PRO-KIND

ARZTLICHER BOGEN (Baseline) Kinder-KD-ID
ng Autoinflammatorische Erkrankungen N
X
Erhebungsdatum |1 | | [ | | Trmmw
Geburtsdatum MM/JJ Geschlecht O weiblich O mannlich
Gewicht kg Grosse cm
Ethnische Herkunft (Herkunftsland der Eltern, nicht Staatsangehérigkeit)
Mdtterliche Familie / O unbekannt
Vaterliche Familie / O unbekannt

Betreut in lhrer Einrichtung seit MM/JJ
Beginn typischer Beschwerden/Symptome MM/JJ

Diagnosestellung MM/JJ Diagnosesicherheit O gesichert O Verdacht

1. Diagnose
O FMF (familial Mediterranean fever)

O NLRP3-AID (CAPS = Cryopyrin associated periodic syndromes)
O mild (FCAS = Familial cold autoinflammatory syndrome)
O moderat (MWS = Muckle-Wells Syndrome)

O schwer (CINCA =chronic infantile neurological cutaneous and articular syndrome
NOMID = neonatal onset multisystemic disease)

O MKD (mevalonate kinase deficiency)
O mild (HIDS = Hyper IgD syndrome)
O schwer (MA =mevalonic aciduria)

O TRAPS (TNF receptor associated periodic fever syndrome)
O PFAPA

O DIRA (Deficiency of the IL-1 receptor antagonist)

O DITRA (Deficiency of the IL-36 receptor antagonist)

O NLRP12-AID (FCAS2 = Familial cold autoinflammatory syndrome 2)
O Aicardi-Goutieres Syndrome (AGS)

O STING-Associated Vasculopathy with Onset in Infancy (SAVI)
O Chilblain Lupus

O CANDLE (PRAAS) Syndrom

O COPA Syndrome

O Deficiency of Adenosine Deaminase 2 (DADA2)

O M. Behget

O unklassifizierte AID

O andere
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PROID ARZTLICHER BOGEN (Baseline) Kinder-KD-ID

ng Autoinflammatorische Erkrankungen N O O I A

2. Bitte geben Sie bei der entsprechenden Diagnose (falls eine der nachfolgenden zutrifft) an, welche
Klassifikations-/Diagnosekriterien erfiillt sind. Ansonsten weiter mit Frage 3.

FMF

Klassifikationskriterien Diagnosekriterien
Gattorno M et al: Classification criteria for autoinflammatory

; Yalcinkaya F et al: A new set of criteria for the diagnosis of familial
recurrent fevers. Ann Rheum Dis 2019.

Mediterranean fever in childhood. Rheumatology 2009.

O Krankheitsschibe lber 1-3 Tage O positive Familienanamnese

O Brustschmerzen O > 3 Krankheitsschiibe tiber 6-72 Stunden mit;
O Bauchschmerzen O Fieber > 38°C

O Arthritis O Bauchschmerzen

O mediterrane Herkunft O Brustschmerzen

O keine Stomatitis aphthosa O Arthritis

O keine urtikarielle Dermatitis
O kein makulopapulares Exanthem
O keine schmerzhafte Lymphadenopathie

NLRP3-AID/ CAPS

Klassifikationskriterien Diagnosekriterien
Gattorno M et al: Classification criteria for autoinflammatory Kuemmerle-Deschner JB et al: Diagnostic criteria for cryopyrin-
recurrent fevers. Ann Rheum Dis 2019. associated periodic syndrome. Ann Rheum Dis 2017, 76(6):942-947.
O neutrophile urtikaria-like Dermatitis O erhéhtes CRP/SAA im Schub
O Kalte/Stress getriggerte Krankheitsschibe O neutrophile urtikaria-like Dermatitis
O Innenohrschwerhorigkeit O Kalte/Stress getriggerte Krankheitsschiibe
O muskuloskelettale Beschwerden (Arthralgie, Arthritis) O Innenohrschwerhérigkeit
O chronische aseptische Meningitis O muskuloskelettale Beschwerden (Arthralgie, Arthritis)
O Skelettabnormalitaten (epiphysares Uberwachstum, O chronische aseptische Meningitis
prominente Stirn) O Skelettabnormalititen (epiphysares Uberwachstum,
O Konjunktivitis/Episkleritis/Uveitis prominente Stirn)
TRAPS
Klassifikationskriterien
Gattorno M et al: Classification criteria for autoinflammatory recurrent fevers. Ann Rheum Dis 2019.
O Fieber =27 Tage O Fieber 5-6 Tage O wandernde Erytheme
O periorbitales Exanthem O positive Familienanamnese O Myalgie
O keine aphthdse Stomatitis O keine Tonsillopharyngitis
MKD
Klassifikationskriterien
Gattorno M et al: Classification criteria for autoinflammatory recurrent fevers. Ann Rheum Dis 2019.
O Gastrointestinale Symptome O cervikale Lymphadenopathie O Aphthdse Stomatitis
O Symptombeginn < 1 Jahr O Makulopapuloser Ausschlag

