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ZUSAMMENFASSUNG

Die Behandlung der juvenilen idiopathischen Arthritis (JIA)
hat sich in den vergangenen 2 Jahrzehnten u. a. durch die Ver-
figbarkeit neuer Substanzen entscheidend verandert. Trotz
vorhandener Zulassungen, die sich teilweise aus der Behand-
lung der rheumatoiden Arthritis ableiten, sind zur Einordnung
der vorhandenen Evidenz Leitlinien eine wichtige Entschei-
dungshilfe. Die 2012 publizierte AWMF-Leitlinie zur ,Therapie
der juvenilen idiopathischen Arthritis“ wurde zwischen 2018
und 2019in einem mehrstufigen Prozess aktualisiert und als
S2k-Leitlinie aktualisiert. Wichtige Prinzipien und Empfehlun-
gen zur medikament6sen und nicht-medikament6sen Therapie
der JIAwurden verabschiedet. Im Fokus all dieser MaBnahmen
bleibt die rasche Entziindungskontrolle, der Remissionserhalt,
die Vermeidung von krankheits- und therapiebedingten Folge-
schiden sowie die Gewdhrleistung einer stérungsfreien soma-
tischen und psychosozialen Entwicklung, Lebensqualitdt und
Teilhabe der betroffenen Kinder und Jugendlichen.

ABSTRACT

The therapy of juvenile idiopathic arthritis (JIA) has undergone
significant changes during the past two decades also due to
the availability of new biologic substances. Therapy guidelines
gathering the available evidence are crucial for clinical deci-
sion-making. The current interdisciplinary therapy guideline
was updated between 2018 and 2019 in different steps, leading
to an updated adoption of recommendations and principles
of medical and non-medical therapy of JIA. The main focus
and goal of all therapeutical considerations remains a rapid
control of inflammation leading to and maintaining remission
while avoiding disease or therapy-associated damage. This shall
furthermore allow an appropriate somatic and psycho-social
development along with an adequate health-related quality
of life and participation of children and adolescents with JIA.
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‘ Stichwérter: juvenile idiopathic (rheumatoid) arthritis AND therapy |

! n = 5864

| Limits: humans, all child: birth — 18 years |
+ n=4424

| Limits: clinical trial |
l n =359

Celecoxib

Studien zur Diagnostik der JIA, Uveitis, Lupus erythematodes, Impfung,

}

Trials vorwiegend mit Oligo: n=21;
Poly n=17 EAA=6

}

Trials vorwiegend mit sJIA n=43

> Abb.1 Literatursuche 2007 bis 2018 verteilt auf 4 Gruppen: Oligoarthritis, Polyarthritis, Enthesitis-assoziierte Arthritis (EAA), systemische

JIA (S]IA).

Die juvenile idiopathische Arthritis (JIA) ist mit einer Pravalenz
von 0,1 % die hdufigste chronische entziindlich-rheumatische Er-
krankung im Kindes- und Jugendalter. Unter dem Begriff JIA wer-
den nach der aktuell giiltigen Klassifikation der ILAR (Internatio-
nal League of Associations for Rheumatology) alle bei Kindern und
Jugendlichen vor dem vollendeten 16. Lebensjahr auftretenden
Arthritiden mit einer Dauer von mindestens 6 Wochen und unkla-
rer Atiologie zusammengefasst [1]. Die JIA wird klinisch diagnos-
tiziert, diagnosebeweisende Parameter gibt es nicht. Andere, sich
dhnlich prasentierende Erkrankungen, miissen ausgeschlossen
werden. 6 definierte Kategorien der |IA und eine nicht definierte
Gruppe (andere Arthritis) werden unterschieden. Die Kategorisie-
rung der JIA erfolgt entsprechend der ILAR-Kriterien und basiert
aufklinischen Parametern (z. B. der Zahl derin den ersten 6 Erkran-
kungsmonaten betroffenen Gelenke), extraartikuldren Manifesta-
tionen, wenigen Laborparametern sowie der Familienanamnese.

