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Kluge Entscheidungen beiVerdacht

auf rheumatologische Erkrankungen
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Klug entscheiden — Initiative

Klug entscheiden soll eine konkrete Hilfe bei der Indikationsstellung zu diagnostischen und
therapeutischen Mal3nahmen sein. Dartiber hinaus soll die Initiative aber auch grundsatzlich
dafur sensibilisieren, klug zu entscheiden und nicht alles medizinisch Machbare zu tun.



Keine ANA bei unspezifischen Symptomen

Keine Borrelienserologie ohne spezifische

Symptome

Kl UgeE Kein Ausschluss von ,,Rheuma“ bei normalem
Entscheidungen Entzindungslabor

Keine Diagnose , Arthritis“ bei unauffalligem MRT

Keine Diagnose , Fiebersyndrom” ohne erhohtes
Entziindungslabor im Anfall




ANA bei Gesunden nachweisbar

 Bei Gesundenin 13 % > 1:80
o Pubertdt45 % > 1:80, 33 % > 1:160

« ohne klinische Symptome keine Bedeutung




Juvenile idiopathische Arthritis

» Klinisch oder bildgebend Erguss nachgewiesen

* ANA In 60 % erhoht

* Risikofaktor fur Uveitis




Entry criterion
Antinuclear antibodies (ANA) at a titer of 21:80 on HEp-2 cells or an equivalent positive test (ever)

.

If absent, do not classify as SLE
If present, apply additive criteria

Additive criteria
Do not count a criterion if there is a more likely explanation than SLE.
Occurrence of a criterion on at least one occasion is sufficient.
SLE classification requires at least one clinical criterion and 210 points.
Criteria need not occur simultaneously.
Within each domain, only the highest weighted criterion is counted toward the total score§.

Clinical domains and criteria Weight | Inmunology domains and criteria Weight
Constitutional Antiphospholipid antibodies

Fever 2 Anti-cardiolipin antibodies OR
Hematologic Anti-B2GP1 antibodies OR

Leukopenia 3 Lupus anticoagulant 2

Thrombocytopenia 4 Complement proteins

Autoimmune hemolysis 4 Low C3 OR low C4 3
Neuropsychiatric Low C3 AND low C4 4

Delirium 2 SLE-specific antibodies

Psychosis 3 Anti-dsDNA antibody* OR

Seizure 5 Anti-Smith antibody 6
Mucocutaneous

Non-scarring alopecia 2

Oral ulcers 2

Subacute cutaneous OR discoid lupus 4 Ari nger et a| 2019

Acute cutaneous lupus 6
o EULAR/ACR

Pleural or pericardial effusion 5 Classification Criteria

Acute pericarditis 6 for SLE
Musculoskeletal

Joint involvement 6
Renal

Proteinuria >0.5g/24h 4

Renal biopsy Class Il or V lupus nephritis 8

Renal biopsy Class Ill or IV lupus nephritis 10

Total score:

\

Classify as Systemic Lupus Erythematosus with a score of 10 or more if entry criterion fulfilled.

ANA obligat bei Lupus erythematodes

--> Rasche stationare Abklarung der
Organbeteiligung u Therapieinitiierung
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Serologie nur bei spezifischen Befunden

* Serologie kein hinreichendes diagnostisches Kriterium
* hohe Antikorperpravalenz [< 5 bis Uber 25 %] in der gesunden Bevdlkerung

e Je unspezifischer die Symptome des Patienten sind, desto geringer ist der

pradiktive Wert eines positiven serologischen Befundes.

Christen DAB 2009



Stellungnahme DGKJ:
keine Diagnostik ohne passende Symptomatik

Deutsche Akademie
fir Kinder- und

r-j Jugendmedizin e.V.
o¥s

Dachverband der kinder- und

inendmedizinischen Gesellschaften

Klinisch gesteuerte rationale Borreliose-Diagnostik

Stellungnahme der Deutschen Akademie fur Kinder- und Jugendmedizin e.V.
Kommission fur Infektionskrankheiten und Impffragen

Die Kommission fordert die Kinder- und Jugendarzte auf, nur dann eine serologische
Untersuchung auf Borrelien anzufordern, wenn dazu nach obigen Ausflhrungen ein
begrundeter klinischer Verdacht besteht: bei chronischen Schmerzen oder
Befindlichkeitsstérungen besteht dieser Verdacht nicht.



