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Figur 1. Myositspecifika antikroppar och subgrupper av myosit relaterade till dessa antikroppar

Behandling av muskelinflammation vid myosit

Prednisolon 0.5-0-75mg/kg/d
Alt Pulsbehandling metylprednisolon 500-1000 mg iv i 3 dagar

Kombinera med metotrexate/azatioprin/mykofenolatmofetil

Vid terapisvikt eller intolerans

Byt mellan DMARD el
Kombinera MTX och AZA i lagre doser

Vid Dermatomyosit / Vid terapisvikt eller intolerans

Tillldgg IVIG: 2 g/kg kroppsvikt uppdelat Byt DMARD till Tacrolimus eller
pa 2-5 féljande dagar var fjarde vecka Cyklosporin A

Vid terapisvikt eller intolerans

Tillagg eller byte till rituximab (antikroppspositiv
myosit)/cyklofosfamid

| Vid terapisvikt
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Vid dermatomyosit Vid icke dermatomyosit

[ Tillagg eller byte till JAK-hammare
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Tillagg eller byte till abatacept j

Figur 2. Flédesschema fér behandling av muskelinflammation vid myosit (dermatomyosit, antisyntetassyndrom och
polymyosit). Férsta linjens behandling &r prednisolon som kombineras med MTX/AZA/MMEF. Vid otillrdcklig effekt byt
mellan DMARDs eller kombinera MTX och AZA. Vid otillracklig effekt kan man lagga till IVIG vid dermatomyosit och byta
DMARD till tacrolimus eller cyklosporin A vid icke-dermatomyosit. Vid terapisvikt tillagg eller byte till rituximab/
cyklofosfamid. Vid fortsatt terapiresistens kan abatacept eller JAK-hdmmare prévas. Tréning pabérjas vid diagnos.



Behandling av ILD vid myosit

Induktionsbehandling:

Prednisolon med startdos 0,5-1 mg/kg kroppsvikt, alt pulsbehandling med
metylprednisolon 500- 1000 mg i.v. i 3 dagar f&ljt av prednisolon

| kombination med azatioprin (AZA) 2 mg/kg kroppsvikt eller
mykofenolatmofetil (MMF) 2-3 g/dygn eller tacrolimus elfer cyklosporin A
ellerrituximab elleri.v. cyklofosfamid

Vid otillrdckligt svar

.

Byte mellan AZA/MMF eller takrolimus
ellertillagg med rituximab e/ler takrolimus eller cyklofosfamid

Vid otillrackligt svar

o AZA/MMF + rituximab
eller cyklofosfamid + takrolimus

Vid otillréckligt svar

Tillagg av IVIG: 2 g/kg kroppsvikt uppdelat pa 2-5 foljande dagar var fjarde
vecka
Cyklofosfamid

Underhallsbehandling:

Mykofenolatmofetil eller azatioprin ellertakrolimus efler cyklosporin A
Vid refraktar ILD:

Tillagg med rituximab eller cyklofosfamid

Figur 3. Flodesschema for behandling av ILD. Induktionsbehandling med hogdos prednisolon/
puls behandling med metylprednisolon ach olika DMARD. Underhallsbehandling med
Mykofenolatmofetil effer azatioprin effertakrolimus efler cyklosporin A. Vid refraktar ILD tillaggas
rituximab eller cyklofosfamid.

Behandling av snabbt progredierande ILD

o Metylprednisolon iv 500 mg-1g/dag i tre dagar, foljt av prednisolon
med startdos 0,75 mg/kg kroppsvikt

« Rituximab (Tva 1 g doser med tva veckor mellanrum)
elfer cyklofosfamid (500 mg i.v. var 14:e dag i 12 veckor)

Vid atillréckligt svar
eller initialt vid ogynnsam prognos

Vid rituximab: tillagg av MMF 2-3 g/dag
Vid cyklofosfamid: tilldgg av takrolimus
Fortsatt prednisolon

Eventuellt plasmaferes

Vid otillrdckligt svar

« Péagaende rituximab + MMF: tilldgg av takrolimus eller byte fran
MMF till cyklofosfamid

« Pagaende cyklofosfamid + takrolimus: byte till rituximab + MMF

« Fortsatt prednisolon

« Eventuellt plasmaferes

« Eventuellt byte till JAK-h&mmare

Figur 4. Flédesschema for behandling av snabbt progredierande ILD. Kortisonbehandlingen
ska inledas med intravendst kortison, och man kan dvervaga kombinationsbehandling med
flera immund@mpande preparat redan tidigt i forloppet.



Behandling av dysfagi vid myosit

* Metylprednisolon 500-1000mg under 3 dagar med eller utan
Methotrexate eller Azatioprin

* Prednisolondosering efter utvdrdering av initial metylprednisoloneffekt

l Vid otillrackligt svar

IVIG 2 g/kg under 2 dagar var 4:e vecka
Cyklofosfamid till patienter med DM kan dvervédgas

l Kompletterande behandling

Remiss till logoped

e Remiss till ONH-klinik for stéllningstagande till esofagusdilation,
vidgning av cricopharyngeusmuskeln, myotomi etc.

