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Aktuelles zur Initiative ,,Protokolle in der Kinderrheumatologie*

GBA-Forschungsvorhaben
»Handlungs- und
Therapie-Protokolle in
der Kinderrheumatologie
(ProKind-Rheuma)*

Die Initiative ,Protokolle in der Kinderrheu-
matologie (ProKind)“ der GKJR hat es sich
zum Ziel gesetzt, durch Entwicklung von
Therapieprotokollen die Behandlung von
kindlich-rheumatischen Erkrankungen zu
standardisieren und dadurch das Outcome
der Patienten zu verbessern. Dabei sollen
Behandlung und Uberwachung der Erkran-
kungen standardisiert sowie besonders ef-
fektive Behandlungsstrategien identifiziert
und durch erkenntnisbasierte Anpassung
der Protokolle modifiziert werden, was eine
langfristige Optimierung der Versorgung er-
maoglicht.

Seit 2019 wird die Uberpriifung der Effek-
tivitat dieser standardisierten Protokolle
im Rahmen des Projektes ,,Pro-Kind Rheu-
ma“ vom Gemeinsamen Bundesausschuss
(GBA) gefordert. Hierzu sollen 500 neu er-
krankte und damit Therapie-naive Patien-
ten mit kindlich-rheumatischen Erkran-
kungen (polyartikuldre |IA, oligoartikulare
JIA, Enthesitis-assoziierte Arthritis, juvenile
Psoriasisarthritis, systemische JIA [Still-Syn-
drom], juvenile Dermatomyositis, systemi-
scher Lupus erythematodes) in einer multi-
zentrischen Beobachtungsstudie erfasst und
prospektiv tiber ein Jahr verfolgt werden.

Aktuell (Stand August 2022) wurden
480 Patienten eingeschlossen und damit
das Rekrutierungsziel nahezu erfiillt. Von
diesen 480 Patienten sind bereits 152 tiber
12 Monate dokumentiert. Die Fallzahlen zu
den verschiedenen Erkrankungen finden
sichin »Tab. 1.

Es beteiligen sich derzeit 23 kinderrheu-
matologische Einrichtungen aktiv an der

Rekrutierung und Dokumentation der Pa-
tienten. Der Einschluss eines Patienten mit
vollstandiger Dokumentation von 5 Visiten
tiber 12 Monate wird dabei mit 400 € ver-
gitet. In einer ersten Auswertung, die Kris-
tina Vollbach (Aachen) auf der diesjdhri-
gen Jahrestagung der GKJR vorgestellt hat,
konnte gezeigt werden, dass die Protokol-
le zum groRten Teil praktikabel und effektiv
sind, d. h. das therapeutische Ziel im Sinne
des Treat-to-Target-Konzeptes (t2t) wird
bei einer Vielzahl von Kindern und Jugend-
lichen erreicht. Das Projekt lduft bis Ende
Juni 2023.Zu diesem Zeitpunkt werden 90 %
der Patienten tiber 12 Monate beobachtet
worden sein und es konnen valide Aussagen
zu den Therapieprotokollen erfolgen.

Es gibt eine aktuelle Ausschreibung vom
GBA zu themenoffenen Férderungen, die es
ermoglicht, dass eine Anschlussfinanzierung
fur die Nachverfolgung der Patienten Giber
3 bis 4 Jahre beantragt werden kann. Hier-
zu wird derzeit ein Antrag durch die Kon-
sortialfiihrung vorbereitet mit dem Ziel, die
Dokumentation ab Juli 2023 fortzusetzen.
Bis zur Entscheidung tiber diese Anschluss-
finanzierung bitten wir um eine weitere Re-
krutierung von Patienten Gber die Zahl 500
hinaus. Dies liegt darin begriindet, dass es
immer eine Reihe von Dropouts oder unzu-
reichenden Dokumentationen gibt. Ziel ist,
mindestens 500 Patienten iiber einen Zeit-
raum von 3 bis 4 Jahren zu dokumentieren.

Erfreulicherweise wurde durch die Sabi-
ne Low-Stiftung fir Kinderrheumatologie
zudem das Biosampling-Projekt von ProKind
gefordert. Hier werden von neu diagnosti-
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»Tab.1 Klinische Diagnosen der
480 eingeschlossenen Patienten von Pro-
Kind-Rheuma.

