In dieser neuen Rubrik wollen wir heraus-
ragende Publikationen von Mitgliedern der
Gesellschaft fir Kinder- und Jugendrheu-
matologie (GK|R) sowie andere interes-
sante Artikel aus dem Bereich Kinderrheu-
matologie in Kurzform vorstellen.

Assoziierte Lungen-
erkrankung bei Patienten
mit einer systemischen
juvenilen Arthritis

In den letzten Jahren wurde bei Patien-
ten mit einer systemischen juvenilen
Arthritis (sJIA) zunehmend eine assozi-
ierte Lungenerkrankung (LD) beschrie-
ben. In der vorliegenden Arbeit trugen
Schulert et al. die Daten von 18 Patien-
ten zusammen.
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In den R6ntgenuntersuchungen des Thorax
zeigten sich dabei diffuse Verschattungen,
subpleural retikuldre Verdichtungen, inter-
lobérseptale Verdickungen und Lymphkno-
tenvergréRerungen. Histopathologischer
waren lymphoplasmazelluldre Infiltrate,
Zeichen der pulmonal alveoldren Proteino-
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se (PAP) und der lipoiden Pneumonie nach-
weisbar. Verglichen mit Patienten ohne
Lungenbeteiligung wiesen die beschriebe-
nen sJIA-LD Patienten signifikant differente
Charakteristika auf: sie waren jiinger bei Di-
agnosestellung, hatten hdufiger Episoden
eines Makrophagenaktivierungssyndroms
(MAS) sowie haufiger Nebenwirkungen
einer Biologikatherapie und hdhere Inter-
leukin-18-Spiegel. Dabei konnte ein Zusam-
menhang zu einer familidren oder priméren
PAP ausgeschlossen werden, da diese Pati-
enten weder genetisch, serologisch noch
funktionell Hinweise auf eine Dysfunkti-
on des Granulozyten-Makrophagen-Ko-
lonie stimulierenden Faktors aufwiesen.
Dariber hinaus fand sich in der broncho-
alveoldren Lavage (BAL) nur selten protein-
reiches Material sowie wenig lipidbeladene
Makrophagen wie bei Patienten mit prima-
rer PAP. Allerdings waren in der BAL hohe
Spiegel von IL-18 und den Interferon-gam-
ma induzierten Chemokinen CXCL9 und
CXCL10 zu finden. Im Lungengewebe war
mittels eines Genexpressionsprofils eine
Hochregulierung des Typ-II-Interferons und
des T-Zellaktivierungsnetzwerks nachweis-
bar. Da diese Befunde selbst in Gewebepro-
ben von Patienten ohne histopathologisch
nachweisbare Lungenveranderungen vor-
handen waren, gehen die Autoren davon
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aus, dass diese ,,Aktivierungssignatur® der
LD vorangeht und sie weiter unterhalt.

FAZIT

In dieser wichtigen Arbeit werden
erstmals systematisch charakteristi-
sche Befunde einer s|IA-assoziierten
Lungenerkrankung beschrieben.
Wichtig ist sicherlich eine klinische
Awareness fiir diese - offenbar
zunehmende - schwerwiegende
Erkrankung, die mit folgenden Risiko-
faktoren assoziiert war: Alter<2 Jahre
bei Erkrankungsbeginn, rezidivie-
rendes MAS, Nebenwirkungen auf
Tocilizumab sowie hohe Interleukin-
18-Spiegel. Trommelschlegelfinger
waren dabei eine der klinischen
Hauptbefunde. Bei Hinweisen auf
eine Lungenbeteiligung ist eine
niederschwellige Diagnostik (Lungen-
funktion, DLCO, 6-Minuten-Gehtest,
HR-CT) anzuraten.

Um dieses Krankheitsbild weiter ver-
folgen zu kénnen, ist eine detaillierte
Meldung und Analyse in unseren vor-
handenen Registern (Kerndokumen-
tation und BIKER) wiinschenswert.
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