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De richtlijn dateert uit 2005. De tekst van de samenvatting is niet 
gewijzigd

Inleiding

De idiopathische inflammatoire myopathieën vormen een hetero-
gene groep van ontstekingen van dwarsgestreepte spieren leidend 
tot krachtsverlies. Deze groep kan onderverdeeld worden in der-
matomyositis (DM), polymyositis (PM) en sporadische ‘inclusion 
body’-myositis (sIBM). Er bestaan geen goede epidemiologische 
onderzoeken over adulte dermatomyositis, de incidentie van juve-
niele dermatomyositis bedraagt 1,5 tot 4 patiënten per miljoen. De 
incidentie van de idiopathische inflammatoire myopathieën totaal 
is waarschijnlijk ± 7,7 patiënten per miljoen. 
De diagnostiek en behandeling van patiënten met een idiopathi-
sche inflammatoire myopathie wordt door meerdere specialismen 
uitgevoerd (dermatoloog, neuroloog, reumatoloog, internist, 
kinder arts en revalidatiearts) en zal dus bijna altijd multidiscipli-
nair moeten plaatsvinden. De dermatoloog kan een belangrijke 
bijdrage leveren aan deze diagnose. 
Deze samenvatting van de richtlijn richt zich dan ook op de diag-
nose dermatomyositis (zowel de adulte als juveniele vorm).
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Diagnostiek

De spierzwakte van DM kan tegelijk optreden met de huidafwij-
kingen of later (dit laatste komt vaker voor). Deze huidafwijkingen 
zijn symmetrisch verdeeld. Spierpijn is vooral bij inspanning aan-
wezig. De spierzwakte treedt vooral proximaal op, is symmetrisch 
en gelokaliseerd aan de ledematen, halsbuigers en slikspieren.

Adulte dermatomyositis (zie stroomdiagram 1 en 2) 
De huidafwijkingen treden in het algemeen eerder op dan de 
spierafwijkingen. Deze huidafwijkingen kunnen onderverdeeld 
worden in karakteristieke verschijnselen en compatibele ver-
schijnselen.

De karakteristieke verschijnselen zijn:
– Het teken van Gottron: symmetrisch gelokaliseerde erythema-

teuze of livide atrofische maculae, met of zonder oedeem, aan 
interfalangeale of metacarpofalangeale gewrichten, ellebogen, 
knieën en mediale malleoli.

– Gottron-papels: symmetrisch gelokaliseerde, livide niet-schil-
ferende papels (en plaques) aan de dorsale zijden van de inter-
falangeale en/of metacarpofalangeale gewrichten, ellebogen, 
knieën en mediale malleoli. 

– Heliotroop erytheem van de bovenoogleden of het periorbitale 
weefsel met of zonder oedeem.

– Erytheem symmetrisch gelokaliseerd aan de dorsale zijde van 
de handen, vingers, strekzijde armen en benen, schouders en 
nek (‘shawl sign’), coeur, gelaat en voorhoofd.

– Poikiloderma atrophicans vasculare (erytheem, teleangiëcta-
sieën, hypo- en hyperpigmentatie en atrofie van de schouders, 
rug, lumbale streek en coeur.
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Verdenking inflammatoire myopathie: 
dermatomyositis (DM), polymyositis (PM), ‘inclusion body’-myositis (IBM)

In sommige gevallen wordt subacuut debuterende proximale symmetrische spierzwakte veroorzaakt door
necrotiserende immuungemedieerde myopathie.

Huidafwijkingen?

Spierzwakte?

Screen op kanker
en long-

afwijkingen;
bij kinderen: wees alert

op manifestaties in
andere organen;
behandel volgens
therapieschema

Dermatomyositis

Spierzwakte?

Chronisch, (a)symme-
trisch, proximaal of 

distaal benen, distaal
armen, slikstoornissen,

> 30 jr, geen pijn,
geen krampen,

geen fasciculaties,
niet-familiair

Spierzwakte?

Typisch voor DM:
Gottron-tekens/papels,

heliotroop erytheem,
etc.