O Trigger fur Krankheitsschub (z.B. Infekte, Impfungen)

PFAPA
Klassifikationskriterien
Gattorno M et al: Classification criteria for autoinflammatory recurrent fevers. Ann Rheum Dis 2019.
O Tonsillopharyngitis O Schub 3-6 Tage O cervikale Lymphadenopathie
O Periodizitat O kein Durchfall O keine Brustschmerzen
O keine Hautausschlage O keine Arthritis
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PRO-KIND

ARZTLICHER BOGEN (Baseline)
Autoinflammatorische Erkrankungen

Kinder-KD-ID

3. Erfolgte eine genetische Diagnostik?
O nein O ja

Wenn ja, bitte angeben welche:

O Sanger Sequenzierung O Panel

O Whole Exome Sequencing

O Whole Genome

Gen detektierte homo- | hetero- | unbe-

Variante zygot | zygot kannt

Klassifizierung (vorgeschlagen von INSAID Studiengruppe,
s.u. https://infevers.umai-montpellier.fr/web/index.php)

patho-
gen

wahrsch.
pathogen

wahrsch
benigne

benigne

VUS,
unklar

nicht
klassifiz.

Q|0|0|0

Q0|00
Q|0|0|0

Q0|00

Q0|00

Q0|00

Q0|00

Q0|00

Q0|00

4. Symptome/Manifestationen

bis zur Diagnose-
stellung

jemals

aktuell

nie

Allgemein
rezidivierendes Fieber (= 38 °Celsius)
Fatigue
Lymphadenopathie

O ONO)

O ONO)

O ONO)

CONO)

Organbezogen
Kopf/Neurologie
Kopfschmerzen
Krampfanfalle
Augenentziindung (z.B. Konjunktivitis,Uveitis)
Schwerhorigkeit
Pharyngitis
orale Aphthen
Stomatitis

CHONONCRONONG

CHONONCRONONG

CHONONCRONONG

CHONONCNONONG

Kardiopulmonal
Pleuritis
Endokarditis
Perikarditis

(ORON0)

(ORON0)

(ORON0)

(OONO)

Gastrointestinal
Hepatosplenomegalie
Bauchschmerzen
Peritonitis
Nausea/Erbrechen
Diarrhoe

CRORONONG!

CRORONONG!

CRORONONG!

CNONONONG!

Haut/Schleimhaute

Aphthen (anal/genital)
makulopapuléses Exanthem
Urtikaria-ahnliche Hautveranderungen
Erysipel-ahnliches Exanthem
Pannikulitis

(Schleim-)Hautulzera
Chilblain-Lasionen

Muskuloskelettal
(z.B. Myositis/Arthritis/Arthralgien/Gliederschmerzen)

Q0000000

Q0000000

Q0000000

Q0000000

V2.0_20240807

3/7

DRFZ Berlin, Fax 030.28460 - 744
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Autoinflammatorische Erkrankungen N O O I A

5. Krankheitsaktivitat
Krankheitsaktivitat bei Diagnosestellung
O unbekannt

OO0OO0OO0O O O 0O OO O OO0 OO0 OoOOoOOoOoOOoO oo

inaktiv 005115 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 95 10 hoch aktiv

Krankheitsaktivitat im Verlauf
O Krankheitsschiibe, beschwerdefrei zwischen Schiiben O Krankheitsschiibe, Beschwerden auch zwischen Schiben
O keine eindeutigen Krankheitsschiibe O nicht bekannt