Fallzahlen

Diagnosen

Juvenile idiopathische Arthritis 395
(J1A)

Systemische JIA 38
Oligoarthritis 182
Polyarthritis 126
Psoriasisarthritis 12

Enthesitis-assozierte Arthritis 29

Andere Arthritis 8
Systemischer Lupus erythe- 33
matodes

Juvenile Dermatomyositis 28

Ausschluss Diagnose/Kriterien 5
nicht erfiillt

Angaben zur Diagnose liegen 19
noch nicht vor

zierten Patienten zum Beginn der Therapie
sowie nach 6 Monaten und im Rezidiv Bio-
material (Serum, RNA, Plasma, lebende Zel-
len) gesammelt und zentral in der BMBF-Bio-
bank der RWTH in Aachen gelagert. Diese
Bioproben kénnen fiir unterschiedliche Fra-
gestellungen den Mitgliedern der GKJR zur
Verfligung gestellt werden.

Neben den o.g. Diagnosen sind auch t2t-Kri-
terien fir autoinflammatorische Erkran-
kungen definiert worden. Unter Federfiih-
rung von Tatjana Welzel und Jasmin Kiim-
merle-Deschner (Tiibingen) sollen diese als
Modul bei ProKind-Rheuma mit eingebun-
den werden. Eine Finanzierung hierftir wird
gesondert beantragt. Weitere Informatio-
nen sind im nachfolgenden Beitrag zu fin-
den.

Zusammenfassend ist ProKind-Rheuma jetzt
schon ein groRRer Erfolg der GK|R, welcher na-

tional und international Beachtung findet.
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Eine Fortsetzung wird angestrebt und kénn-
te langfristig zu einer Festlegung der Proto-
kolle als Standard fiir die Versorgung der Pati-
enten mit kindlichem Rheuma fiihren.

Klaus Tenbrock, Aachen
Gerd Horneff, Sankt Augustin

Erweiterung von
ProKind-Rheuma um
autoinflammatorische
Erkrankungen (AID)

Autoinflammatorische Erkrankungen (AID)
sind monogenetische und polygenetische
Erkrankungen, die als einzelne Krankheits-
entitdt selten sind, in der Summe aber einen
bedeutenden Anteil der Konsultationen in
der Kinderrheumatologie ausmachen. Sie
zeichnen sich durch eine bedeutsame Mor-
biditdt aus und sind bei Organbefall poten-
ziell lebensbedrohliche chronische Erkran-
kungen. AID werden oft bereits im Kindes-
alter symptomatisch. Sie entstehen durch
eine fehlgeleitete Aktivierung des angebo-
renen Immunsystems, was zu Entziindungs-
reaktionen fiihrt. Charakteristisch sind wie-
derkehrende Krankheitsschiibe, oft beglei-
tet von Fieber und vielfdltigen anderen
Symptomen. AID kénnen negative Auswir-
kungen auf das Sozialleben und die psychi-
sche Gesundheit der Betroffenen und deren
Familien haben, sie haben auch Folgen fiir

die Gesellschaft. Der Weg bis zur Diagnose
und damit zu einer effektiven Therapie ist
fiir die Betroffenen oft lang.

Um die Fritherkennung, Diagnostik und Be-
handlung dieser Erkrankungen zu verbes-
sern, haben sich Kinderrheumatologinnen
und Kinderrheumatologen in Arbeitsgrup-
pen der Kommission ProKind der GKJR in
einem strukturierten Prozess abgestimmt
und Handlungsempfehlungen fiir ein zielge-
richtetes Vorgehen entwickelt. Dabei wur-
den fiir definierte autoinflammatorische
Erkrankungen Therapieziele, standardisier-
te regelmdRige Beurteilungen der Erkran-
kungsaktivitdt und an die jeweilige Krank-
heitsschwere angepasste, konsensbasierte
Therapiewege vorgeschlagen.