Die Behandlung der JIA hat sich in den vergangenen 2 Jahr-
zehnten entscheidend verdandert. Neue krankheitsmodifizieren-
de Medikamente (Biologika), der zunehmend friihere Einsatz von
Methotrexat und die breite Anwendung von intraartikuldren Glu-
kokortikoiden gestatten eine zunehmend bessere Kontrolle der
rheumatischen Entziindungsaktivitdt bei den betroffenen Kindern
und Jugendlichen [2]. Eine inaktive Erkrankung bzw. Remission ist
inzwischen das angestrebte Therapieziel und wird von der Mehr-
heit der Patienten (70-95 %) in den ersten Behandlungsjahren er-
reicht [3]. Die Anderungen im therapeutischen Vorgehen haben die
Langzeitprognose der Patienten durch Abnahme von Folgeschdden
und Funktionseinschrankungen im Alltag sukzessive verbessert [4].
Der therapeutische Fortschritt wurde von der Entwicklung und Va-
lidierung standardisierter Instrumente fiir die Bewertung des The-
rapieansprechens begleitet, wie z. B. des Juvenilen Arthritis Disease
Activity Scores (JADAS) [5].

Inden Jahren 2018-2019 wurde die bis dahin giiltige AWMF-Leit-
linie zur Behandlung der JIA [6] in einem mehrstufigen Prozess ak-
tualisiert. Nach einer systematischen Literaturrecherche nach Sub-
kategorien wurde die Leitlinie in einem interdisziplindren Prozess
mit 2 Konsensuskonferenzen (Oktober2018, Marz2019) aktuali-
siert und nach Zustimmung aller beteiligten Fachgesellschaften
und Organisationen final verabschiedet.

Methoden

Als Basis der Aktualisierung galten die Vorgangerversionen der Leit-
linie aus den Jahren 2008 und 2011 [6, 7]. Somit haben die Leit-
linienkoordinatoren (P. . Oommen, C. Schiitz) unterstiitzt durch
Gruppenmitglieder (K. Minden, A. Hospach, C. Hinze, D. Holzin-
ger) eine aktualisierte, systematische Medline-Literaturrecherche
(www.ncbi.nlm.nih.gov) mit nachfolgender Suchstrategie durch-
gefiihrt: Als Stichworter wurde Ljuvenile idiopathic (rheumatoid)
arthritis AND therapy*; als Suchbegrenzungen (limits) ,humans”,
»all child 0-18years”, ,clinical trial“ verwendet. Nach manuel-
lem Ausschluss von Studien zur Diagnostik der JIA, Uveitis, Lupus
erythematodes, Impfung, Celecoxib haben die Leitlinienkoordi-
natoren n =387 Studien als Quellen hinzugezogen und hinsichtlich
ihrer methodischen Qualitidt bewertet (> Abb. 1). Der Stichtag war
der15.01.2018.

Basierend auf diesen Studien wurden zum einen ,Uberge-
ordnete Prinzipien“ zum anderen im o. g. Konsensus-Prozess in
2 Prasenz-Konferenzen Empfehlungen zur Behandlung der juve-
nilen idiopathischen Arthritis formuliert (Teilnehmer siehe Kas-
ten ,Leitliniengruppe®). Die ,Ubergeordneten Prinzipien“ wurden
in 2 Telefonkonferenzen und im E-Mail-Umlaufverfahren mit fol-
genden Konsensusgruppen-Mitgliedern vorbereitet: K. Minden,
K.Mdnkemodller, T. Kallinich, C. Schiitz, P. T.Oommen.
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LEITLINIENGRUPPE UND DIE DURCH DIE

MITGLIEDER VERTRETENEN FACHGESELLSCHAFTEN

UND ORGANISATIONEN

= Gesellschaft fiir Kinder- und Jugendrheumatologie (GKJR)
Ivan Foeldvari, Gerd, Ganser, Johannes-Peter Haas, Claas
Hinze, Dirk Holzinger, Anton Hospach, Hans-lko Huppertz,
Tilmann Kallinich, Ariane Klein, Kirsten Minden, Kirsten
Monkemaller, Sonja Mrusek, Ulrich Neudorf, Angelika
Thon, Norbert Wagner, Catharina Schiitz, Prasad T.
Oommen

