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Forschungsverbund autoinflammatorische

Erkrankungen

Der Verbund AID-NET beschétftigt sich mit
seltenen autoinflammatorischen Erkrankun-
gen, die bereits im Kindesalter auftreten.

Beispiele hierfur sind das familiare Mittel-
meerfieber oder die systemische juvenile
idiopathische Arthritis, bei der es zu einer
Multiorganentziindung im ganzen Kérper
kommt. Bei diesen Krankheiten handelt es
sich oft um erbliche Erkrankungen, bei de-
nen die Entziindungsreaktion des Korpers
fehlreguliert ist. Patienten leiden dadurch
an wiederkehrenden Fieberschiiben und
Entziindungen. Dies kann zu schweren
Organschadigungen und Behinderungen
fuhren. Nicht bei allen diesen Erkrankun-
gen ist die genetische Ursache bekannt.

Ziel des Verbundes ist die Aufklarung der
zugrundeliegenden Ursachen fur die un-
kontrollierte Entziindung. Im Zuge dessen
sollen die verantwortlichen Mechanismen
des Immunsystems untersucht und soge-
nannte Biomarker gefunden werden, um
die Erkrankung bei Kindern leichter und
friher diagnostizieren zu kénnen. Aul3er-
dem dienen solche Marker zur Verlaufs-
kontrolle, um die oft nebenwirkungsreichen
Therapien besser an die Bedurfnisse der
Patienten anpassen zu kénnen.

Dabei kann der Verbund schon einige
interessante Ergebnisse vorweisen. Zum
einen konnten neue genetische Verande-
rungen aufgedeckt werden, die fiir solche
auto-inflammatorischen Erkrankungen ver-
antwortlich sind. In einem weiteren Ansatz
konnte in dem Verbund gezeigt werden,
dass bei der systemischen juvenilen idio-
pathischen Arthritis der Freisetzung soge-
nannter Gefahrenmolekule eine besondere
Bedeutung zukommt. Hierbei handelt es
sich um eine Gruppe von Molekilen, die in
hohem Malde in Abwehrzellen des ange-
borenen Immunsystems vorkommen und
bei einer Aktivierung dieser Abwehrzellen
oder bei einer Gewebeschadigung am Ort
der Entziindung freigesetzt werden. Dieser
Mechanismus bietet einen mdglichen An-
griffspunkt fir neue, lokale Therapien von
unerwinschten Entziindungsreaktionen.
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Eine wichtige Aufgabe des Verbundes ist
aber auch die translationale Forschung,
bei der Erkenntnisse der Grundlagen-
forschung in der Klinik zur Anwendung
kommen. Hierfur ist der Aufbau eines
nationalen Registers zu diesen seltenen
auto-inflammatorischen Erkrankungen
durch den Verbund eine entscheidende
Grundlage gewesen. Im Rahmen unserer
Verbundforschung wurden in Kooperation
mit internationalen Partnern inflammatori-
sche Biomarker, die bereits in der ersten
Foérderphase des Verbundes etabliert
wurden, auf ihre Veranderungen im Ver-
lauf der Erkrankung untersucht. Dadurch
konnte erstmals eine personalisierte An-
passung der Therapie an die Bedtrfnisse
des Patienten vorgenommen werden. Ein
weiterer Vorteil dieser Biomarker ist aber
auch, dass fir einige dieser Erkrankungen
jetzt eine einfache, schnelle und glinstige
Diagnose mdglich ist.

Neben der Forschung an grundlegenden
Mechanismen bei autoinflammatorischen
Erkrankungen sieht der Verbund seine
Aufgabe auch darin, junge Wissenschaft-
ler auf dem Gebiet der translationalen
Forschung an seltenen Erkrankungen
auszubilden. Dies ist vor allem deshalb
wichtig, da ein Mangel an gut ausgebilde-
ten Nachwuchswissenschaftlern in diesem
Bereich besteht.
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