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Wissenswertes 
über juvenilen Morbus Still 
(SJIA)*

*Systemisch juvenile idiopathische Arthritis

Ein Ratgeber für Patienten und Angehörige



Vorwort

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

Bei meinem Sohn Mario wurde im Alter von 14 Monaten der Immundefekt 
Agammaglobulinämie zufällig diagnostiziert. Mario hat keine Antikörper  
im Blut und muss sein Leben lang mit Immunglobulinen therapiert werden. 
Da keine Ansprechpartner zur Verfügung standen, entschloss ich mich 
1991, einen Verein für Betroffene zu gründen, um meine Erfahrungen weiter-
zugeben. 

Unter dem Motto „Defektes Immunsystem? Starke Patientenorganisation!“ 
kämpfen wir für eine frühzeitige Diagnose und bessere Therapiemöglich-
keiten – seit 30 Jahren und auch in Zukunft! Inzwischen ist unsere Patienten-
organisation ein kompetenter Partner für alle Beteiligten in einem Netzwerk 
aus Betroffenen, Spezialisten, Behörden und Forscherteams. 

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

Dafür sagen wir im Namen aller  
Betroffenen „Danke“!

Herzlichst, Ihre
Gabriele Gründl,  
dsai-Bundesvorsitzende und Trägerin des  
Bundesverdienstkreuzes am Bande
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Juveniler Morbus Still ist eine seltene autoinflammatorische Erkrankung, 
die auch zu den Rheuma-Erkrankungen gehört. Sie ist gekennzeichnet 
durch Schübe mit hohem Fieber und Gelenksentzündungen, die mindes-
tens zwei Wochen dauern. Meist tritt ein juveniler Morbus Still im Alter von 
fünf Jahren oder jünger auf1,2,3. Die Erkrankung wird auch als „Still-Syndrom“ 
bezeichnet. In der medizinischen Fachsprache heißt sie systemische juve-
nile idiopathische Arthritis (abgekürzt SJIA). In Deutschland sind Schät-
zungen zufolge 500 bis 950 Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren von 
dieser seltenen Erkrankung betroffen4.

Im Gegensatz zu verschiedenen anderen Formen von Rheuma bei Kin-
dern betrifft der juvenile Morbus Still nicht ausschließlich die Gelenke, 
sondern den gesamten Körper. Wenn die Erkrankung bei Jugendlichen 
über 16 Jahren oder Erwachsenen auftritt, wird sie als Morbus Still des Er-
wachsenen oder Adult-onset Still’s Disease (AOSD) bezeichnet. 

SJIA bedeutet:
S = systemisch = die Erkrankung betrifft den ganzen Körper
J = juvenil = die Erkrankung beginnt im Kindesalter
I = idiopathisch = die Ursache ist nicht bekannt
A = Arthritis = Gelenkentzündung

Was ist juveniler  
Morbus Still?

1

Erfahren Sie mehr:

www.autoinflammation.de/sjia1
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Erfahren Sie mehr:

www.autoinflammation.de/sjia2

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

Ausgelöst wird dieser Prozess durch das angeborene Immunsystem. Es ist in 
unserem Körper für die erste Abwehr von Krankheitserregern wie Bakterien, 
Pilzen und Viren zuständig. Bei einer autoinflammatorischen Erkrankung ist 
das Immunsystem aktiviert, obwohl keiner dieser Erreger unsere Gesundheit 
bedroht. Stattdessen greift es körpereigenes Gewebe an und schüttet Ent-
zündungsbotenstoffe aus, die das Geschehen weiter anheizen. 

Bei den Betroffenen äußert sich diese Reaktion als Krankheitsschub mit 
typischen Beschwerden wie Fieber, Schmerzen und Müdigkeit1. Wie lange 
das Fieber andauert, ob zusätzlich Hautausschläge, Bauch- oder Gelenk-
schmerzen auftreten, unterscheidet sich je nach Form der autoinflammato-
rischen Erkrankung.
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Morbus Still
Auch bei juvenilem Morbus Still ist eine Aktivierung des angeborenen Im-
munsystems der Grund für die auftretenden Beschwerden. Es reagiert so, 
als hätte der Körper mit einer Infektion durch Krankheitserreger zu kämpfen. 
Hierbei spielen Entzündungsbotenstoffe wie Interleukin-1 (IL-1) und Interleu-
kin-6 (IL-6) eine wichtige Rolle. 