= Deutsche Rheuma-Liga, Bundesausschuss Junger
Rheumatiker
Karen Baltruschat

= Deutsche Ophthalmologische Gesellschaft (DOG)
Christoph Deuter

= Arbeitskreis Psychosoziale Betreuung der GKJR
Arnold lllhardt

= Deutscher Verband fiir Physiotherapie (ZVK e.V.)
Michael Jung

= Deutsche Gesellschaft fiir Kinder- und Jugendmedizin
(DGK])
Tim Niehues

= Deutsche Gesellschaft fiir Rheumatologie (DGRh)
Matthias Schneider

= Berufsverband fiir Kinder- und Jugendmedizin (BVK])
Philipp Schoof

= Vereinigung fiir Kinderorthopadie (VKO)
Michael Wachowsky

Strukturierte Konsensusfindung und -prozess

Die Konsensusfindung erfolgte im Rahmen zweier ganztagiger Kon-
ferenzen am 18.09.2018 in Mannheim (Beteiligung 100 %) und am
15.03.2019 in Diisseldorf (Beteiligung 73 %) unter der neutralen
Moderation von Frau Dr. Susanne Bl6dt (AWMF). Zwischen den Kon-
sensuskonferenzen wurden per digitalem Delphi-Verfahren Vor-
schldge fiir die noch offenen Empfehlungen konsentiert bzw. um
Kommentare gebeten (Beteiligung 100 %).

Nominale Gruppentechnik

Die Konsensusfindung fand jeweils im Rahmen eines Nominalen
Gruppenprozesses (NGP) in festlegten Schritten statt.

Delphiverfahren und Konsensusstdrke

Die endgiiltige Abstimmung tber die Empfehlungen, fiir welche
wahrend der 1. Konferenz noch kein Konsens erzielt werden konn-
te, erfolgte mittels elektronischem Delphiverfahren (E-Mail-Vertei-
ler). Auch der {iberarbeitete Volltextentwurf inkl. ,Ubergeordne-
ter Prinzipien“ wurde abschlieBend konsentiert. Adressaten waren
alle Mitglieder der Leitliniengruppe. Dabei wurden folgende Anga-
ben erfragt: Zustimmung oder keine Zustimmung oder begriinde-
te Anderungsvorschlige.

Die Ergebnisse der Befragung zu den Empfehlungen wurden
zusammengefasst und bei mindestens 75 % Konsens in die Leitli-
nie aufgenommen. Bestanden Unklarheiten bzw. Anderungswiin-
sche, wurden diese in der 2. Konsensuskonferenz aufgegriffen und

» Tab.1 Ubergeordnete Prinzipien, die Statements zu Diagnose,
Therapie, Behandlungssetting, Qualitdtssicherung und Transition
umfassen.

Ubergeordnete Therapieprinzipien

1 Die JIA umfasst eine heterogene Gruppe von Krankheiten. Dies
ist bei der Therapie zu berticksichtigen. Eine kausale Therapie ist
aktuell nicht maglich.

2 Kinder und Jugendliche mit Arthritis und Verdacht auf eine JIA
sollten innerhalb von 6 Wochen nach Symptombeginn einem
Kinder- und Jugendrheumatologen* vorgestellt werden. Die
augendrztliche Vorstellung zur Uveitis-Diagnostik soll zeitnah
erfolgen.

3 Die Ziele in der Behandlung von Kindern und Jugendlichen mit JIA
sind die moglichst komplette Symptom- und Entziindungskon-
trolle, die Verhinderung von Folgeschidden und Begleiterkrankun-
gen, die normale Alltagsfunktion sowie die altersgerechte Ent-
wicklung und méglichst optimale Lebensqualitdt der Patienten.

4 Kinder und Jugendliche sowie deren Familien sollten koordiniert,
problemorientiert und interdisziplindr betreut werden. Die
Therapieplanung/-koordination sollte durch einen Kinder- und
Jugendrheumatologen™ erfolgen.

5  Die Betreuung beinhaltet die Méglichkeit, an einer Patientenschu-
lung teilzunehmen. Die Patienten/Familien sollten Informationen
iber Selbsthilfeangebote erhalten.

6 Inder Behandlung sollten die aktuelle psychosoziale Situation des
Kindes und seiner Familie sowie eventuelle Lebenskrisen regel-
maRig erfasst und in der Therapieplanung beriicksichtigt werden.
Die Patienten und ihre Familien sollten einen niedrigschwelligen
Zugang zu einem psychosozialen Team haben.

7  Die Festlegung der Behandlungsziele und des therapeutischen
Vorgehens sollte im Rahmen einer partizipativen Entscheidungs-
findung zwischen den Patienten/Eltern und dem padiatrischen
Behandlungsteam erfolgen.

8  Eine aktive JIA soll so frih wie mdglich medikamentos behandelt
werden.

9  Die medikament6se Therapie richtet sich nach Aktivitat, Schwere
und Risikoprofil der Grunderkrankung.

10 Das Behandlungsziel besteht im friihzeitigen Erreichen und der
Erhaltung einer Remission oder einer niedrigen Krankheitsakti-
vitdt (, Treat-to-target*). Der Kinder- und Jugendrheumatologe
steuert die Therapie anhand regelméRiger Beurteilungen des
Therapieansprechens mit krankheitsspezifischen, evaluierten
Messinstrumenten.

