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Wissenswertes Uber
das Adulte Still-Syndrom
(AOSD)

Ein Ratgeber fiir Patienten und Angehdérige

) NOVARTIS



Vorwort *”.a. dsai

Mein Name ist Gabriele Grundl. Ich bin die Bundesvorsitzende der dsai e.V,,
einer Patientenorganisation, die sich mittlerweile seit 30 Jahren fur Menschen
mit angeborenen Immundefekten stark macht.

Bei meinem Sohn Mario wurde im Alter von 14 Monaten der Immundefekt
Agammaglobulinémie zufdllig diagnostiziert. Mario hat keine Antikérper

im Blut und muss sein Leben lang mit Immunglobulinen therapiert werden.
Da keine Ansprechpartner zur Verfigung standen, entschloss ich mich
1991, einen Verein fur Betroffene zu grinden, um meine Erfahrungen weiter-
zugeben.

Unter dem Motto ,Defektes Immunsystem? Starke Patientenorganisation!”
kémpfen wir fur eine frihzeitige Diagnose und bessere Therapiemdglich-
keiten — seit 30 Jahren und auch in Zukunft! Inzwischen ist unsere Patienten-
organisation ein kompetenter Partner fur alle Beteiligten in einem Netzwerk
aus Betroffenen, Spezialisten, Behérden und Forscherteams.

Mit dem vorliegenden Ratgeber hat die Firma Novartis ein weiteres wert-
volles Aufkldrungsmedium erstellt, das Betroffenen hilft, ihre Krankheit bes-
ser zu verstehen. Ubersichtlich und gut verstandlich aufbereitet, kénnen
grundlegende Informationen Uber Symptome und Diagnosen auch vom
Patienten selbst leichter eingeordnet werden und bieten eine gewinnbrin-
gende Hilfestellung.

Dafiir sagen wirim Namen aller
Betroffenen ,Danke”!

Herzlichst, Inhre
Gabriele Grundl,

dsai-Bundesvorsitzende und Tréigerin des
Bundesverdienstkreuzes am Bande
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Was istdas
Adulte Still-Syndrom?

Das Adulte Still-Syndrom ist eine sehr seltene sogenannte autoinflammato-
rische Erkrankung. Es handelt sich dabei um die Erwachsenenform der SJIA
(systemische juvenile idiopathische Arthritis) und wird auch manchmal als
Adult-onset Still’s Disease (kurz AOSD) oder Morbus Still des Erwachsenen
bezeichnet. Am Adulten Still-Syndrom erkrankt schétzungsweise weniger
als eine Person von 100.000 Menschen.

Die Krankheit dul3ert sich hauptséchlich durch hohes Fieber, ausgepréagte
Gelenkentziindungen, Hautausschlag und — vor allem zu Beginn — Hals-
schmerzen. Meist tritt das Adulte Still-Syndrom in Schuben auf, kann dann
aber im Einzelfall unterschiedliche Verldufe nehmen'2

- monozyklisch, wenn der Adultes-Still-Syndrom-Schub
ein einmaliges Ereignis ist

- polyzyklisch, wenn Krankheitsschibe sich mit Phasen, in denen
keine oder kaum Beschwerden bestehen, abwechseln

- chronisch, wenn die Symptome - vor allem dauerhafte
Gelenkentziindungen — anhalten

OvoOo»




Ohne Behandlung kénnen auf Patienten mit
Adultem Still-Syndrom dauerhafte Funktions-
einschrédnkungen bis hin zur unumkehrbaren
Abnutzung der betroffenen Gelenke zukom-
men. Deshalb sind eine frihe Diagnose und
geeignete Therapie ebenso wichtig wie regel-
mdaRige Kontrollen beim Arzt. Nur so kénnen
die Betroffenen Folgeschdden vermeiden und
ihren Krankheitsverlauf positiv beeinflussen.
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Die ersten Symptome
bei Adultem Still-Syn-
drom beginnen oft
zwischen dem 15. und
40. Lebensjahr34. Nur
wenige Patienten sind
bei Krankheitsbeginn

alter als 50 Jahre®.

www.autoinflammation.de/aosd1l




2 Was sind -

autoinflammatorische
Erkrankungen?