Nun soll untersucht werden,

= wie Kinder und Jugendliche mit AID aktu-
ellim klinischen Alltag versorgt werden,

= ob die Behandlung der Patient(inn)en
den aktuellen, von den Arbeitsgruppen
vorgeschlagenen Therapiepfaden und
einem Treat-to-Target-Vorgehen folgt,

= wie die Therapieergebnisse sind, d. h.
wie es den Betroffenen und ihren Fami-
lien geht,

= ob sich Patientencharakteristika (de-
mografische, sozio6konomische, kli-
nische oder genetische) identifizieren
lassen, die mit dem Outcome verbun-
den sind?
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Um diese Fragen zu beantworten, sollen
etwa 250 AID-Erkrankte prospektiv tiber
mindestens 2 Jahre standardisiert beob-
achtet und Informationen zur Versorgungs-
situation und Krankheitslast der Betroffenen
und ihrer Familien gewonnen werden.

Daflir werden die etablierten Strukturen der
Kerndokumentation rheumakranker Kinder
und Jugendlicher (Kinder-KD) genutzt. Alle
daran teilnehmenden Arztinnen und Arzte
sind hiermit herzlich eingeladen, ihre Patien-
tinnen und Patienten mit AID in 5 klinischen
Routinevisiten tiber ca. 24 Monate zu doku-
mentieren. Potenzielle Studienteilnehmen-
de sind Kinder und Jugendliche (<18 Jahre)
mit AID (pravalent und inzident). Patientin-
nen und Patienten mit systemischer juveni-
ler idiopathischer Arthritis und chronischer
nicht-bakterieller Osteomyelitis sind aus-
geschlossen. Daten werden standardisiert
tiber Fragebdgen von den (i) behandelnden
Arztinnen und Arzten, (i) den Erziehungs-
berechtigten und (iii) den Patientinnen und
Patienten ab 12 Jahren erhoben.

Von den Arztinnen und Arzten werden An-
gaben zu den klinischen und genetischen
Merkmalen (Phanotyp), den Laborwerten,
der Krankheitsaktivitdt, den Organmani-
festationen, der Therapie und dem Thera-
pieansprechen sowie dem Krankheitsma-
nagement erbeten. International etablier-
te Diagnose-/Klassifikationskriterien und
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Messinstrumente werden dabei beriick-
sichtigt. Die Erziehungsberechtigten und
Jugendlichen werden u. a. zum Weg bis zur
Diagnose, zu aktuellen Beschwerden, zur
Inanspruchnahme von medizinischen Leis-
tungen, zu Behandlung und Zufriedenheit
damit, der familidren Situation und der so-
ziobkonomischen Belastung befragt. Um die
erhobenen Daten auch in gemeinsame in-
ternationale Analysen einbringen zu kon-
nen, werden die Erhebungsinstrumente u. a.
mit der JIR-Kohorte abgestimmt. Zudem
werden in die Fragebogenentwicklung und
Ergebnisdiskussion Betroffene mit AID und
Forschungspartner(innen) aktiv eingebun-
den.

Im geplanten Vorhaben werden Kinderrheu-
matologinnen und Kinderrheumatologen
eng mit anderen Fachpersonen aus der pd-
diatrischen Rheumatologie/Autoinflamma-
tion, der Epidemiologie und Versorgungs-
forschung sowie mit Betroffenen und For-
schungspartner(inne)n zusammenarbeiten.
Diese interdisziplindre Zusammenarbeit und
die im Projekt erhobenen Daten sollen Er-
kenntnisse liefern, wie die Behandlung von
Kindern und Jugendlichen mit AID optimiert
und damit ihre Prognose und Lebenspers-
pektive weiter verbessert werden kann.
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rheuma heilbar machen

Die Projektidee wurde von der Deutschen
Rheumastiftung im September 2022 mit
dem Ideenpreis ausgezeichnet.

Dass ein Treat-to-Target-Vorgehen bei Pa-
tientinnen und Patienten mit IL-1-vermit-
telten AID machbar ist, konnte bereits de-
monstriert werden. Erste Daten wurden auf
dem Rheumatologenkongress im Septem-
ber 2022 in Berlin vorgestellt. Die Prasenta-
tion dieser Daten wurde mit dem Wissen-
schaftspreis fiir die Pddiatrische Rheumato-
logie ausgezeichnet, was die Relevanz des
Themas unterstreicht.

Tatjana Welzel, Basel und Tiibingen
Kirsten Minden, Berlin (fiir die ProKind-AGs
CAPS/TRAPS/MKD und FMF)
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