Antikorper
um zytoplasmatische Auto-AK handelt
(z. B. Antisynthetase-AK, Anti-SSA/B).
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Zusammenfassung

Einleitung. Inden letzten Jahren wird die
Friiherkennung rheumatologischer Erkran-
kungen zunehmend wichtiger. Dies trifft ins-
besondere auch fiir die inflammatorischen
Myopathien zu, die als Multisystemerkran-
kungen mit Beteiligung innerer Organe durch
eine hohe Morbiditdt und Mortalitat gekenn-
zeichnet sind. Eine friihe Diagnosestellung
vor Entwicklung irreversibler Organmanifes-
tationen ist daher von grof3er Bedeutung.
Methoden. Der vorliegende Beitrag erldu-
tert Friihzeichen der Dermatomyositis (DM)
und des Antisynthetase-Syndroms und disku-
tiert Screeningmethoden, die eine friihe Dia-
gnosestellung auch hinsichtlich einer Betei-
ligung innerer Organe erlauben. Dar{iber hi-
naus werden klinisch-serologische Subtypen
und deren Bedeutung fiir die Prognoseab-
schatzung beschrieben.

Schliisselworter
Dermatomyositis - Antisynthetase-Syndrom -
Screening - Morbiditat - Mortalitat

Early symptoms of
dermatomyositis and
antisynthetase syndrome

Abstract

Introduction. The early diagnosis of rheu-
matic diseases is becoming increasingly im-
portant. This particularly includes inflamma-
tory myopathies which are multisystemic dis-
orders with visceral involvement that are as-
sociated with high morbidity and mortality.
Early diagnosis before the development of ir-
reversible organ involvement is, therefore, of
great importance.

Methods. This report provides information
on early signs and symptoms of dermatomy-
ositis and antisynthetase syndrome. Further-
more, screening methods which allow ear-

ly diagnosis including involvement of inter-
nal organs are discussed. In addition, clinical
and serological subtypes and their impact on
prognosis are described.

Keywords
Dermatomyositis - Antisynthetase
syndrome - Screening - Morbidity - Mortality




Abb. 2 A Charakteristische Kapillarmikroskopiebefunde bei einer Patientin mit Dermatomyositis.
a Riesenkapillare, b dilatierte Kapillaren und Rarefizierung, ¢ Biischelkapillare, d Mikroblutung und
Rarefizierung

ANA-Negativitit darf daher nicht mit der
Absenz Myositis-spezifischer oder -asso-
ziierter Auto-AK gleichgesetzt werden.

Hierbei ist die relativ geringe
Sensitivitat der Detektionsme-
thoden zu beriicksichtigen.

Neben der Diagnosestellung ermoglicht
die Auto-AK-Bestimmung die Identifika-
tion assoziierter klinischer Subtypen, die
eine Abschitzung von Krankheitskompli-
kationen, Therapieansprechen und Prog-
nose erlauben (B Tab. 1, 2). Daher sollten
v. a. Anti-Mi2, Anti-Jo, Anti-PL-7/12, An-
ti-SRP, Anti-SSA, Anti-Ku und Anti-PM-
Scl i. R. des Screenings bestimmt wer-
den. Fiir einige andere Auto-AK, wie z. B.
fiir Anti-p155, Anti-MDAS5, Anti-NXP-2
oder auch fiir die selteneren Anti-Synthe-
tase-AK wie z. B. Anti-KS, Anti-Ha, Anti-
Zo, existieren noch keine kommerziellen
Testverfahren [19].

Potenzielle serologische Biomarker
Eine Rolle in der Frithdiagnose von IIM
konnte kiinftig das Zytokin IL-17 spielen,
das durch Th17-CD4+ T-Zellen sezerniert
wird. Eine kiirzlich publizierte Studie wies
erhohte IL-17-Spiegel speziell bei Patien-
ten mit frither aktiver IIM nach [20]. Der
Stellenwert dieses immunologisch inter-
essanten Befundes muss allerdings erst
in weiteren Studien erhdrtet werden. Ge-
genwirtig ist die serologische Bestim-
mung von IL-17 nicht Teil der Routine-
diagnostik.

