Mitteilungen der DGIM

Neues aus der Kommission Leitlinien der DGIM

S2e-Leitlinie zur Diagnostik
und Therapie des adulten
Still-Syndroms (AOSD)

Aktuell sind Delegierte der
DGIM-Kommission, Leitlinien”
an {iber 70 Leitlinien der inter-
nistischen Schwerpunktge-
sellschaften beteiligt. So auch
in der S2e-Leitlinie zur Diag-
nostik und Therapie des adul-
ten Still-Syndroms (AOSD).
DGIM-Mandatstrager war Pri-
vatdozent Dr. med. Gamal
Chehab, Oberarzt der Klinik
fir Rheumatologie am Uni-
versitatsklinikum Diisseldorf.
Er fasst die wichtigsten Key
Facts der Leitlinie zusammen.

A Privatdozent Dr. med. Gamal
Chehab

Das Still-Syndrom (engl. Adult-
onset Still's Disease; AOSD) ist
eine seltene polygenetische autoinflammatorische Erkrankung, die
sich hdufig im jungen Erwachsenenalter manifestiert, aber auch
noch jenseits des 60. Lebensjahres erstmalig auftreten kann. Durch
eine unkontrollierte Autoinflammation mit Zytokindysregulation
kann es zu Auspragungen an verschiedenen Organsystemen kom-
men. Die Erkrankung ist mit einer erhohten Morbiditat und Morta-
litdt der Betroffenen assoziiert.

Diagnosestellung des adulten Still-Syndroms

Die Diagnosestellung fuBBt auf der Kombination typischer klinischer
Symptome wie Arthralgien oder Arthritiden (zumeist polyartikuldr,
haufig an den Knie-, Sprung- oder Handgelenken), Fieber (> 39 °C),
Exanthem, Halsschmerzen, Lymphadenopathie, Myalgien, Spleno-
megalie, Hepatomegalie, Gewichtsverlust und Serositiden, sowie
bestimmter laborchemischer Surrogatmarker wie erhéhte Entziin-
dungsparameter (CRP) und deutlich erhéhte Serum-Ferritinwerte
(=5 x oberer Normwert). Differenzialdiagnostisch sind insbeson-
dere andere entziindlich-rheumatische Erkrankungen, Tumore und
hamatologische Neoplasien sowie Infektionserkrankungen abzu-
wadgen und auszuschlieBen.

Ein potenziell assoziiertes Makrophagenaktivierungssyndrom
(MAS), die Lungenbeteiligung oder eine Perimyokarditis stellen po-
tenziell schwerwiegende Komplikationen des AOSD dar und sind mit
einer schlechten Prognose verbunden. Die mdgliche Entwicklung
der seltenen Komplikation einer AA-Amyloidose ist insbesondere bei
langer andauernder, aktiver Erkrankung zu beriicksichtigen.
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Therapie des adulten Still-Syndroms

Nichtsteroidale Antirheumatika (NSAR) kénnen zur symptomati-
schen Behandlung, insbesondere von Schmerzen und Fieber, vo-
riibergehend eingesetzt werden, stellen aber fast nie eine ausrei-
chende Behandlung als Monotherapie dar. Hingegen profitieren
AOSD-Betroffene haufig mit einem guten beziehungsweise ausrei-
chenden Ansprechen von einer systemischen Glukokortikoidthera-
pie, weshalb diese zur Akuttherapie eingesetzt werden sollte. Hier-
bei gilt es jedoch, die wohlbekannten potenziellen unerwiinschten
Wirkungen einer langerfristigen Glukokortikoidtherapie zu beriick-
sichtigen.

Daher sollten friihzeitig glukokortikoidsparende Behandlungs-
optionen erwogen werden; hierfiir ist die Wahl konventioneller (Me-
thotrexat, Calcineurininhibitoren insb. Ciclosporin) als auch biologi-
scher Basistherapeutika (Tocilizumab, Anakinra, Canakinumab) mit
unterschiedlichen Evidenzlagen und Empfehlungsgraden maglich.
Nach Therapieversagen von Glukokortikoiden und konventionellen
Basistherapeutika (wie Methotrexat und/oder Ciclosporin A) sollten
Interleukin-1- oder Interleukin-6-Blocker eingesetzt werden. Inter-
leukin-1-Blocker bzw. Interleukin-1-Rezeptor-Blocker (Anakinra und
Canakinumab) kénnen aufgrund ihres Zulassungsstatus auch ohne
vorherige Behandlung mit konventionellen Basistherapeutika zur
Therapie des AOSD eingesetzt werden.

Die Therapiestratifizierung sollte in Abhdngigkeit der Krank-
heitsaktivitdt unter Berlicksichtigung klinischer Symptome und
Laborverdanderungen erfolgen. Therapieentscheidungen sind mit
den Betroffenen nach dem Prinzip der partizipativen Entschei-
dungsfindung zu treffen. Dabei kann die genannte medikamen-
tdse Therapie durch flankierende Behandlungsméglichkeiten wie
Schmerztherapie, physikalisch-therapeutische und rehabilitative
MaBnahmen, Funktionstraining und Einbeziehung von Selbsthilfe-
gruppen inkl. Selbstmanagementkursen sinnvoll ergénzt werden.

Weitere Informationen gibt es hier: https://dgrh.de/Start/Publi-
kationen/Leitlinien/DGRh-Leitlinien-(federf%C3%BChrend)/Adul-
tes-Still-Syndrom.html
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