» Vid resistenta fall nasogastrisk sond och eventuellt behov av PEG

Figur 5. Flédesschema for behandling av dysfagi vid myosit. Behandling inleds med
pulsbehandling metylprednisolon med eller utan MTX/AZA. Vid otillrdcklig effekt adderas
IVIG eller cyklofosfamid till patienter med DM.

Behandling av kutan DM

* Solskydd
e Antipruritiska medel
» Kortison eller/och calcineurinhdmmare (Takrolimus) salva

Lokalbehandling
i samrad med hudlakare

Vid otillrdckligt svar

y

Hydroxyklorokin 200-400mg/dag

Vid otillrackligt svar

e Metotrexat (MTX) 15-25mg/v
 eller Mykofenolatmofetil (MMF) 2-3 g/dag

l Vid otillrackligt svar

* |VIG: 2 g/kg kroppsvikt uppdelat pa 2-5 foljande dagar var fjarde vecka
* JAK-hammare (Tofacitinib 11mg/dag eller Baricitinib 4mg/dag)
e Rituximab: Tva 1 g doser med tva veckors mellanrum

Figur 6. Flodesschema for behandling av kutan DM. Alla patienter ska borja med solskydd, kladstillande, och
topikal kortikosteroid- eller kalcineurinhdmmare. Vid otillracklig effekt adderas i férsta hand hydroxyklorakin och/
eller metotrexat eller mykofenolatmofetil. Vid otillrdcklig effekt kan mer aggressiva immunmodulerande terapier
(IVIG, JAK-hammare, eller rituximab) ldggas till.



‘Behandling av IBM

"« Prednisolon D 5 mg/kg med en nedtrappnmg om 10 mg per manad
: under 3 manader Om o6nskad effekt inte uppnas, avbryts :
behandlingen. P

:Effekten av Prednisolon utvdrderas med matning a\nrE

:muskelstyrka och muskular uthallighet, vid effekt av:
‘prednisolon

i » Metotrexat 10-20mg/vecka alternativt azatioprin 2 mg/ kg
kroppsvikt om kontraindikationer foreligger mot methotrexate :

;e IVIG: 2 g/kg kroppsvikt uppdelat pa 2-5 féljande dagar var fjarde
: vecka

i« Anakinra efter individuell bedémning :
.« Rapamycin- klinisk prévning pagar

: Figur 7. Flédesschema for behandling av IBM. Invididuell beddmning — patienter med kort :
. sjukdomsduration och dvervagande inflammatoriska infiltrat i muskelbiopsi kan ha viss
! nytta av immunosuppressiv behandling. Prednisolon kan ges initialt. Vid effekt av

: prednisolon adderas MTX eller AZA. Vid svaliningsbesvér kan IVIG, Anakinra, och
: Rapamycin provas.

Behandling av IMNM

( Anti-SRP/Anti-HMGCR positiv myosit )

|

Prednsiolon 0.75 mg/kg/dag
Alt: Pulsdos med metylprednisolon 500-1000mg/d i.v. | 3 dagar
foljt av prednisolon per os
Methotrexate upp till 25 mg/v

Vid otillrackligt svar eller intolerans

Om anti-SRP + Om anti-HMGCR +
Overviag tillagg med rituximab Overvég tilligg med IVIG 2g/kg en gang/manad i 3-
1000 mg i.v, dag 0 och dag 15 med upprepning var 6 6 man
manad Alternativ: rituximab
Alternativ: IVIG 2g/kg en gang/manad i 3-6 man 1000 mgi.v, dag 0 och dag 15

Overvdga PCSK9-hdmmare vid stark indikation for lipidsénkande terapi
i statinutlost IMNM

Figur 8. Flodesschema for behandling av IMNM. Behandling inleds med hégdos prednisolon/

puls behandling med metylprednisolon och MTX. Vid otillréckligt svar eller intolerans tillaggas
rituximab eller IVIG.



Traning vid myosit

( Diagnos IIM j
l

sékert och en viktig del av behandlingen arbetsterapeut

Informera vid diagnos att traning &r j I (Tidig kontakt med fysioterapeut och

l |

Overgripande rad. Exempel, per vecka:

150 min kondition/vecka (ex 30 min Individuella rad baserat pa tidigare
promenad 5d/v) traningserfarenheter, individuella behov/
2 pass muskelstarkande évningar, férutsattningar och samsjuklighet

balanstréaning vid behov samt >65 ar

Uppfdljning efter 12, 24 och 52
veckor, anpassa traningen

Figur 9. Flodesschema for traning vid myosit.
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