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29 osallistujaa eri maista, mukaan lukien 2 potilaiden edustajaa, kokoontui tarkistamaan
diagnostisia kriteereja yli 10 vuotta edellisen 2011 jarjestetyn IBM-kokouksen jadlkeen.
Tarkoitus oli arvioida luonnollista taudinkulkua ja aiemmista hoitokokeista saatuja
kokemuksia seka laatia konsensusohjeet hoitokokeilujen tulosmittareista. Kaksi hiljattain
tehtya IBM:aa koskevaa hoitokokeilua, joissa kaytettiin laakkeitd Bimagrumabia ja
Arimoclomolia, eivat saavuttaneet tutkimusten pdatepisteita, ja tdma antoi aihetta
keskustella asianmukaisista tulosmittareista. Tavoitteena oli my6s |6ytda lupaavia
biomarkkereita IBM:n diagnosointia ja taudin etenemisen seurantaa varten. Ellei tautia
muuttavaa hoitoa ei ole saatavilla, IBM:33a sairastavien hoidossa olisi noudatettava nykyisia
hoitostandardeja.

Potilasedustajat kertoivat omista kokemuksistaan. He ilmaisivat myds toiveensa lisata
tietoisuutta sairaudesta yleisladkareiden ja muiden laaketieteen asiantuntijoiden
keskuudessa. Lisaksi olisi keskitettava tutkimus vastaamattomiin potilastarpeisiin, esimerkiksi
loydettdva sopivin hoitovaihtoehto esim. nielemisvaikeuksiin (dysfagiaan), joka on hankala ja
sosiaalisesti rajoittava.

IBM-diagnoosin asettaminen mahdollisimman varhaisessa vaiheessa on ensiarvoisen
tarkeda, ja todettiin, etta tarvitaan yksinkertaiset ja laaja-alaiset diagnostiset ohjeet. Naiden
avulla voidaan sulkea pois sairaudet jotka ovat IBM:n kaltaisia, ja voidaan mahdollistaa
tuleviin hoitotutkimuksiin osallistumista. Alkuvaiheessa potilailla voi esiintya harvinaisia
piirteitd, mutta lopulta tyypillinen kuva yleensa kehittyy. Huomioiden IBM-diagnoosin
vakavat vaikutukset lihasbiopsiasta kayty keskustelu johti suositukseen
biopsiandytetutkimuksen vahimmaismaarasta.

Epidemiologiset tutkimukset osoittivat, ettda IBM:n esiintyvyys vaihtelee suuresti eri puolilla
maailmaa jonka takia on tarkeda tunnistaa, etta kliinisissa oireissa voi olla sukupuoleen ja
etniseen alkuperaan liittyvia eroja, erityisesti jalkojen heikkouden ja nielemisvaikeuksien
osalta. On vakuuttavasti osoitettu, ettd IBM-potilaiden elinaika lyhenee jonkin verran.
Kokouksen tassa osassa tarkasteltiin taudin kudosmekanismeja ja erityisesti tulehduksen
osalta.



Kokouksen toisessa osassa keskityttiin uusien diagnostisten valineiden mahdollisiin
sovelluksiin. Esiteltiin erilaisia kuvantamistapoja, kuten lihasten magneettikuvaus (MRI),
ultradani ja PET (positroniemissiotomografia), joista magneettikuvaus naytti soveltuvan
parhaiten diagnostiiikan edistamiseen. Ultradani vaikutti lupaavalta, koska se on helposti
sovellettavissa hoitopaikan valineend ja kustannustehokas, mutta asiantuntemus téallaisten
tutkimusten suorittamisessa ja tulkinnassa vaihtelee eri puolilla maailmaa.

Seerumin ja lihaskudoksen biomarkkereita voidaan kayttaa diagnostisiin tarkoituksiin.
Seerumin biomarkkerit voisivat tulevaisuudessa mahdollisesti auttaa diagnoosin tukemisessa
erityisesti kun lihasbiopsia ei ole mahdollinen.

Suuri osa kokousajasta oli omistettu vuoden 2011 diagnostisten kriteerien tarkistamiselle.
Tarkoituksena oli tehda niista mahdollisimman kattavat, jotta potilaat voitaisiin ottaa mukaan
kliinisiin tutkimuksiin, ja toisaalta valttaa vaaria diagnooseja. Korostettiin, etta muille
kliinikoille suunnattujen suositusten ja tieteellisia tutkimuksia varten vaadittavien
suositusten valilla on merkittava ero.

Kokouksen kolmannessa osassa kasiteltiin kliinisia hoitototutkimusten tulosmittareita.
Tulevien tutkimusten suunnittelun kannalta on erittdin tarkeaa tuntea taudin luonnollinen
kulku. On selvaa, etta hoiotulosmittareiden tulee sisdltda myos nielemisvaikeudet, jotka
usein ovat tunnistamaton oire ja merkittava sairastuvuuden osa taudin edetessa.
Yksimielisyys vallitsi siita, ettda IBM-FRS-mittaria (Functional Rating Scale, kyselylomake, jolla
arvioidaan kasien ja jalkojen toimintaa seka nielemistd) tulee kdyttaa hoitotuloksen mittarina
tutkimuksissa. Osallistujat olivat myds yhta mielta siitd, etta alkuvaiheen tutkimuksissa
voitaisiin kdyttaa kvantitatiivista magneettikuvausta biomarkkerina ladkkeen tehon
arvioimiseksi.

Monet osallistujat totesivat myos etta eri tulosmittareiden ja biomarkkereiden osalta
tarvitaan lisatutkimuksia.

Taydellinen raportti julkaistaan |ddketieteellisessd Neuromuscular Disorders -lehdessa.