Obwohl die Forschung mit diesen Erkenntnissen inzwischen einen großen 
Schritt weiter ist, wissen Mediziner immer noch nicht genau, was die Ursa-
che für die von selbst auftretende Aktivierung des Immunsystems ist. An-
ders als bei anderen autoinflammatorischen Erkrankungen wurde bislang 
keine Genveränderung gefunden, die juvenilen Morbus Still verursacht2,5.
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Meist treten bei juvenilem Morbus Still die Symptome in Schüben auf. Gute 
Phasen wechseln sich mit schlechten ab. Die häufigsten Beschwerden 
während eines akuten Schubs sind4,6,7: 

1.  Immer wiederkehrendes Fieber    
 (über 38°C) über mindestens zwei Wochen. Die Temperatur steigt  
 üblicherweise in den frühen Morgenstunden oder am Nachmittag an 
 und sinkt zwischendurch wieder.

2. Flüchtiger, lachsfarbener Hautausschlag,  
 der schnell wieder verschwinden kann.

3. Geschwollene und schmerzende Gelenke (Arthralgie und Arthritis)  
 Manche Kinder haben während des Fiebers nur allgemeine  
 Muskel- oder Gelenkschmerzen, oft ohne sichtbare Schwellungen.
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1. Zentrales Nervensystem:  
 Selten betroffen

2. Herz: 
 Bei bis zu einem Drittel der Kinder kommt   
 es zu einer Herzbeutelentzündung, seltener  
 ist der Herzmuskel in Mitleidenschaft  
 gezogen

3. Lymphknoten und/oder Milz:  
 Sind vergrößert 

4. Leber:  
 Seltener vergrößert als die Milz 

5. Lunge:  
 Selten betroffen

6. Muskeln und Knochen:  
 Hier können Gelenkentzündungen (Arthritis),  
 Sehnenscheidenentzündungen sowie Mus- 
 kelschmerzen auftreten

Weitere Symptome im Überblick:
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Die Krankheit kann bei verschiedenen Kindern ganz unterschiedlich verlaufen. 
Das erschwert die Diagnosestellung besonders. Mögliche Krankheitsverläufe 
sehen wie folgt aus2,8,9:

•  Verlauf in einem Zyklus:  
 Dieser tritt bei etwa 40 % der Patienten auf. Hier tritt der Krankheitsschub  
 nur einmal auf. 
 

•  Verlauf in mehreren Zyklen: 
 Bei diesem Krankheitsverlauf (unter 10 % der Patienten) wechseln sich  
 Schübe mit Phasen ab, in denen die Erkrankung nicht aktiv ist.  
 

•  Chronischer Verlauf:  
 Über 50 % der Morbus Still-Patienten haben einen Krankheitsverlauf, bei  
 dem die Schübe in Phasen auftreten und die Erkrankung fortschreitet.   
 Diese chronische oder persistente Form ist die häufigste Form des juveni- 
 len Morbus Still (SJIA).

Verlauf der Erkrankung und mögliche Spätfolgen
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Infolge einer langanhaltenden Aktivierung des  
unspezifischen Immunsystems kann es bei angebo-
renen Morbus Still zu verschiedenen Spätfolgen und 
Komplikationen kommen:

•  Amyloidose:  
 Durch die Entzündung im Körper ist im Blut die  
 Anzahl der sogenannten Akute-Phase-Proteine  
 erhöht, die normalerweise die Entzündung  
 regulieren. Bei lange fortwährender Entzündung   
 lagert sich ein bestimmtes Akute-Phase-Protein,  
 das Serum-Amyloid-A (SAA), in verschiedenen   
 Organen, zum Beispiel im Nierengewebe ab. Die   
 Folge ist eine Amyloidose, die zur Schädigung der 
 Nieren und Nierenversagen führen kann. Durch die  
 verbesserte Diagnostik und Behandlung in den   
 letzten Jahren ist diese Komplikation seltener  
 geworden.