Es gibt verschiedene Arten von autoinflammatorischen Erkrankungen.
Eines haben sie alle gemeinsam: Der Kérper reagiert mit einer Entzindung
(Inflammation), die scheinbar von selbst (auto) auftritt. Da der gesamte
Kérper betroffen ist, sprechen Experten von einer systemischen Erkrankung.

Ausgeldst wird dieser Prozess durch das angeborene Immunsystem. Es ist in
unserem Kérper fur die erste Abwehr von Krankheitserregern wie Bakterien,
Pilzen und Viren zusténdig. Bei einer autoinflammatorischen Erkrankung ist
das Immunsystem aktiviert, obwohl keiner dieser Erreger unsere Gesundheit
bedroht. Stattdessen greift es kérpereigenes Gewebe an und schuttet Ent-
zindungsbotenstoffe aus, die das Geschehen weiter anheizen.

Bei den Betroffenen dulert sich diese Reaktion als Krankheitsschub mit
typischen Beschwerden wie Fieber, Schmerzen und Mudigkeit'. Wie lange
das Fieber andauert, ob zusdatzlich Hautausschlége, Bauch- oder Gelenk-
schmerzen auftreten, unterscheidet sich je nach Form der autoinflammato-
rischen Erkrankung.
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Ursachen des e 7
Adulten Still-Syndroms

Auch bei dem Adulten Still-Syndrom kommt es

zu einer Aktivierung des angeborenen Immun-
systems. Welche Ursachen dazu fUhren, ist nicht
abschliefdend gekldrt. Es gibt Hinweise darauf,
dass bestimmte Ausldser (Trigger) und genetische
Faktoren die Krankheit gemeinsam hervorrufen.
Nach aktuellem Wissensstand scheint beides zu-
sammenkommen zu mussen, damit das Adulte
Still-Syndrom aktiv wird®”’.

Ein moglicher Trigger ist die Infektion mit Viren
oder Bakterien. Infrage kommen etwa Erreger fur
Rételn, Pfeiffersches Drusenfieber, Mumps und
Magen-Darm-Infektionen. Da aber bei Ausbruch
eines Adulten Still-Syndroms in der Regel keine
Krankheitserreger mehr nachweisbar sind, lief? sich
bisher kein direkter Zusammenhang feststellen.




4 Die Symptome e B

Adultes Still-Syndrom kann eine grofe Belastung sein.

Bei rund 70 Prozent der Patienten zeigen sich zundchst Anzeichen einer star-
ken und anhaltenden Rachenentziindung mit einhergehenden Halsschmer-
zen. Spater kommen typischerweise drei Symptome zusammen vor:

* Gelenkschmerzen sind das hdufigste Symptom bei Adultem Still-Syn-
drom. Vorwiegend sind die Hand-, Ellbogen-, Sprung- und Kniegelenke,
seltener die Fingergelenke betroffen. Dabei ist oft keine Schwellung des
Gelenks sichtbar'.

Fieberschiibe, die eine Woche oder I&éinger anhalten®. Die Temperatur

ist oft héher als 39 Grad Celsius. Sie steigt meist abends an und ist am
ndchsten Morgen wieder normal. Manchmal treten auch zweimal am
Tag Fieberschube auf. Bei 20 Prozent der Patienten bleibt die Temperatur
durchgehend erhéht®.

- Hautausschlag (Exanthem) tritt bei rund 70 Prozent der Betroffenen auf.
Er ist fein-fleckig, lachsfarben und teilweise leicht erhaben. Meist zeigt
er sich am Rumpf sowie an Oberarmen und Oberschenkeln. In der Regel
tritt er gleichzeitig mit dem Fieber auf&,




Weitere Beschwerden

kénnen Muskelschmerzen, vergréRerte Lymphknoten, Bauchschmerzen und
Gewichtsverlust sein“5¢. Auch Leber und Milz sind manchmal vergréfert®.