Klinisch passend
bij DM, maar

niet diagnostisch

Spierbiopsie in klinisch
aangedane spier, evt.
op geleide van beeld-

vorming RVs +,
mononucleaire

endomysiale
celinfiltraten

‘Inclusion
body’-myositis

Subacuut, proximaal
symmetrisch,
+/- pijn, geen
fasciculaties,

geen krampen

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier, evt.
op geleide van beeld-

vorming geen
RVs, wel endomysiale

celinfiltr. Jo-1
antilich. negatief

Waarschijnlijk
‘inclusion

body’-myositis

Verwijs door voor symptomatische
behandeling: revalidatie

Tekenen bindweefsel-
ziekte: SLE, reuma,
MCTD, syndroom

van Sjögren,
sclerodermie 

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier
Mononucleaire

celinfiltraten
Zie voetnoot

Overweeg: andere
diagnose, herhaling
biopsie, verwijzing

neuromusculair
centrum, etc

Polymyositis;
behandel volgens
therapieschema

+ Polymyositis;
overweeg behandeling

volgens
therapieschema

Huidbiopt met
afwijkingen typisch

voor DM
(d.d. (S)LE)?

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier: 

voor DM
typische afwijkingen

Amyopathische DM
of DM

Mijd zonlicht, geef
hydroxychloroquine

z.n., zie therapie-
schema

Reviseer diagnose

Medicamenteuze behandeling van dermatomyositis en polymyositis

Geen
verandering

na 3 mnd

Bij volwassenen prednison 1-1,5 mg/kg, bij kinderen 1-2 mg/kg, 
gedurende 1 maand, bij voldoende reactie, 

op geleide van ziekteactiviteit geleidelijk afbouwen

Toename zwakte of
levensbedreigende

zwakte#

Persisterende
ziekte-

activiteit*

Terugval
na

remissie

Onbehandelbare of
hinderlijke
bijwerking

Toelichting
Voor een optimale behandeling is aandacht voor psychosociale en revalidatiegeneeskundige
aspecten noodzakelijk.
#Levensbedreigende zwakte: ademhalingszwakte, verslikken.
*Bij volwassenen kan een stabiele CK-verhoging geaccepteerd worden als het met de patiënt klinisch goed gaat.
Voor doseringen en voor comedicatie ter preventie van bijwerkingen: zie tekst.

Bij volwassenen i.v.
methylprednisolon of

IVIG, bij kinderen
i.v. methylprednisolon

Voeg bij volwassenen
toe MTX of AZA, 

bij kinderen MTX of
evt. IVIG

Verlaag of stop
prednison z.n.

Start opnieuw met
prednison, 

zoek naar laagste dosis

Stroomdiagram 1 Stroomdiagram 2

Stroomdiagram 1. Verdenking inflammatoire myopathie: dermatomyositis 

(DM),  polymyositis (PM), ‘inclusion body’-myositis (IBM).
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Verdenking inflammatoire myopathie: 
dermatomyositis (DM), polymyositis (PM), ‘inclusion body’-myositis (IBM)

In sommige gevallen wordt subacuut debuterende proximale symmetrische spierzwakte veroorzaakt door
necrotiserende immuungemedieerde myopathie.

Huidafwijkingen?

Spierzwakte?

Screen op kanker
en long-

afwijkingen;
bij kinderen: wees alert

op manifestaties in
andere organen;
behandel volgens
therapieschema

Dermatomyositis

Spierzwakte?

Chronisch, (a)symme-
trisch, proximaal of 

distaal benen, distaal
armen, slikstoornissen,

> 30 jr, geen pijn,
geen krampen,

geen fasciculaties,
niet-familiair

Spierzwakte?

Typisch voor DM:
Gottron-tekens/papels,

heliotroop erytheem,
etc.

Klinisch passend
bij DM, maar

niet diagnostisch

Spierbiopsie in klinisch
aangedane spier, evt.
op geleide van beeld-

vorming RVs +,
mononucleaire

endomysiale
celinfiltraten

‘Inclusion
body’-myositis

Subacuut, proximaal
symmetrisch,
+/- pijn, geen
fasciculaties,

geen krampen

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier, evt.
op geleide van beeld-

vorming geen
RVs, wel endomysiale

celinfiltr. Jo-1
antilich. negatief

Waarschijnlijk
‘inclusion

body’-myositis

Verwijs door voor symptomatische
behandeling: revalidatie

Tekenen bindweefsel-
ziekte: SLE, reuma,
MCTD, syndroom

van Sjögren,
sclerodermie 

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier
Mononucleaire

celinfiltraten
Zie voetnoot

Overweeg: andere
diagnose, herhaling
biopsie, verwijzing

neuromusculair
centrum, etc

Polymyositis;
behandel volgens
therapieschema

+ Polymyositis;
overweeg behandeling

volgens
therapieschema

Huidbiopt met
afwijkingen typisch

voor DM
(d.d. (S)LE)?