Muskuloskelettale Manifestation

e Arthritis, schmerzarm
* ballonierter Erguss
* Arthralgien in Frihphase moglich

* Knie nur zu 2/3 betroffen

— Serologie bei jeder Form der Arthritis
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Entzindungslabor unauffallig

Juvenile idiopathische
Arthritis — Oligoarthritis

* 1 -4 grolle Gelenke
*wW>m

* Pradilektionsalter 2 (-4) Jahre

* Diagnosestellung nach 6 Wochen

Gelenke und Augen entziindet
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Synoviales Enhancement — Korrelat einer Synovialitis

MRT - Kontrastmittel

a. STIR - Erguss hell

b. T1 mit Kontrastmittel -

Synovialmembran hell

| a.STIR Sequenz b. T1 Sequenz, Kontrastmittel



MRT unauffallig
— DD Wachstumsschmerzen / Schmerzstorungen

« am Folgetag beschwerdefrei
« 4-12 Jahre
 bilateral oder wechselnd Schmerz, kein Erguss

* Wade, Unterschenkel

« Abends/nachts
» Ansprechen auf Massage/NSAR

« familiar gehauft



Unklare Befunde -
Radiologisch/orthopadische Konferenz
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Charakteristisch fur Fiebersyndrom

Beginn in Kindheit

Episodische stereotype Symptomatik an verschiedenen Organen

[

Familienanamnese, Konsanguinitat +, Ethnizitat bei FMF

39

Entzindungsparameter T im Anfall, normal im Intervall .

ar

Keine Infektion inkl. Zoonosen, Reisekrankheiten I 10 20 30 40 50 60 70 days

Trigger: Kalte, Impfung, Menstruation...



Table 1: Autoinflammatory syndromes. / Fever syn d romes

Disease Inheritance pattern and Type of fever Skin lesions Systemic features Others Treatment
most common age at
presentation
TRAPS Autosomal dominant, Usually 1-3 weeks  Erythematous rash Myalgia, arthralgia Serositis, abdominal pain, Etanercept
TNF R 1 gene, infants or dermal plaques on conjunctivitis, periorbital Anakinra
adults extremities edema
FME Autosomal recessive, =39°C Erysipelas-like Recurrent monoarthritis, Abdominal pain, serositis, Colchicine,
MEFV gene, <20 year in 1-3 days tenosynovitis, arthralgias,  scrotal swelling Anakinra
80% of patients myalgia
HIDS Autosomal recessive, MVK ~ 3-7 days Maculopapular rash, Arthralgia Cervical adenitis, abdominal  Anakinra
gene, <2 years aphthous ulcers Arthritis pain
ECAS Autosomal dominant, <24 h Urticaria Arthralgias Cold-induced conjunctivitis ~ Anakinra
NLRP3, <1 year
MWS Autosomal dominant, Low-grade fever Erythematous rash, Myalgias, arthralgias, Conjunctivitis, uveitis, Anakinra
NLRP3 variable; infants, 1-3 day urticaria (sometimes arthritis sensorineural hearing loss,
teens, young adults cold-induced) fatigue
NOMID Sporadic, NLRP3, <1 year Mild fevers, Chronic urticarial-like  Arthralgia, arthritis, bony  Chronic uveitis Anakinra
constant skin rash overgrowth of epiphysis, Conjunctivitis, chronic
bony hypertrophy/ aseptic meningitis,
deformity, frontal bossing  sensorineural hearing loss,
headaches, papilledema,
optic atrophy, visual loss,
rreptelrebardation
AOSDY Acquired: no known 239°C, daily Evanescent pink rash, Polyarthritis Prodromal sore throat, Steroids
SOJIA genetic link 3-35 years quotidian fevers 30-40% pruritic or Polyarthralgia serositis, lymphadenopathy, = Methotrexate
urticarial M}rﬂ]gia hﬂpnfnﬂ‘lr11ﬁnnm£ga_1}r Anakinra (TT-1
bitors)
PFAPA Unknown Lasting 4-5days  Aphthous ulcerations  None Pharyngitis cervical adenitis,  Tonsillectomy
5-35 years abdominal pain Single steroid dose
Cimetidine
Anakinra
PAPA Autosomal dominant, None Acne Inflammatory arthritis TNF inhibitors
PSTPIP1 gene, Children Pyoderma mostly large joints (some IL-1 inhibitors
adolescents adults gangrenosum erosive or deforming)
Pathergy
Cyclic Autosomal dominant, 10-14 day Oral ulcers gingivitis None Malaise, pharyngitis, G-CSF, steroids
neutropenia  neutrophil elastase of low-grade periodontitis lymphadenopathy
gene (ELA-2 or ELANE) fevers; recurs q recurrent cellulitis or
Child to adult 4-6 weeks furunculosis
DIRA/ AR, Loss of IL 1 receptor Generalized pustular Multifocal osteomyelitis, and ~ Anakinra
DITRA antagonist, Neonates psoriasis, aseptic periostitis
Journal of Skin and Sexually Tr itted Di

