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Den 16-18 juni 2023 holls den 272:a workshopen arrangerad av ENMC (European Neuromuscular
Centre); "Inklusionskroppsmyosit: 10 ar av progress - revision av Diagnoskriterier for IBM version
ENMC 2013 och beredskap infor kliniska studier”. Tjugonio deltagare fran hela varlden, varav tva
patientrepresentanter, samlades for att uppdatera diagnoskriterierna for inklusionskroppsmyosit
(IBM), mer an 10 ar efter den senaste ENMC-workshopen om IBM som holls 2011. Lardomar fran
pagdende studier av sjukdomsférloppet utan lakemedelsbehandling och tidigare
behandlingsstudier delades, med malet att na enighet kring riktlinjer fér behandlingsstudier och
utfallsmatt (det studierna ska mata effekt pd). Tva nyligen genomférda studier av lakemedlen
Bimagrumab och Arimoclomol vid IBM nadde inte de forbestamda studiemalen och detta gav
upphov till diskussioner om vad som ar lampliga utfallsmatt. Ett annat mal for workshopen var
kartlaggning av lovande markdrer i blod och muskelvavnad fér diagnostik och uppféljning av
sjukdomsprogress vid IBM. Workshopen rekommenderade att, i avsaknad av behandling som
paverkar sjukdomsforloppet, ska handlaggningen av individer med IBM fortsatta folja de
nuvarande riktlinjerna.



Workshopen inleddes med att de tva patientrepresentanterna delade med sig av sin resa till
diagnos. De uttryckte ocksa sina dnskemal om prioriteringar i klinik och forskning: att 6ka
medvetenheten om sjukdomen bland allmanldkare och andra specialiteter som traffar individer
med myosit, att fokusera forskningen med utgangspunkt i patientgruppens ouppfyllda behov,
och att ett bradskande behov finns av optimal behandling for svaljsvarigheter (dysfagi), ett
symtom som ar mycket besvarande och aven socialt begransande.

Forsta delen av workshopen behandlade vanliga och ovanliga fynd vid klinisk undersékning och
mikroskopisk undersdkning av muskelvavnad, vilket var till stor hjalp vid utformningen av
diagnoskriterierna. En sa tidig IBM-diagnos som mojligt ar av storsta vikt och det behovs
diagnoskriterier som ar enkla att anvdnda men ar sa helomfattande som mojligt.
Diagnoskriterierna behdver bade utesluta sjukdomar som liknar IBM, och vara tilldtande for att
mojliggora inkludering i framtida studier. | borjan av sjukdomsférloppet kan patienter ha symtom
som ar ovanliga vid IBM, men nar sjukdomen framskrider utvecklas vanligen den typiska bilden.
En IBM-diagnos pdverkar patienten mycket och diskussioner om muskelbiopsi (provtagning av
muskel) ledde darfor till rekommendationen att atminstone en minimiuppsattning av
undersodkningar ska goras av den biopserade muskelbiten.

Epidemiologiska studier har visat stor variation i forekomst av IBM i olika delar av varlden. Nya
studier har visat att det kan finnas skillnader i kliniska symtom kopplat till kon och etnicitet,
framfor allt vad galler svaljsvarigheter och svaghet i benen. Det visades 6vertygande data om att
overlevnaden ar ndgot forkortad for patienter med IBM. Under denna del av motet redogjordes
ocksa for nuvarande kunskapslage kring sjukdomsmekanismer, med tyngdpunkt pa
inflammation som en drivande faktor i forloppet.

Workshopens andra del fokuserade pa méjliga anvandningar av nya diagnostiska metoder. Olika
typer av bilddiagnostik presenterades, sdsom magnetkameraundersokning (MR) av muskel och
PET (positronemissionstomografi, undersdkning av energiomsattning med ett radioaktivt
sparamne), dar MR-undersokning tedde sig mest anvandbart for diagnostik. Ultraljud av muskel
framstod som en lovande mdgjlighet framdver eftersom det ar en undersdkning som ar enkel for
patienten, enkel att anvanda pa en vanlig mottagning och ar kostnadseffektiv. En observation var
att tillgangligheten av experter for att utfora och tolka resultatet av olika diagnostiska metoder
skiljer sig dver varlden.

Markorer i blod och muskelvavnad, biomarkdrer, kan anvandas i diagnostiken. Biomarkorer i
serum kan vara en mojlighet i framtiden for att stodja en IBM-diagnos i de fall muskelbiopsi inte
ar mojligt.

En stor del av workshopen anvandes for att uppdatera diagnoskriterierna fran 2013. Malet var att
gora diagnoskriterierna sa tillatande som mojligt for att kunna inkludera patienter i kliniska
studier, men samtidigt undvika feldiagnostik. Vid flera tillfallen understroks att det ar en viktig
skillnad mellan rekommendationer fér diagnostik av IBM i klinisk vardag och de
rekommendationer som behdvs vid forskningsstudier.

Den tredje delen av workshopen behandlade kliniska utfallsmatt, d.v.s. vad som ska matas och
hur. Workshopen diskuterade vilka utfallsmatt som finns tillgangliga i nuldget och deras
begransningar. Det ar viktigt att kdnna till sjukdomens naturliga férlopp vid designen av framtida
studier, men tolkning av resultaten bor géras med stor forsiktighet. Forskning behdvs med
avseende pa utfallsmatt som mater svaljsvarigheter hos individer med IBM, da detta symtom ofta
inte upptacks, men utgoér en viktig delorsak till dédligheten nar sjukdomen framskrider.



Enighet ndddes kring att anvanda IBM-FRS (Functional Rating Scale, funktionell skattningsskala,
ett frdgeformuladr som skattar funktionen i ben, armar och for svéljning), som ett utfallsmatt i
studier av effektivitet och sakerhet for lakemedel. Deltagarna var ocksa eniga i att MR-
undersokning kan anvandas som en markor i studier av lakemedelseffekt.

Slutligen utformades en lista 6ver framtida prioriterade forskningsomraden, eftersom manga av
presentatérerna dragit slutsatsen att ytterligare forskning med avseende pa utfallsmatt och
biomarkorer behdvs.

En fullstdndig rapport kommer publiceras i den medicinska tidskriften Neuromuscular Disorders.