11 Behandelnde kinder- und jugendrheumatologische Einrichtungen
sollten an qualitdtssichernden Maknahmen sowie Pharmakovigi-
lanzregistern teilnehmen.

12 Zur Sicherstellung der Behandlungskontinuitdt und eines bestmagli-
chen Outcomes sollten Jugendliche und junge Erwachsene mit JIA
geplant, gut vorbereitet und mit allen notwendigen Informationen
zum bisherigen Krankheitsverlauf in die internistisch- rheumatologi-
sche Weiterbetreuung tibergeben werden (Transition).

* Hierbei handelt es sich um einen Kinder- und Jugendarzt mit der
Zusatzbezeichnung Kinder-Rheumatologe oder einen Kinder- und
Jugendarzt mit entsprechender fachlicher Erfahrung.

bis zur Abstimmungsfahigkeit angepasst. Hiernach wurde das Leit-
linienmanuskript in die externe Begutachtung gegeben und hier-
nach abschlieBend in der Leitliniengruppe schriftlich abgestimmt.
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Der Gesamtentwurf der Leitlinie mit Empfehlungen wurde hier-
nach im starken Konsens (Zustimmung von mehr als 95 % der Teil-
nehmer) verabschiedet.

Alle Empfehlungen wurden im Konsens bzw. starkem Konsens
angenommen. Dabei wurde die Konsensstarke wie folgt klassifi-
ziert:

Klassifikation der Konsensusstarke

= Starker Konsens:>95 % der Stimmberechtigten

= Konsens:>75-95 % der Stimmberechtigten

= Mehrheitliche Zustimmung:>50-75 % der Stimmberechtigten
= Dissens:<50% der Stimmberechtigten

Die aufgefiihrte Konsensusstéarke der Empfehlungen richtet sich
auch sprachlich jeweils nach der durch die AWMF vorgegebene
Klassifikation (https://www.awmf.org/leitlinien/awmf- regelwerk.
html): Starke Empfehlung (soll/soll nicht), Empfehlung (sollte/
sollte nicht), Empfehlung offen (kann erwogen/verzichtet wer-
den).

Externe Begutachtung und Verabschiedung

Das Leitlinienmanuskript wurde in die externe Begutachtung
an folgende nationale und internationale Experten gegeben:
Prof. Dr.K. Tenbrock, Aachen, und Prof. Dr. M. Hofer, Lausanne. Ab-
schlieBend wurde die Leitlinie zwischen Oktober und November
2019 von den Vorstdnden der beteiligten Fachgesellschaften bzw.
Organisationen formal verabschiedet.

Ergebnisse

Die Behandlung der JIA zielt auf eine rasche und effektive Entziin-

dungskontrolle mit Remissionsinduktion/-erhalt, Vermeidung von

krankheits- und/oder therapiebedingten Folgeschdden sowie die

Gewdbhrleistung einer moglichst stérungsfreien somatischen und

psychosozialen Entwicklung, optimalen Alltagsfunktion, Lebens-

qualitdt und Teilhabe der betroffenen Kinder und Jugendlichen.
Die Behandlungsprinzipien wurden unter 3 Aspekten betrach-

tet und zusammengefasst:

1. ,Ubergeordnete Prinzipien“: Hier wurde der Behandlungs-
rahmen der JIA definiert (> Tab. 1)

2. Medikamentse Therapie und

3. Nicht-medikamentdse Therapie.

Medikamentése Therapie

Nach rascher Diagnosestellung sollte das Ziel der medikamentd-
sen Therapie eine friihzeitige Kontrolle der entziindlichen Aktivi-
tdt sein, um das Risiko fiir Folgeerkrankungen méglichst gering zu
halten [8-10].

Der rechtzeitige Beginn einer Therapie beispielsweise mit Me-
thotrexat ist mit einem besseren Ansprechen assoziiert [11]. Ver-
schiedene Gruppen haben den Stellenwert einer friihen und in-
tensiven (,early aggressive“) Therapie einer zligig diagnostizier-
ten JIA untersucht. Die Chance, eine klinisch inaktive Erkrankung
zu erreichen, ist umso hoher, je friiher eine intensive Therapie be-
ginnt [12-14].