pustular dermatitis

Autoinflammatory syndromes: A review

Marv Vineetha Seena Palakkal Ticev Skaria Naveena Tnse. Dhiva Philamina. Anila Nithin

2 « Issue 1 » January-June 2020



PFAPA - nicht genetisch nachwelsbar

Periodisches Fieber (100%)

Adenitis zervikalis (88 %) o
Pharynagitis (72 %)

Aphthous = Pharyngitis
Apht6se Stomatitis (70 %) omee Cervica
Bauchschmerzen (50 %)
Beginn 2.-3. Jahr, Dauer 4 - 5 Tage 78, Fedr. Curtent Opinion in Peciarics 2000, 12.253-56.

Fixes Intervall 3-4 Wochen, dazwischen beschwerdefrei



Praktisches Vorgehen

Fieberkalender 6 Monate
Infektionen, Immundefekt?
Fotos Hautbefunde

Therapieversuch Steroide?

Auto-Inflammatory Diseases Activity Score (AIDAI)

Patient:

Monat/ Jahr:

Piram M, et al. Ann Rheum Dis 2014:83:2168-2173. Validiert fur FMF/MKD/TRAPS und CAPS

1 = vorhanden, 0 = nicht vorhanden

Tag

Fieber »38°C

Reduzierter
Allgemeinzustand

Bauch-
schmerzen

Ubelkeit!
Erbrechen

Durchfall

Kopfschmerzen

Brust-
Schmerzen

Lymphknoten-
Schwellung

Gelenk/-
Muskelschmerz

Gelenk-
schwelung

Augen-
nizindung

Hautausschlag

Medikamente
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Stereotypische l/[\l l
Symptomatik v R

Oropharyngeale
Symptome

PFAPA

Zyklische
Neutropenie

Passender

Phanotyp

FMF, HIDS,
TRAPS, CAPS

Gen-Panel

whole-exome




Weiteres Vorgehen mittels interdisziplinarer
Konferenzen

GKJR Board ,,Diagnosefindung und Therapieoptimierung“
Ge N et| kkonfe renzam O |ga hOS pltal Ziel des Boards ist es mittels einer interdisziplinaren expertinnenbasierten Videokonferenz bei komplexen Fallen

zu einer Diagnosestellung und Therapieoptimierung zu gelangen.

g GKJR

Gesellschaft fur
Kinder- und Jugend-
rheumatologie 1
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Vielen Dank fUr die Aufmerksambkeit

N\ Klinikum Stuttgart