Fieberschiibe

Rachen
Halsschmerzen

Brustraum
Brustschmerzen, Husten,
Kurzatmigkeit

Bauchraum
Schmerzen, Vergréerung von
Lymphknoten, Milz, Leber

Haut
fluchtiger, lachsfarbener Ausschlag
V. a. an Oberarm und Oberschenkel

Gelenke

Gelenkschmerzen (EIIbogen, Hand,
Knie, Knéchel - seltener Finger),
oft ohne sichtbare Schwellung



Wie wird das
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Adulte Still-Syndrom

diagnostiziert?

Halsweh, Fieber, Gelenkschmerzen - die Sym-
ptome des adulten Morbus Still @éhneln einem
Infekt oder anderen entztindlichen Erkrankungen
wie Rheuma. Deshalb dauert es oft lange, bis der
behandelnde Arzt sie mit einer autoinflammato-
rischen Krankheit wie dem Adulten Still-Syndrom
in Verbindung bringt.

Bei Verdacht auf eine autoinflalmmatorische
Erkrankung sollten Sie moéglichst einen Spezia-
listen aufsuchen, etwa einen Facharzt fur Innere
Medizin mit Spezialisierung fir Rheumatologie.
AuRRerdem ist es ratsam, dies wdhrend eines
akuten Krankheitsschubs zu tun.

Die Diagnose erfolgt in der Regel nach dem
Ausschlussverfahren — dies bedeutet, dass
andere Erkrankungen, etwa eine Infektion oder
andere rheumatische Erkrankungen, aus-
geschlossen werden. Neben der kérperlichen
Untersuchung kénnen verschiedene Blutwerte
Aufschluss Uber die Krankheit geben.

Um die Langzeitfolgen

ZU minimieren, ist es

wichtig, die Krankheit

so frih wie méglich
zu erkennen und den
Krankheitsverlauf zu

beobachten.

Einen Symptom-
kalender zu fluhren,
kann Ihnen und lhrem
Arzt dabei helfen.

[w] (O] Hier gent's

zur Vorlage




6 Therapiemoglichkeiten .. .

Gerade die erste Zeit nach der Diagnose kann Sie und die Menschen in
Ihrem Umfeld vor groRe Herausforderungen stellen. Wie schlimm ist die
Krankheit? Was bedeutet die Diagnose fur die Lebensplanung? Nach der
Diagnose Adultes Still-Syndrom ist es zund&chst wichtig, die fur Sie am
besten geeignete Therapie zu finden. Sprechen Sie mit lnrem Arzt dartber,
welche Behandlung fur Sie individuell infrage kommit.

Fir die medikamentése Behandlung stehen
verschiedene Wirkstoffe zur Verfligung®o":

NSAR
(nichtsteroidale Antirheumatika)

Glukokortikoide
(Kortison)

. » zum Beispiel Naproxen, Ibuprofen
oder Diclofenac

- fiebersenkend, entzindungs-

. hemmend, schmerzlindernd

“_.

Disease-modifying anti-rheumatic
drugs (DMARDs)

- als Tablette, Infusion oder Injektion
direkt ins Gelenk

» entzindungshemmend

Biologika

- werden auch IL-1-Blocker genannt
* hemmen den Entzindungs-
botenstoff Interleukin 1 (IL-1)

» entzindungshemmend
- langerfristig einsetzbar

“*—-

-\




6 Therapieoptionen e 12

Ziel der Behandlung ist eine schnelle und nachhalti-

ge Kontrolle der Entzindung und damit eine bessere
Lebensqualitét. Die individuell geeignete Therapie ist 2
auch deshalb wichtig, um Folgeschdden wie Ver-
steifungen an den Gelenken oder Organschddigun-
gen durch Einlagerungen von Entziindungsproteinen
(Amyloidose) zu vermeiden. aktuell zur Verfligung

stehenden Therapieop-

Bei einer rechtzeitigen

Diagnose und den

tionen gelingt es meist
Medikamente sind nur

ein Teil der optimalen
AOSD-Behandlung vitat zu kontrollieren.

gut, die Krankheitsakti-

Um den bestmdglichen
Behandlungserfolg zu

Patientenschulung, erzielen, ist es wich-
physikalische

MaRnahmen

Medikamente
tig, die Medikamente

regelmdfig in der ver-

Optimales schriebenen Dosierung

Management
der AOSD

einzunehmen.