Spierbiopt in klinisch
aangedane spier: 

voor DM
typische afwijkingen

Amyopathische DM
of DM

Mijd zonlicht, geef
hydroxychloroquine

z.n., zie therapie-
schema

Reviseer diagnose

Medicamenteuze behandeling van dermatomyositis en polymyositis

Geen
verandering

na 3 mnd

Bij volwassenen prednison 1-1,5 mg/kg, bij kinderen 1-2 mg/kg, 
gedurende 1 maand, bij voldoende reactie, 

op geleide van ziekteactiviteit geleidelijk afbouwen

Toename zwakte of
levensbedreigende

zwakte#

Persisterende
ziekte-

activiteit*

Terugval
na

remissie

Onbehandelbare of
hinderlijke
bijwerking

Toelichting
Voor een optimale behandeling is aandacht voor psychosociale en revalidatiegeneeskundige
aspecten noodzakelijk.
#Levensbedreigende zwakte: ademhalingszwakte, verslikken.
*Bij volwassenen kan een stabiele CK-verhoging geaccepteerd worden als het met de patiënt klinisch goed gaat.
Voor doseringen en voor comedicatie ter preventie van bijwerkingen: zie tekst.

Bij volwassenen i.v.
methylprednisolon of

IVIG, bij kinderen
i.v. methylprednisolon

Voeg bij volwassenen
toe MTX of AZA, 

bij kinderen MTX of
evt. IVIG

Verlaag of stop
prednison z.n.

Start opnieuw met
prednison, 

zoek naar laagste dosis

Stroomdiagram 1 Stroomdiagram 2

Stroomdiagram 2. Behandeling dermatomyositis en  polymyositis.

DM, PM en sIBM
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De compatibele verschijnselen zijn:
– Periunguaal erytheem, teleangiëctasie.
– Erytheem in het gelaat (niet rond de ogen).
– Lichtgevoelig erytheem.
– Pigmentatie van het gelaat, de nek en op andere plaatsen.
– Calcificaties van huid of spier.
– Sclerodactylie.
– Oedemateuze vingers/handen. 
– Ulcus aan de vingertoppen.
– Ulcus aan de strekzijde van gewrichten.
– Livedo reticularis.
– Raynaudfenomeen.
– Zelden: erytrodermie, urticaria, hypertrichosis, panniculitis, 

folliculaire hyperkeratose, acanthosis nigricans, alopecia, 
 lipatrofie en hyperkeratose van de handpalmen.

Conclusie en aanbevelingen adulte dermatomyositis
– De diagnose huidafwijkingen, zoals voorkomend bij dermato-

myositis, kan gesteld worden bij aanwezigheid van:
a) Gottron-papels of -tekens in combinatie met heliotroop 

erytheem, of
b) Gottron-papels of heliotroop erytheem in combinatie met 

erytheem op de strekzijde van de armen of erytheem in 
karakteristieke distributie.

 Een huidbiopt is niet nodig bij aanwezigheid van verschijnse-
len die het stellen van de diagnose DM rechtvaardigen. Een 
huidbiopt kan de diagnose ondersteunen (histologie lijkt op 
SLE, echter bijna altijd ontbreekt depositie van immunoglobu-
linen ter plaatse van dermo-epidermale overgang). Daarnaast 
kunnen er enkele kenmerkende verschijnselen in het spier-
biopt gevonden worden.

– De diagnose amyopathische dermatomyositis kan gesteld wor-
den als de huidafwijkingen voldoen aan de criteria passend 
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bij dermatomyositis en als tekenen van aandoening van de 
muscula tuur bij lichamelijk en aanvullend onderzoek ontbre-
ken (overleg/consult neuroloog).

– Indien de huidafwijkingen de diagnose dermatomyositis 
rechtvaardigen, bevestigt de aanwezigheid van een spieraan-
doening deze diagnose. Als de huidafwijkingen passen bij 
de diagnose dermatomyositis, maar deze nog niet definitief 
maakt, is nader diagnostisch onderzoek naar de aanwezigheid 
van myositis noodzakelijk (overleg/consult neuroloog).

