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29 osallistujaa eri maista, mukaan lukien 2 poƟlaiden edustajaa, kokoontui tarkistamaan 
diagnosƟsia kriteerejä yli 10 vuoƩa edellisen 2011 järjestetyn IBM-kokouksen jälkeen. 
Tarkoitus oli arvioida luonnollista taudinkulkua ja aiemmista hoitokokeista saatuja 
kokemuksia sekä laaƟa konsensusohjeet hoitokokeilujen tulosmiƩareista. Kaksi hiljaƩain 
tehtyä IBM:ää koskevaa hoitokokeilua, joissa käyteƫin lääkkeitä Bimagrumabia ja 
Arimoclomolia, eivät saavuƩaneet tutkimusten päätepisteitä, ja tämä antoi aiheƩa 
keskustella asianmukaisista tulosmiƩareista. TavoiƩeena oli myös löytää lupaavia 
biomarkkereita IBM:n diagnosoinƟa ja taudin etenemisen seurantaa varten. Ellei tauƟa 
muuƩavaa hoitoa ei ole saatavilla, IBM:ää sairastavien hoidossa olisi noudateƩava nykyisiä 
hoitostandardeja. 
PoƟlasedustajat kertoivat omista kokemuksistaan. He ilmaisivat myös toiveensa lisätä 
ƟetoisuuƩa sairaudesta yleislääkäreiden ja muiden lääkeƟeteen asiantunƟjoiden 
keskuudessa. Lisäksi olisi keskiteƩävä tutkimus vastaamaƩomiin poƟlastarpeisiin, esimerkiksi 
löydeƩävä sopivin hoitovaihtoehto esim. nielemisvaikeuksiin (dysfagiaan), joka on hankala ja 
sosiaalisesƟ rajoiƩava. 
IBM-diagnoosin aseƩaminen mahdollisimman varhaisessa vaiheessa on ensiarvoisen 
tärkeää, ja todeƫin, eƩä tarvitaan yksinkertaiset ja laaja-alaiset diagnosƟset ohjeet. Näiden 
avulla voidaan sulkea pois sairaudet jotka ovat IBM:n kaltaisia, ja voidaan mahdollistaa 
tuleviin hoitotutkimuksiin osallistumista. Alkuvaiheessa poƟlailla voi esiintyä harvinaisia 
piirteitä, muƩa lopulta tyypillinen kuva yleensä kehiƩyy. Huomioiden IBM-diagnoosin 
vakavat vaikutukset lihasbiopsiasta käyty keskustelu johƟ suositukseen 
biopsianäytetutkimuksen vähimmäismäärästä. 
Epidemiologiset tutkimukset osoiƫvat, eƩä IBM:n esiintyvyys vaihtelee suuresƟ eri puolilla 
maailmaa jonka takia on tärkeää tunnistaa, eƩä kliinisissä oireissa voi olla sukupuoleen ja 
etniseen alkuperään liiƩyviä eroja, erityisesƟ jalkojen heikkouden ja nielemisvaikeuksien 
osalta. On vakuuƩavasƟ osoiteƩu, eƩä IBM-poƟlaiden elinaika lyhenee jonkin verran. 
Kokouksen tässä osassa tarkastelƟin taudin kudosmekanismeja ja erityisesƟ tulehduksen 
osalta. 
 



Kokouksen toisessa osassa keskityƫin uusien diagnosƟsten välineiden mahdollisiin 
sovelluksiin. EsitelƟin erilaisia kuvantamistapoja, kuten lihasten magneeƫkuvaus (MRI), 
ultraääni ja PET (positroniemissiotomografia), joista magneeƫkuvaus näyƫ soveltuvan 
parhaiten diagnosƟiikan edistämiseen. Ultraääni vaikuƫ lupaavalta, koska se on helposƟ 
sovelleƩavissa hoitopaikan välineenä ja kustannustehokas, muƩa asiantuntemus tällaisten 
tutkimusten suoriƩamisessa ja tulkinnassa vaihtelee eri puolilla maailmaa. 
Seerumin ja lihaskudoksen biomarkkereita voidaan käyƩää diagnosƟsiin tarkoituksiin. 
Seerumin biomarkkerit voisivat tulevaisuudessa mahdollisesƟ auƩaa diagnoosin tukemisessa 
erityisesƟ kun lihasbiopsia ei ole mahdollinen. 
Suuri osa kokousajasta oli omisteƩu vuoden 2011 diagnosƟsten kriteerien tarkistamiselle. 
Tarkoituksena oli tehdä niistä mahdollisimman kaƩavat, joƩa poƟlaat voitaisiin oƩaa mukaan 
kliinisiin tutkimuksiin, ja toisaalta välƩää vääriä diagnooseja. Korosteƫin, eƩä muille 
kliinikoille suunnaƩujen suositusten ja Ɵeteellisiä tutkimuksia varten vaadiƩavien 
suositusten välillä on merkiƩävä ero. 
Kokouksen kolmannessa osassa käsitelƟin kliinisiä hoitototutkimusten tulosmiƩareita. 
Tulevien tutkimusten suunniƩelun kannalta on eriƩäin tärkeää tuntea taudin luonnollinen 
kulku. On selvää, eƩä hoiotulosmiƩareiden tulee sisältää myös nielemisvaikeudet, jotka 
usein ovat tunnistamaton oire ja merkiƩävä sairastuvuuden osa taudin edetessä. 
Yksimielisyys vallitsi siitä, eƩä IBM-FRS-miƩaria (FuncƟonal RaƟng Scale, kyselylomake, jolla 
arvioidaan käsien ja jalkojen toimintaa sekä nielemistä) tulee käyƩää hoitotuloksen miƩarina 
tutkimuksissa. Osallistujat olivat myös yhtä mieltä siitä, eƩä alkuvaiheen tutkimuksissa 
voitaisiin käyƩää kvanƟtaƟivista magneeƫkuvausta biomarkkerina lääkkeen tehon 
arvioimiseksi. 
Monet osallistujat totesivat myös eƩä eri tulosmiƩareiden ja biomarkkereiden osalta 
tarvitaan lisätutkimuksia. 
Täydellinen raporƫ julkaistaan lääkeƟeteellisessä Neuromuscular Disorders -lehdessä. 


