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Zielsetzung:

Der IL-1β-Inhibitor Canakinumab (CAN) führt sowohl in klinischen Studien als auch in der prak-
tischen Routine zu einer schnellen Remission der Symptome von CAPS (Cryopyrin-assoziierten 
periodischen Syndromen), einer monogenen autoinflammatorischen Erkrankung mit schwerer 
systemischer Entzündung. Ziel ist die Untersuchung der Langzeitwirksamkeit und -sicherheit von 
CAN bei pädiatrischen (≥ 2 Jahre) und erwachsenen Patienten mit CAPS (inkl. Muckle-Wells-
Syndrom [MWS], familiäres kälteinduziertes autoinflammatorisches Syndrom [FCAS] und neo-
natal beginnende entzündliche Systemerkrankung [NOMID]/chronisch infantiles neurologisch-
kutanes-artikuläres Syndrom [CINCA]) sowie die Gewichts-abhängige CAN-Dosierung unter 
Routinebedingungen der klinischen Praxis.

Methode:

Die prospektive, nicht-interventionelle Observationsstudie RELIANCE mit 3-jährigem Follow-up 
schließt Patienten mit klinisch bestätigter CAPS-Diagnose ein, die routinemäßig CAN erhalten. In 
6-monatigen Visiten werden von der Baseline an klinische Daten, Arzterhebungen und Patienten-
berichtete Ergebnisse ausgewertet, mit einem aktuell letzten Update bei der 30-Monats-Visite.

Ergebnisse:

Die Interimsanalyse enthält Daten von 91 CAPS-Patienten (50% wbl.; 15% NOMID/CINCA-Sub-
typen), die bis Dezember 2020 eingeschlossen wurden. Zur Baseline lag das mediane Alter bei 
20,5 Jahren und die mediane Dauer der vorherigen CAN-Behandlung bei 6 Jahren. 2% der Pa-
tienten erhielten zur Baseline weniger als die CAN-Standarddosis (SD; <87,5% der SD), 49% 
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erhielten die CAN-SD und 49% mehr als die CAN-SD (>112,5% der SD). Dagegen erhielten zur 
12-Monatsvisite 71% und zur 30-Monatsvisite 82% mehr als die CAN-SD (gegenüber 19% bzw. 
18% mit CAN-SD zum jeweiligen Zeitpunkt). Laut Arzterhebung erreichten 66% der Patienten 
eine Krankheitsremission ohne Krankheitsaktivität gemäß PGA (physician global assessment, 
50−60%). Die Patienten zeigten ein stabiles, niedriges Niveau von Krankheitsaktivität und Fa-
tigue. Bei 50% der Patienten war das Sozialleben beeinträchtigt und 50% berichteten über Fehl-
tage von Schule/Arbeit. Die Laborparameter CRP und SAA blieben über die Zeit stabil. Insgesamt 
zeigte sich eine anhaltende Krankheitskontrolle in allen Dosierungsgruppen und unabhängig von 
der Schwere des Subtyps.

Bei 8 Patienten traten insgesamt 20 behandlungsbedingte SAE auf (bei 1 Patient mit weniger 
als SD und 7 Patienten mit mehr als SD): Alport-Syndrom, Appendizitis, Blase, Herz-Kreislauf-
Erkrankung, Brustschmerzen, Kreislaufkollaps, Erythem, Fieberkrämpfe, Glomerulonephritis, 
Hämophilus-Test positiv, Pneumonie, Frühgeburt, Hautverfärbung, Tonsillektomie, Tonsillitis 
(bakteriell), Tonsillitis (Streptokokken) (je 1 Ereignis), Pyrexie (3 Ereignisse), noch nicht kodiert 
(Krankenhauseinweisung, 1 Ereignis).

Zusammenfassung:

Die 30-Monats-Interimanalyse der RELIANCE-Studie zeigt, dass die Langzeitbehandlung mit Ca-
nakinumab bei Patienten mit CAPS sicher und wirksam ist. Es wurde ein klarer Trend zur Dosis-
steigerung beobachtet.