– Patiënten bij wie de diagnose dermatomyositis of amyopathi-
sche dermatomyositis is gesteld, behoeven onderzoek naar 
eventueel gelijktijdig aanwezige maligniteit, interstitiële longfi-
brose, inflammatoire bindweefselaandoening of cardiomyositis.

Juveniele dermatomyositis (JDM)
JDM begint met malaise, anorexie, koorts, huidafwijkingen, spier-
zwakte of huidafwijkingen met spierzwakte. Zelden komt JDM 
voor zonder spierzwakte (amyopathische JDM). JDM gaat verder 
vaak gepaard met niet-destructieve artritis, tandvleesontsteking, 
ulcera van het mondslijmvlies en een maag-darmaandoening.

De huidafwijkingen bij JDM:
– Het teken van Gottron of Gottron-papels (zie adulte DM). Bij 

kinderen kan het erytheem in het begin niet aanwezig zijn.
– Periunguaal erytheem met abnormale capillairen.
– Heliotroop erytheem van de (meestal boven-) oogleden, vaak 

geassocieerd met oedeem en teleangiëctasieën.
– Erythemateuze of violette maculae op de wangen, nek, schou-

ders, rug, coeur en ledematen.
– Calcinosis cutis (ook subcutis) knieën, ellebogen en nates.
– Ulceratie van de huid.
– Lipodystrofie bovenste lichaamshelft.
– Oedeem ledematen (met name onderarmen).

DM, PM en sIBM
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– Alopecie.
– Acanthosis nigricans.
– Raynaudfenomeen.
– Poikilodermie.
– Hyperkeratose van de handpalmen.
– Livedo reticularis.

Conclusie en aanbevelingen juveniele dermatomyositis (JDM)
– De huidafwijkingen kunnen voor het stellen van de diagnose 

DM voldoende zijn. (NB Er wordt geen uitspraak gedaan over 
het afnemen van een huidbiopt, een spierbiopt is vaak wel 
gerechtvaardigd.)

– In diagnostische twijfelgevallen gaat het vooral om het onder-
scheid van JDM met overlapsyndromen, met SLE en met scle-
rodermie.

– Er zijn geen aanwijzingen voor een verhoogd risico op het 
ontwikkelen van een maligniteit.

– De diagnose amyopathische JDM kan worden gesteld op aan-
wezigheid van Gottronse papels en de erythemateuze maculae 
met oedeem van de oogleden.

– Zijn er behalve de genoemde huidafwijkingen ook aanwijzin-
gen voor myositis dan kan de diagnose JDM worden gesteld.

Behandeling

Adulte dermatomyositis (zie ook stroomdiagram 2)
– Prednison is behandeling van eerste keuze bij DM. Prednison 

1-1,5 mg/kg/dag gedurende een maand, bij voldoende  reactie, 
op geleide van de ziekteactiviteit afbouwen. (NB Ziekte activiteit 
is progressie van spierzwakte en stijging serum-CK-activiteit.) 

– Bij onvoldoende reactie wordt methotrexaat of azathioprine 
voorgeschreven. Eventueel bij persisteren methylprednisolon 
i.v. of immunoglobulinen i.v.
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– De huidafwijkingen kunnen behandeld worden met hydroxy-
chloroquine (400 mg/dag). Ernstige huidafwijkingen of 
huidafwijkingen niet reagerend op hydroxychloroquine wor-
den behandeld als spierzwakte.

Bij huidafwijkingen wordt geadviseerd om zonlichtblootstelling 
te vermijden en/of een sunscreen te gebruiken.

Juveniele dermatomyositis
– Prednison 1-2 mg/kg gedurende 4-6 weken.
– Alternatief stootdoses methylprednison i.v. of methotrexaat 

(maximaal 15 mg/m2 per week) in combinatie met prednison.
– Er bestaan geen studies over behandeling van de huid-

afwijkingen bij JDM, in het algemeen wordt een sunscreen 
geadviseerd. Dermatocorticosteroïden en hydroxychloroquine 
worden soms toegepast.

Follow-up

Adulte dermatomyositis: screening op maligniteiten dient de eer-
ste drie jaar jaarlijks plaats te vinden. Deze screening omvat een 
volledige anamnese, een gedegen lichamelijk onderzoek en aan-
vullend onderzoek (lab, CT-thorax, mammografie, afhankelijk van 
de bevindingen van het lichamelijk onderzoek).

DM, PM en sIBM