• Gelenkzerstörung:  
 Langfristig kann die schubweise Gelenkentzün- 
 dung in eine dauerhafte Entzündung übergehen,  
 was die Gelenke zerstört (chronisch destruktive  
 Arthritis)4,5,7.

Etwa 41 Prozent der SJIA-

Patienten haben im Ver-

gleich zu Gesunden eine 

geringere Körpergröße6. 

 

Der Symptom-Check mit 

Ada liefert Ihnen einen 

Hinweis, ob es sich um 

eine SJIA handelt.

• Gelenkfunktion und Wachstum:  
 Im weiteren Verlauf können bei juvenilem Morbus Still zudem Funktions- 
 einschränkungen der Gelenke und eine Wachstumsverminderung auf- 
 treten4,7.

• Makrophagenaktivierungssyndrom (MAS):  
 Eine schwere Komplikation, die bei etwa 10 Prozent der Patienten mit  
 juvenilem Morbus-Still auftritt7,10-12. Die Ursache ist eine starke Überak- 
 tivierung und Überreaktion des Immunsystems. Dadurch kann es zu  
 Beschwerden wie bei einer Blutvergiftung (Sepsis) kommen und dem  
 Versagen verschiedener innerer Organe10,13.

www.autoinflammation.de/sjia3
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diagnostiziert?
Wenn ein Kind immer wieder unter wochenlangem 
Fieber und Gelenkschmerzen leidet, möchten Eltern 
so schnell wie möglich wissen, was die Ursache da-
für ist. Leider dauert es bei juvenilem Morbus Still wie 
bei den meisten autoinflammatorischen Erkrankun-
gen oft lange, bis die richtige Diagnose gefunden ist.
Während eines akuten Schubs ist die Erkrankung 
leichter feststellbar als in einer symptomfreien 
Phase. Deshalb ist es wichtig, gerade während eines 
Schubs möglichst einen Spezialisten für Kinder-
Rheumatologie aufzusuchen.

Für die Diagnostik wird der Arzt neben einer körper-
lichen Untersuchung weitere Tests anordnen, etwa 
der Gelenke oder inneren Organe. Hinzu kommt eine 
genaue Kontrolle der Blutwerte. Bei juvenilem Morbus 
Still werden beispielsweise folgende Laborwerte er-
hoben5:

Es hilft bei der Diag-

nose, wenn Sie einen 

Symptom-Kalender 

führen, um Ihren Krank-

heitsverlauf zu doku-

mentieren.

www.autoinflammation.de/sjia4

Hier geht’s  
zur Vorlage

•  C-reaktives Protein (CRP), die Blutsenkungs- 
 geschwindigkeit (BSG), der Leukozytenwert  
 oder Ferritin, die auf eine erhöhte Entzündungs- 
 aktivität hinweisen

•  Spezifische Auto-Antikörper, um andere  
 Erkrankungen auszuschließen



NSAR  
(nichtsteroidale Antirheumatika) 

•  fiebersenkend,  
  entzündungshemmend,
    schmerzlindernd 

Glukokortikoide 

• als Tablette, Infusion oder Injektion
 direkt ins Gelenk
• entzündungshemmend 
• als kurzfristige Therapie während  
   eines akuten Schubes

Biologika

• Hemmen den Signalweg von  
 Entzündungsbotenstoffen wie  
 Interleukin 1 (IL-1)
• Diese Entzündungsbotenstoffe
 spielen eine maßgebliche Rolle
 bei autoinflammatorischen  
 Entzündungsreaktionen
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Steht die Diagnose juveniler Morbus Still fest, kann der Arzt mit der 
passenden Behandlung beginnen. Diese ist nicht nur wichtig, um die 
Anzahl und Schwere der Schübe zu reduzieren, sondern auch, um 
mögliche Spätfolgen wie eine Amyloidose oder dauerhafte Gelenk-
schäden zu verhindern. 
 
