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Zielsetzung

Autoinflammatorische periodische Fiebersyndrome (PFS) sind durch schwere systemische und
Organentziindungen gekennzeichnet. In klinischen Studien wurde eine erfolgreiche Behandlung
mit dem Interleukin-1B-Inhibitor Canakinumab (CAN) erreicht. Die vorliegende Studie untersucht
die langfristige Wirksamkeit und Sicherheit von CAN unter klinischen Routinebedingungen bei
padiatrischen (Alter 22 Jahre) und erwachsenen Patienten mit CAPS (Cryopyrin-assoziierte pe-
riodische Syndrome), FMF (familidares Mittelmeerfieber), TRAPS (Tumornekrosefaktor-Rezep-
tor-assoziiertes periodisches Syndrom) und HIDS/MKD (Hyperimmunoglobulinamie-D-Syndrom/
Mevalonatkinase-Mangel).

Methoden

RELIANCE ist eine prospektive, nicht-interventionelle Beobachtungsstudie in Deutschland. Ein-
geschlossen werden Patienten mit klinisch gesicherter Diagnose eines PFS, die routinemafRig
mit CAN behandelt werden. Neben Wirksamkeitsparametern bezlglich Krankheitsaktivitat und
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Remission wurden Sicherheitsparameter zu Beginn der Studie erfasst und in 6-monatigen Ab-
stdnden bewertet.

Ergebnisse

Wir stellen die Interimsdaten von 168 Patienten mit PFS vor, die zwischen Oktober 2017 und
Dezember 2020 in das RELIANCE-Register aufgenommen wurden. Das mittlere Alter in dieser
Kohorte betrug 24,7 Jahre (2-79 Jahre) und der Anteil der weiblichen Patienten lag bei 51%. Zur
Baseline betrug die mediane Dauer der vorherigen CAN-Behandlung 3 Jahre (0-12 Jahre).

Bei insgesamt 101 Patienten (60%) traten unerwiinschte Ereignisse auf und 22 Patienten waren
von schwerwiegenden UE (SUE) betroffen. Von 489 SUE waren 53 schwerwiegend, wovon 13
SUE Infektionen der oberen Atemwege betrafen. 21 SUE wurden als therapiebedingt eingestuft
(bei 5% (n=9) der Patienten) mit Inzidenzraten pro 100 Patientenjahre (IR) zwischen 0,4 und 1,1:
Alport-Syndrom, Appendizitis, Blasen, kardiovaskulare Erkrankung, Brustschmerzen, Kreislauf-
kollaps, Erythem, Fieberkrampfe, Glomerulonephritis, Hamophilus-Test positiv, Lungenentziin-
dung, Frihgeburt, Hautverfarbung, Tonsillitis bakteriell, Tonsillitis Streptokokken (je n=1 Ereignis,
IR 0,4), Tonsillektomie (n=2, IR 0,7), Pyrexie (n=3, IR 1,1), noch nicht kodiert (Krankenhausauf-
nahme wegen Exsikkose bei Gastroenteritis, n=1, IR 0,4).

Zusammenfassung

Die Interimsdaten der RELIANCE-Studie, der am langsten laufenden CAN-Registerstudie fiir au-
toinflammatorische periodische Fiebersyndrome, bestatigen die Sicherheit der Langzeitbehand-
lung mit CAN in der gesamten Studienpopulation.