Zur Beurteilung des Therapieansprechens stehen validierte und
standardisierte Messinstrumente zur Verfiigung. Die Krankheitsak-

tivitdt wird bei der JIA anhand des JADAS (Juvenile Arthritis Disease
Activity Score) bewertet [5]. Eine inaktive Erkrankung oder Remis-
sion kann anhand des JADAS und/oder der Wallace-Kriterien defi-
niert werden [15]. Kontrollen der Krankheitsaktivitét sollen bei ak-
tiver Erkrankung regelmaRig (mindestens alle 3 Monate) mit einem
evaluierten Messinstrument erfolgen, um eine zielorientierte (,,tre-
at-to-target“) Therapie umsetzen zu kénnen und die Therapie re-
gelmaRig anzupassen [2, 5].

Zur Uberwachung der Therapiesicherheit sollte ein standardi-
siertes Monitoring erfolgen. Demnach missen Kinder mit JIA in
regelmdRigen Abstdnden (liblicherweise alle 3-6 Monate) fach-
rheumatologisch vorgestellt werden. Insbesondere bei der Be-
handlung mit neu zugelassenen DMARDs (disease modifying an-
ti-rheumatic drugs) sollten die Kinder und Jugendlichen aufgrund
des noch weitgehend unbekannten Risikoprofils dieser Substan-
zen in der Langzeitanwendung in Pharmakovigilanzregister ein-
geschlossen werden.

Im Folgenden finden sich die im Zuge der Leitlinien-Aktuali-
sierung konsentierten Empfehlungen zu den verschiedenen Stoff-
gruppen und Substanzen, die bei der Therapie der juvenilen idi-
opathischen Arthritis Einsatz finden (Kasten ,Empfehlungen 1-9
(medikamentdse Therapie)“. In > Abb. 2 findet sich die Zuordnung
der jeweils empfohlenen Substanzen bezogen auf die jeweiligen
JIA-Subtypen.

EMPFEHLUNGEN 1-9 (MEDIKAMENT@SE THERAPIE)
= Empfehlung 1
NSAR sollten bei allen Subtypen der JIA zur Symptom-
verbesserung einer aktiven Arthritis als initiale oder
begleitende Therapie eingesetzt werden.
Konsensstdrke: 83 %
= Empfehlung 2
Eine intraartikuldre Injektion von kristalloidem Gluko-
kortikoid (Triamcinolonhexacetonid) sollte zur Therapie
der aktiven Arthritis bei JIA eingesetzt werden.
Konsensstarke: 100 %
= Empfehlung 3
Glukokortikoide in systemischer Applikation sollten bei
hoher Krankheitsaktivitat fiir nicht-systemische und syste-
mische Verlaufsformen der JIA eingesetzt werden. Ein
langfristiger Einsatz soll wegen unerwiinschter Wirkungen
und der Verfligbarkeit anderer Therapieformen nicht
erfolgen.
Konsensstarke: 100 %
= Empfehlung 4
- Methotrexat (MTX) soll bei nicht ausreichender
Wirksamkeit von NSAR, hohem oder wiederholtem
Steroidbedarf oder polyartikularer JIA eingesetzt
werden.
Konsensstarke: 96 %
- MTX kann auch bei sJIA eingesetzt werden.
Konsensstarke: 96 %
- MTX sollte nicht zur Behandlung der isolierten axialen
EAA eingesetzt werden.
Konsensstarke: 80 %
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Arthritis eines oder mehrerer Gelenke fiir >6 Wochen, Alter bei Beginn <16 Jahre, Ausschluss anderer Erkrankungen

NICHT MEDIKAMENTOSE

P * Physiotherapie
THERAPIE FUR ALLE - Ergotherapie
JIA KATEGORIEN + Sport und Bewegung
+ psychologische und sozialpadagogische Betreuung
OPTIONALE

A * Nichtsteroidale Antirheumatika
D ENIOSE - Intraartikulsire Glukokortikoide
THERAPIEN FUR ALLE « Systemische Glukokortikoide bei hoher Krankheitsaktivitat (Cave: langfristiger Einsatz ist zu vermeiden!)