Videos zu immunsup-
primierenden Therapien
und anderen wichtigen
Fragen finden Sie hier:

Betreuung der Krankengymnastik,

Psychosoziale Physiotherapie, i
Patienten Ergotherapie l



Was konnen cere 13
Betroffene selbst tun?

Bei einem Adulten Still-Syndrom ist nicht nur die
richtige Therapie mit Medikamenten wichtig. Auch
die Erndhrung, Bewegung und der Schlaf kénnen
einen Einfluss auf die Erkrankung und damit die
Lebensqualitat haben:

Erndhrung kann sich nachweislich auf Entzin-
dungsprozesse im Kérper auswirken'. Experten
empfehlen daher eine abwechslungsreiche und
ausgewogene Erndhrung. Dazu gehdren vor allem
viel frisches Gemuse und Obst, wenig Fleisch,
daftr gelegentlich Fisch und wertvolle Pflanzendle.

Bewegung ist nicht nur far Ausdauer, Kraft und
Koordination gut. Es werden auRerdem wichtige
Immunzellen im Kérper neu verteilt und dazu an-
geregt, sich weiterzuentwickeln. Wer regelmafig
Sport treibt, trainiert also auch das Immunsystem?®.

Schlaf ist wichtig fur die Gesundheit. Wissenschaft-
ler haben beobachtet, dass bereits drei Stunden
weniger Schlaf unser Immunsystem negativ beein-
flussen kénnen™.




Was konnen Betroffene ...
dariiber hinaus tun?

Es kann helfen, wenn Sie ...

« sich fortlaufend Uber die Erkrankung und die Therapie-
formen informieren

- offen mit Ihrer Krankheit umgehen und mit Freunden,
Familie und Arbeitskollegen dartiber sprechen

- sich in Patientengruppen austauschen

- den Behandlungsplan des Arztes genau befolgen und
Medikamente konsequent einnehmen

« bei Behandlung mit Steroiden zusdtzlich Calcium und
Vitamin D einnehmen

+ gendgend Ruhepausen in den Alltag einplanen

« sich regelmdRig bewegen und leichte sportliche Aktivitat
ausfdhren

- die Hande gezielt trainieren, wenn diese betroffen sind

« warme Handbdder bei schmerzenden Fingern oder
Handgelenken vornehmen




Wo bekomme
ich Unterstiitzung?

Bei seltenen Erkrankungen ist oft schon der Weg zur Diagnose sehr lang
und schwierig. Hinzu kommmt, dass das Umfeld hé&ufig noch nie von diesen
Krankheiten gehért hat und sie nicht ernst nimmt.

Kompetente Unterstltzung finden Patienten und Angehérige im Rahmen
einer psychosozialen Betreuung. Dort lernen sie Bewdltigungsstrategien im
Umgang mit ihrer Erkrankung.

Geeignete Beratungsstellen in Ihrer Ndhe, jede Menge Informationen und
Kontakt zu Gleichgesinnten finden Sie zum Beispiel bei der dsai e.V. Patien-
tenorganisation fur angeborene Immundefekte: www.dsai.de.

Haben Sie medizinische Fragen zu Novartis-Produkten oder Ihrer Erkrankung,
die mit Novartis-Produkten behandelt wird, dann kontaktieren Sie uns, den
Medizinischen InfoService der Novartis Pharma, gerne unter

Telefon:  0911-27312100*
Fax: 0911-27312160

E-Mail: infoservice.novartis@novartis.com
Internet:. www.infoservice.novartis.de
Live-Chat: www.chat.novartis.de

*Mo. —Fr. von 08:00 bis 18:00 Uhr e
Antworten auf haufige

Fragen finden Sie hier:
www.autoinflammation.de/aosd5
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