Kapillarmikroskopie

Im Rahmen des Friith-Kollagenosen-
Screenings nimmt die Kapillarmikrosko-
pie einen groflen Stellenwert bei der Dif-
ferenzierung eines primaren Raynaud-
Syndroms gegeniiber einer systemischen
Sklerose, Mischkollagenose oder IIM ein.
Bei Patienten mit IIM, v. a. bei solchen mit
DM, finden sich haufig Zeichen einer or-
ganischen Mikroangiopathie mit Riesen-

kapillaren, Biischelkapillaren und auch
Rarefizierung von Kapillaren [21]. Bei
Verdacht auf eine Frithform einer IIM
kann daher der Nachwetis o. g. kapillarmi-
kroskopischer Verdnderungen zur Diag-
nosefindung beitragen (8 Abb. 2).

Magnetresonanztomographie

In der Frithdiagnostik einer IIM kommt
der MRT (Magnetresonanztomogra-
phie) ein besonderer Stellenwert zu, da
T2-gewichtete Aufnahmen mit Fettsup-
pression oder STIR(,,short tau inversion
recovery“)-Sequenzen Muskelodeme als
Frithzeichen einer IIM visualisieren kon-
nen (B Abb. 3). Dies erlaubt die zielge-
richtete Biopsie aus einem erkrankten
Muskel und fithrt zu einer Senkung der
ansonsten in 10-25% der Falle falsch-ne-
gativen Biopsieresultate. Da das Befalls-
muster zwar symmetrisch, haufig jedoch
multifokal ist und geringe Einschrankun-
gen von Muskelkraft oder Ausdauer in der
klinischen Testung nicht immer messbar
sind, erh6éht das Ganzkérper-MRT die
diagnostische Sensitivitat noch weiter.

Andere Differenzialdiagnosen des
MR-tomographisch nachweisbaren Mus-
kelodems, wie beispielsweise metabo-
lische oder neurodegenerative Erkran-
kungen, miissen allerdings beriicksichtigt
werden [22].

Elektromyogramm

Das Elektromyogramm (EMG) kann eine
Alternative zum MRT bei der Identifizie-
rung betroffener Muskeln fiir eine geziel-
te Biopsie sein. Die Sensitivitit der Me-
thode liegt zwischen 60 und 90% [23,
24], wobei Einflussfaktoren wie z. B.
die Erfahrung des Untersuchers, das
Erkrankungsstadium und Unterschiede
zwischen Muskelgruppen eine Rolle spie-
len. Das typische Muster einer Myopathie
beinhaltet den Nachweis einer reduzier-
ten Dauer einzelner Potenziale, einer Zu-
nahme polyphasischer Potenziale, von Fi-
brillationen und positiven ,,sharp waves“
sowie gesteigerter Spontanaktivitit und
erlaubt auch die differenzialdiagnosti-
sche Abgrenzung zu primér neurogenen
Krankheitsbildern mit sekundarer Affek-
tion der Muskulatur. Das myopathische
Muster ist allerdings nicht spezifisch fiir
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Tab.2 Klinisch-serologische Subtypen. (Nach [19])

Myositis-spezifi-  Antigen Haufigkeit [IM Klinisches Bild und Prognose
sche Auto-AK
Antisynthetase Vollbild:,Mechanic’s hands”, Ar-
thritis, Myositis, Fieber, Raynaud-
Phanomen, ILD
Anti-Jo-1 Histidyl-tRNA-Syn- 20-25% Haufig Vollbild
thetase
Anti-PL-7 Threonyl-tRNA-Syn- 5-10% ILD
thetase
Anti-PL-12 Alanyl-tRNA-Synthe-  <5% ILD
tase
Anti-EJ Glycyl-tRNA- Syn- 5-10% -
thetase
Anti-0J Isoleucyl-tRNA-Syn- <5% Hautbefunde &hnlich DM
thetase
Anti-KS Asparaginyl-tRNA- <1% Hautbefunde dhnlich DM
Synthetase
Anti-Ha Tyrosyl-tRNA-Syn- <1% Rezidivierender Verlauf, maBiges
thetase Therapieansprechen
Anti-Zo Phenylalanyl-tRNA- <1% Rezidivierender Verlauf, maBiges
Synthetase Therapieansprechen
Anti-SRP SRP 4-6% Nekrotisierende Myopathie
Rezidivierender Verlauf, maBiges
Therapieansprechen
Anti-UTsnRNP UTsnRNP 15% Overlap mit Mischkollagenose/
SSc/SLE
Haufig gutes Therapieanspre-
chen
Anti-Fibrillarin U3-RNP 14% Overlap mit SSc
Haufig gutes Therapieanspre-
chen
Anti-SSA Ro52/Ro60 30% Overlap mit Sjogren/SLE/SSc
Gutes Therapieansprechen
Antisynthetase-Syndroms (Jo-1
pos.)
Schwerer Verlauf
Anti-PM-Scl 100+75 kDa Protein 9% Overlap mit SSc
Gutes Therapieansprechen
Anti-Ku Ku 23% Overlap mit SSc/SLE

Gutes Therapieansprechen

erythematodes.