JIA KATEGORIEN

Polyartikuldre Formen

Oligoarthritis «  RF-IRF+ Polyarthritis Enthesitis-a.s.soziierte Psoriasis-Arthritis Systemische Arthritis
Arthritis
Intraartikulire | Methotrexat | Nichtsteroidale | Methotrexat |
Glukokortikoide Antirheumatika L IL-1- IL-6-
korti- Blockade | | Blockade
nicht koide - -
Ansprechen

| G ¥

Methotrexat

bei fehlendem
Ansprechen
oder

Verlauf erwéigen ‘
Methotrexat Sulfasalazin

axial
Methotrexat

TNF-Inhibition* TNF-Inhibition TNF-Inhibition TNF-Inhibition
+ Adalimumab + Adalimumab « Adalimumab * Adalimumab
« Etanercept +  Etanercept « Etanercept « Etanercept
+  Golimumab «  Golimumab + Golimumab * Golimumab

Abatacept Abatacept

Altersentsprechende gesundheitsbezogene Lebensqualitit
- Rasche Remissionsinduktion und Schmerzfreiheit
-> Kontrolle der Krankheitsaktivitat
- Vermeidung korperlicher Behinderung
- Vermeidung der Schadigung innerer Organe
- Schulische/berufliche Partizipation
-> Strukturierte Transition

> Abb.2 Therapieempfehlung nach der AWMF-Leitlinie Therapie der juvenilen idiopathischen Arthritis: Nach Diagnosestellung auf der Basis
der ILAR-Kriterien [1] kann in Abhdngigkeit der verschiedenen Subtypen eine Therapie mit den dargestellten Substanzen erfolgen. Fiir alle For-
men gelten die Empfehlungen in Hinblick auf nicht-medikamentdse Therapien; Abkiirzungen: TNF=Tumornekrose-Faktor; IL-1 = Interleukin-1;
IL-6 = Interleukin-6.

= Empfehlung 5 = Empfehlung 8

Sulfasalazin kann bei der peripheren Arthritis der
Enthesitis-assoziierten Arthritis eingesetzt werden.
Konsensstdrke: 100 %

Empfehlung 6

Bei unzureichendem Ansprechen oder Unvertrdglichkeit
auf eine csDMARD-Therapie (z.B. MTX) sollte bei der
nicht-systemischen JIA und kann bei der systemischen |IA
TNF-alpha Inhibition eingesetzt werden. Die Wahl des
TNF-Blockers sollte das Vorhandensein extraartikuldrer
Manifestationen berticksichtigen.

Konsensstdrke: 100 %

Empfehlung 7

Abatacept kann bei Patienten mit polyartikularer JIA bei
Versagen eines DMARDs eingesetzt werden.
Konsensstarke: 87 %

Tocilizumab sollte bei MTX-refraktarer polyartikular
verlaufender |IA entweder in Kombinationstherapie mit
MTX oder als Monotherapie eingesetzt werden. Dies kann
entweder alternativ zu einem TNF-Blocker oder nach
unzureichendem Ansprechen auf einen TNF-Blocker
erfolgen.

Konsensstdrke: 82 %

Empfehlung 9

Anakinra, Canakinumab, Glukokortikoide oder Tocilizu-
mab sollen bei aktiver s|IA vorrangig eingesetzt werden.
Eine langerfristige Therapie mit Glukokortikoiden soll
vermieden werden.

Konsensstdrke: 100 %

265

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



@ Schattauer

Nicht-medikamentdse Therapie

Die Pfeiler der nicht-medikamentdsen Therapie der |IA umfassen
eine symptomorientierte Physio- und oder Ergotherapie, korperli-
che Aktivitdt sowie eine kontinuierliche multidisziplindre psycho-
soziale Versorgung der Kinder und ihrer Familien [16-18] (Kasten
~Empfehlungen 10-14 (nicht-medikamentdse Therapie)“. Hierzu
gehdren neben psychologischer Unterstiitzung auch sozialpdda-
gogische MaBnahmen wie Alltagsbewadltigung, Patientenschulung,
Selbstmanagement und schlieBlich eine strukturierte Transition in
eine internistische-rheumatologische Betreuung mit Erreichen des
Erwachsenenalters [19].