Für die medikamentöse Behandlung stehen  
verschiedene Wirkstoffe zur Verfügung5,6,14,15:

Um den bestmöglichen 

Behandlungserfolg zu 

erzielen, ist es wich-

tig, die Medikamente 

regelmäßig in der ver-

schriebenen Dosierung 

einzunehmen.



Optimales
Management

der SJIA

Medikamente

Hilfsmittel

Unterstützung 
und Förderung 

im Umfeld, 
z.B. in der Schule

Psychosoziale 
Betreuung der 
Patienten und  

Familien

Patientenschulung

Psysiotherapie, 
Krankengymnastik, 

Ergotherapie
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Ziel der Behandlung ist eine schnelle und nachhaltige Kontrolle der Entzün-
dung und damit eine bessere Lebensqualität. Juveniler Morbus Still wird nicht 
ausschließlich mit Medikamenten behandelt. Andere Therapien kommen 
dazu:

Therapieoptionen

Die Therapiemaß-
nahmen werden vom 
Kinderrheumatologen 
individuell zusam-
mengestellt, so wie 
es speziell für Ihr Kind 
sinnvoll ist.
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Die Diagnose ist der erste Schritt zur passenden Therapie und zu einem 
besseren Verständnis der Erkrankung. Wenn die Behandlung erfolgreich  
ist und die Medikamente wirken, dann können die jungen Patienten  
weitestgehend normal am Leben teilnehmen.

Ernährung kann sich nachweislich auf Entzündungsprozesse im Körper 
auswirken. Experten empfehlen daher eine abwechslungsreiche und aus-
gewogene Ernährung. Dazu gehören vor allem viel frisches Gemüse und 
Obst, wenig Fleisch, dafür gelegentlich Fisch und wertvolle Pflanzenöle.

Bewegung ist nicht nur für Ausdauer, Kraft und Koordination gut. Es werden 
außerdem wichtige Immunzellen im Körper neu verteilt und dazu angeregt, 
sich weiterzuentwickeln. Wer regelmäßig Sport treibt, trainiert also auch 
das Immunsystem16.
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CORNER

Tim und Paula erzählen in der Kids Corner auf  
www.autoinflammation.de, was eine autoinflammatorische 
Erkrankung ist – und wie sich ihr Leben damit gestaltet.

www.autoinflammation.de/sjia5

7

Schlaf ist wichtig für die Gesundheit. Wissenschaftler haben beobachtet, 
dass nachts bereits ab drei Stunden ohne Schlaf unser Immunsystem  
beeinträchtigt ist17.

Kommunikation ist bei chronischen Krankheiten das oberste Gebot. Klären 
Sie Familie und Freunde, aber auch Institutionen wie Kita oder Schule darü-
ber auf, was juveniler Morbus Still ist ist und was es bedeutet, damit zu leben. 
Bleiben Sie im Gespräch und teilen Sie Ihre Erfahrungen mit der Krankheit, 
um Verständnis und Unterstützung zu fördern.



Telefon:  0911 – 273 12 100*
Fax:  0911 – 273 12 160
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 

8 Wo bekomme  
ich Unterstützung?

Bei seltenen Erkrankungen ist oft schon der Weg zur Diagnose sehr lang und 
schwierig. Hinzu kommt, dass das Umfeld häufig noch nie von diesen Krank-
heiten gehört hat und sie nicht ernst nimmt.  

Kompetente Unterstützung finden Patienten und Angehörige im Rahmen 
einer psychosozialen Betreuung. Dort lernen sie Bewältigungsstrategien im 
Umgang mit ihrer Erkrankung. 
 
Geeignete Beratungsstellen in Ihrer Nähe, jede Menge Informationen und 
Kontakt zu Gleichgesinnten finden Sie zum Beispiel bei der dsai e.V. Patien-
tenorganisation für 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 

www.autoinflammation.de/sjia6

Antworten auf häufige  
Fragen finden Sie hier:

SEITE 16
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