DM Dermatomyositis, ILD interstitielle Lungenerkrankung, SSc systemische Sklerose, SLE systemischer Lupus

die IIM. Etwa 2 bis 3 Wochen nach Ma-
nifestation einer Muskelschwéche konnen
erste elektromyographische Veranderun-
gen detektiert werden, eine milde Myo-
pathie wird jedoch u. U. verpasst.

)) Das myopathische Muster
ist nicht spezifisch fiir die [IM

Nachteilig ist auch die Invasivitit des Ver-
fahrens, wodurch die Anwendung bei
antikoagulierten Patienten limitiert wird,
sowie das Artefaktrisiko bei einer nach-
folgenden Muskelbiopsie, weshalb entwe-
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der die Gegenseite biopsiert oder mindes-
tens 4 Wochen zugewartet werden sollte.
Zudem kénnen bei multifokalem Befalls-
muster falsch-negative Ergebnisse resul-
tieren [25].

Muskelbiopsie

Die Muskelbiopsie ist der Goldstandard
in der Diagnosestellung der IIM, v. a.
wenn sie gezielt aus einem entziindeten,
nicht zu atrophischen Areal entnommen
wird. Hier leistet das MRT einen wertvol-
len Beitrag.

Sehr friih in der Pathogenese der DM
kommt es zur Komplementaktivierung
mit nachfolgender Bildung und Ablage-
rung von MAK (,,membrane attack com-
plexes) entlang endomysialer Kapillaren.
MAK-Abklagerungen und eine reduzierte
Kapillardichte konnen daher histopatho-
logisch erste Hinweise fiir eine DM sein,
wihrend andere Charakteristika wie peri-
faszikuldre Atrophie und Entziindungs-
infiltrate (CD4+-T-Zellen, B-Zellen) erst
im Verlauf auftreten und im Frithstadium
noch fehlen kénnen [26].

Beim Antisynthetase-Syndrom finden
sich hiufig eine Fragmentierung und Ent-
ziindung des perimysialen Bindegewebes,
die in dieser Auspriagung weder bei der
DM noch bei der Polymyositis vorkom-
men. Zusitzlich zeigt sich eine perifaszi-
kuldre Atrophie. Im Unterschied zur DM
besteht das Entziindungsinfiltrat vorwie-
gend aus CD68+-Makrophagen, und die
Kapillardichte ist nicht reduziert [27].

In Zukunft kénnte evtl. auch die Ana-
lyse des Zytokins HMBGI zur Frithdiag-
nose herangezogen werden, da es in Mus-
kelfasern von Patienten mit DM und PM
vermehrt exprimiert wird, noch bevor
entziindliche Infiltrate zu finden sind [28].

Pulmonale Abklarung

Die Pravalenz der ILD bei IIM liegt — ge-
stiitzt auf CT-Diagnostik - bei rund 40%
[29]. Aufgrund der schlechteren Prognose
bei Lungenbeteiligung kommt der frithen
Diagnostik eine besondere Bedeutung zu.
Bislang galt — auch unter Beriicksichti-
gung von Faktoren wie Strahlenbelastung
und Kosten - die Durchfithrung einer
Lungenfunktion als Goldstandard der
Diagnostik, wobei die DLCO (,,diffusion
capacity of the lung for CO®) sich als sen-
sitivster Parameter erwies. Es gibt jedoch
zunehmend Hinweise, dass das HRCT
(»high resolution CT*) in der Friih-
diagnose der ILD der Spirometrie inkl.
DLCO-Messung iiberlegen ist [30]. Zu-
dem erlaubt das HRCT die morphologi-
sche Unterscheidung zwischen einzelnen
ILD-Subtypen [31], gibt Aufschluss iiber
das Ausmass entziindlicher und potenziell
reversibler gegeniiber fibrotischer Verin-
derungen und ermdglicht so eine Ab-
schitzung von Therapieansprechen und
Prognose, wodurch auch die Wahl des