EMPFEHLUNGEN 10-14 (NICHT-MEDIKAMENTGSE

THERAPIE)

= Empfehlung 10
Strukturierte Behandlungen durch einen speziell geschul-
ten bzw. spezialisierten Physiotherapeuten/Ergothera-
peuten in Kombination mit der medikament6sen Therapie
sollen bei Bedarf erfolgen, um die Gelenkbeweglichkeit zu
erhalten bzw. zu verbessern. Anleitungen zu individuellen,
tiglich durchzufiihrenden Ubungsprogrammen im
héduslichen Umfeld sollen in das Therapiekonzept
integriert werden. Speziell angefertigte Hilfsmittel bei
Achsenabweichungen oder Wachstumsverzégerung
kénnen zur Vermeidung von Fehlbelastungen, Stabilisie-
rung der Gelenke (z.B. Hand-, Finger-, FuRorthesen) und
zur Normalisierung der Bewegungsmuster empfohlen und
arztlich verordnet werden.
Konsensstdrke: 86 %

= Empfehlung 11
Der Einsatz physikalischer Therapie (u.a. Thermotherapie,
Elektrotherapie, Massage und Lymphdrainage) kann
erwogen werden.
Konsensstdrke: 86 %

= Empfehlung 12
Kinder und Jugendliche mit JIA sollen zu einem aktiven
Lebensstil und zu sportlichen Aktivitdten ermutigt
werden.
Konsensstdrke: 93 %

= Empfehlung 13
Nach ausbleibendem Erfolg der konservativen Therapie-
maRknahmen oder Komplikationen (z.B. bei Achsfehlern,
bei Beinlangendifferenzen oder Gelenkdestruktion) sollten
Kinderorthopaden hinzugezogen werden.
Konsensstdrke: 94 %

= Empfehlung 14
Eine psychologische Betreuung in der pédiatrisch-rheu-
matologischen Regelversorgung soll bei Bedarf zu einem
frithen Zeitpunkt erfolgen, um psychische Prozesse und
spezifische Verhaltensauffalligkeiten zu erfassen,
aufzufangen und zu behandeln.
Konsensstdrke: 83 %

Diskussion

In einem aufwendigen, mehrstufigen Prozess wurde die AWMF-Leit-
linie zur Therapie der juvenilen idiopathischen Arthritis aktualisiert.
Auch im internationalen Vergleich ist der breite methodische An-
satz der Leitlinie in Hinblick auf die vorangehende systematische Li-
teraturrecherche sowie die interdisziplindre Konsensusgruppen-Zu-
sammensetzung hervorzuheben.

In den vergangenen 2 Jahrzehnten haben sich die medikamen-
tosen Optionen bei der Behandlung der juvenilen idiopathischen
Arthritis deutlich erweitert. Das Erreichen von Entziindungsfrei-
heit und Remission sind ein realistisches und erreichbares The-
rapieziel geworden, womit sich Lebensqualitat und Teilhabe von
Kindern und Jugendlichen mit JIA deutlich verbessert haben [2,
20-23].

Im Gegensatz zu international zunehmend verbreiteten und
auchin Deutschland vorgeschlagenen Consensus Treatment Plans
(CTP), bei denen verschiedene Therapieansatze fiir die Behand-
lung definierter rheumatischer Erkrankungen vorgeschlagen und
gepriift werden, verfolgt die Leitlinienarbeit ein anderes Ziel [24-
27]. Es wird die vorhandene Evidenz fiir z. T. etablierte oder auch
zugelassene Behandlungsmodalitdten in den Fokus genommen,
wahrend die o. g. CTP keine Placebo-kontrollierten Effektivitdts-
priifungen einzelner Substanzen vornehmen, sondern verschie-
dene Behandlungsansdtze priifen.

Zwischen dem Ende der Literaturrecherche der 2. Auflage der
JIA-Leitlinie (15.01.2010) wurden mit Tocilizumab, Anakinra, Cana-
kinumab und Golimumab allein 4 Substanzen zur Behandlung spe-
zieller Subtypen der JIA zugelassen. Vor diesem Hintergrund war
die Aktualisierung und Evidenz-basierte Recherche dringend er-
forderlich.

Im Ergebnis wurden zunichst 12 sogenannte ,,Ubergeordne-
te Prinzipien®, die Aussagen zu Diagnose, Therapie, Behandlungs-
setting, Qualitdtssicherung und Transition den eigentlichen The-
rapieempfehlungen voranstellen, entwickelt. Hier konnte der The-
rapierahmen, der fiir eine zeitgem&Re Behandlung rheumakranker
Kinder und Jugendlicher und ihrer Familien angemessen erscheint,
skizziert werden. Wesentlich und unstrittig ist beispielsweise, dass
die Behandlung der Patienten mit |IA in die Hiande erfahrener Kin-
der- und Jugendrheumatologen in einem kompetenten, multidis-
ziplindren Behandlungsteam gehort. Ein solches Team ist erforder-
lich fiir eine passgenaue Therapiesteuerung der medikamentésen,
nicht-medikamentdsen und psychosozialen Betreuung dieser Pa-
tienten.