Abb. 3 A MRT-Befund bei Dermatomyositis mit T2-Wichtung: Muskelddem (weilSes Signal) der ven-
tralen und dorsalen Oberschenkelmuskulatur bei einer Patientin mit Dermatomyositis
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Abb. 4 A Algorithmus zur Friihdiagnose

Therapieregimes beeinflusst wird. Eine
kiirzlich publizierte Studie zeigte, dass
durch spezielle CT-Protokolle die Anzahl
der Schichtaufnahmen und damit auch
die Strahlenbelastung unter die eines kon-
ventionellen Rontgen-Thorax bei nahezu
gleicher Aussagekraft reduziert werden
kann [32]. Dies ermoglicht auch regelma-
Rige Verlaufskontrollen.

Ein Serumbiomarker, der zum Scree-
ning fiir ILD eingesetzt werden kénnte,
ist KL-6 (Krebs von den Lungen-6), ein
Glykoprotein, das von alveolaren Epithel-
zellen Typ II exprimiert und bei pulmo-
nalen Umbauprozessen vermehrt sezer-

. EKG
- transthorakale Echokardiographie

Tumor-Screening
« bei Erstdiagnose einer Poly-/Dermatomyositis

oder im Verlauf bei klinisch begriindetem
Verdacht

« CT-Thorax, -Abdomen, -Becken
« gyndkologische Untersuchung inkl.

Vaginalultraschall

« bei Eisenmangel/Anémie Gastroskopie und

Koloskopie bzw. Koloskopie bei > 50J.

niert wird [33]. Zu beriicksichtigen ist al-
lerdings, dass auch bei pulmonalen Infek-
ten und bei Tumorerkrankungen erhohte

Serumwerte gemessen werden konnen.

Kardiale Abklarung

Aufgrund der hiufig subklinischen kar-
dialen Affektion bei Patienten mit IIM
werden neben einer sorgfiltigen kardia-
len Anamneseerhebung die Durchfiih-
rung eines Ruhe-EKGs und bei Dyspnoe
und/oder Palpitationen weiterfithren-
de Abklarungen mittels Langzeit-EKG,
Herzecho und der Bestimmung von Trop-

onin I (herzmuskelspezifisch) empfohlen
[8]. Bei Verdacht auf eine (Peri-)Myokar-
ditis oder Myokardfibrose kann im Ein-
zelfall auch ein Kardio-MRT sinnvoll sein.

Tumorscreening

Ein Tumorscreening sollte frithzeitig bei
Bestatigung der Diagnose einer IIM erfol-
gen. Insbesondere Patienten mit DM ha-
ben bis etwa 5 Jahre nach Diagnosestel-
lung ein erhohtes Risiko fiir die Manifes-
tation eines Malignoms [34]. In @ Abb. 4
wird ein Beispiel fiir einen Screening-Al-
gorithmus zur Frithdiagnose von IIM dar-
gestellt.

Fazit fiir die Praxis

== Muskelfatigue tritt haufig vor einer
quantifizierbaren Kraftreduktion auf.
Gezielte Fragen nach Einschrankun-
gen im Alltag oder beim Sport helfen
bei der Erkennung von Frithsympto-
men einer Muskelbeteiligung bei lIM.

== Eine Muskelbeteilung sollte mittels
Kraft- und Ausdauertests objektiviert
sowie mittels MRT und gezielter Biop-
sie bestéatigt werden.

== Erhohte Muskelenzyme konnen im
friithen Krankheitsprozess fehlen.

= Spezifische Auto-AK erlauben die
Klassifizierung klinisch und prognos-
tisch unterschiedlicher Subtypen.

== Hautverdnderungen und Dyspnoe
als mogliches Zeichen einer ILD kon-
nen der Myopathie vorausgehen oder
auch isoliert auftreten.

== Zur Detektion einer (subklinischen)
kardiopulmonalen Beteiligung emp-
fiehlt sich ein Screening mit Spirome-
trie inkl. DLCO, HRCT, EKG und ggf.
auch Echokardiographie.

== Die Erstdiagnosestellung einer IIM
sollte zu einer gezielten Tumorabkla-
rung fiihren.

== Bei begriindetem Verdacht auf eine
[IM sollte friihzeitig eine Uberweisung
an den Rheumatologen erfolgen.
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