Die folgenden Empfehlungen zur medikamentésen Therapie der
JIA berticksichtigen die aktuell eingesetzten Substanzen, von NSAR
tiber Glukortikoide, cs- (konventionell-synthetischen) DMARdSs bis
hin zu b- (biologischen) DMARDs. Die niedrige Evidenz fiir hdufig
eingesetzte Substanzen wie NSAR ldsst sich an der hierzu kontro-
versen Diskussion in der Konsensusgruppe und der vergleichswei-
se niedrigen Konsenstdrke von 83 % ablesen. Andererseits fand sich
bei guter Evidenz ein hoher Konsens fiir die bei der systemischen
juvenilen idiopathischen Arthritis eingesetzten IL-1- und IL-6-blo-
ckierenden Substanzen und Glukokortikoide mit einer 100 % Kon-
sensstarke.

Im Vergleich zur Vorldufer-Version der |IA-Leitlinie ist neben
einer Aktualisierung der Evidenz fiir die Substanzen und den Uber-
geordneten Prinzipien ein deutlicher Schwerpunkt auf die Konsen-
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tierung der nicht-medikamentdsen Therapien gelegt worden. Auch
hier musste in Ermangelung hoher Evidenz vor allem im Konsensus-
prozess Einigkeit erzielt werden. Die aktive Teilnahme von Experten
aus den Bereichen Psychologie, Physiotherapie, Sport und Selbst-
hilfe waren hier von besonderem Wert und unterscheiden diese
Leitlinie auch von anderen, eher arztlich dominierten, Formaten.
So konnte ein klares Statement zum hohen Stellenwert eines akti-
ven Lebensstils und sportlicher Aktivitdt bei rheumakranken Kin-
dern und Jugendlicher verabschiedet werden.

Die Nachteile einer Evidenz-basierten Leitlinie liegen im Prinzip
der oben beschriebenen Riickschau: Die Literaturrecherche endet
fiir die vorliegende Arbeitim Jahr2018, der Abschluss des aufwen-
digen Konsensusprozesses war im Jahr2019. Arbeiten, die seit dem
Ende der Literaturrecherche erschienen sind, konnten aus metho-
dischen Griinden nicht in die Bewertung aufgenommen werden.
Somitist eine Leitlinie, so auch die hier vorliegende, zum Zeitpunkt
der Publikation und Implementierung bereits nicht mehr auf dem
aktuellen Stand. In diesem vielleicht konservativ und etwas starr
wirkenden Leitlinien-Prozess liegt andererseits auch ihre Stérke. Die
Aussagekraft und der Empfehlungsgrad reflektieren durch seine
Evidenz-Bezogenheit das groBe MaR an Verantwortung, das bei
der Behandlung von Kindern und Jugendlichen mit innovativen,
allerdings auch immunologisch-invasiven Substanzen zum Tragen
kommt.

Viele praktische Fragen des therapeutischen Alltags kann die
Leitlinie nicht beantworten, da hierflir ausreichende Evidenz nicht
zur Verfligung steht. Zentral ist hier sicher die Frage nach dem Zeit-
punkt (Mindestdauer der ,,Remission unter Medikation“) und der
Art der Therapiedeeskalation und -beendigung (Ausschleichen vs.
abruptem Absetzen). Erste Hinweise liegen vor und kénnen Ent-
scheidungshilfen sein.

Zusammenfassend bildet die hier vorliegende Aktualisie-
rung der JIA-Leitlinie mit 12 Gibergeordneten Therapieprinzipien,
9 Empfehlungen zur medikamentdsen und 5 Empfehlungen zur
nicht-medikamentdsen Therapie der JIA die aktuelle Evidenz-ba-
sierte Datenlage ab. Bei fehlender oder unzureichender Evidenz
konnte auf der Basis der S2k-Leitlinien-Prinzipien durch 2 mode-
rierte Konsensuskonferenzen ein interdisziplindrer Konsens erzielt
werden. Die kontinuierliche und kritische Analyse der Evidenz und
die Aktualisierung dieser Leitlinie ist auch zukiinftig wichtig, um
im Ergebnis einen Beitrag zur rationalen und verantwortungsbe-
wussten Behandlung rheumakranker Kinder und Jugendlicher zu
leisten.
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