Falls Krankheitsschiibe, geben Sie die Anzahl der Schiibe in den letzten 6 Monaten an : 1 | O unbekannt

Mittlere Dauer der Krankheitsschiibe: Tage O unbekannt

Lag in den letzten 6 Monaten eine Arthritis vor? O nein O ja

Wenn ja, wie viele Arthritisschiibe traten in den letzten 6 Monaten auf? | | | O unbekannt

Aktuelle Krankheitsaktivitat

0OO0O0O0O0 O O o o oo oo oo o oo oo oo

inaktiv hoch aktiv
005115 2 25 3 35 4 45 5 55 6 65 7 75 8 85 9 9.5 10

6. Labor (bitte nur fiir die jeweils passende Laboreinheit angeben)
jemals

IgA-Mangel (Definition: <0,07 g//<7 mg/dl) O ja O nein O n.b. (nicht bestimmt)

IgG, vermindert O ja O nein O n.b. minimalerWert g/l / __ mg/dl
IgM, erhoht O ja O nein O n.b. maximalerWert g/l / _ mg/dl
IgE, erhdht O ja O nein O n.b. maximalerWert __ IU/ml/ KU/
IgD, erhoht O ja O nein O n.b. maximalerWert __ IU/ml/ _ mgll
Mevalonsadure im Urin, erhdht Oja O nein O n.b. max. Wert mol/mol Krea
ANA O positiv, Titer 1: O negativ Onb
ANCA O positiv, Titer 1: O negativ Onb

c-ANCA: Oja O nein p-ANCA: Oja O nein
bei Verdacht auf M. Behget: HLAB 51 O pos O neg O n.b.

aktuell jemals, hochster Wert

Calprotectin S1I00A8/A9 _ ng/ml/ __ pg/ml O n.b. _ ng/ml/___ pg/ml  Onb
C reaktives Protein _mg/ll /__ mg/dl O n.b. _mg/ll / __ mg/dl Onb
Serum Amyloid A _ mg/l /__ mgd O n.b. _ mg/Ml /__ mg/d Onb
Protein-Krea QuotientUrin__ _mg/g / __ g/g On.b. _mg/lg/___ gdlg Onb
bei Verdacht auf Interferonopathie:  Interferonsignatur O auffallig O nicht auffallig On.b.
Nur bei CAPS:
Liegt ein High Frequency pure-tone audiogram (PTA) vor? Wenn ja, High Frequency PTA
O ja O nein O auffallig O nicht auffallig
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PRO-KIND

ARZTLICHER BOGEN (Baseline) Kinder-KD-ID
Autoinflammatorische Erkrankungen Lol
%
7. Anamnese
Komorbiditat, jemals
bitte spezifische Erkrankung angeben Erstdiagnose (MM/JJ) unbekannt
O Augenerkrankung (z.B. Uveitis) [/ O
O Schwerhérigkeit | O
O Kardiovaskulére Erkrankung I 71 O
O Gastrointestinale Erkrankung I 71 O
O Lebererkrankung | o
O Chronische Arthritis (= 6 Wochen). I o
O Endokrinolog./Stoffwechsel-Erkrank. ] T O
O Erkrankung der Atemwege/Lunge ] T O
O Allergien [/ O
O Nierenerkrankung | O
O Amyloidose N 4 O
O Hauterkrankung (z.B. Psoriasis) N 4 O
O hamatologische Erkrankung 4 O
O neurologische Erkrankung ] T O
O psychische Erkrankung [/ O
O andere Erkrankung (vitte angeben) 7/ O
O keine derartige Erkrankung @)
Familienanamnese (bitte angeben) Eltern  Geschwister GroReltern
Amyloidose, Nierenerkrankungen o o O
Rheumatoide Arthritis o o o
HLA-B27-assoziierte Erkrankung o o O
Entzundliche Darmerkrankungen o o O
Psoriasis (arztlicherseits gesichert) o O ©]
Kollagenosen o o O
Autoinflammatorische Erkrankungen o o O
Schwerhorigkeit o o O
andere Autoimmunerkrankungen: o o O
keine derartige Erkrankung O O o

Konsanguine Eltern Oja O nein O unbekannt

8. Fullt der Patient ein Symptomtagebuch (z.B. AIDAI) regelmaBig aus?
O nein O ja, bitte AIDAI-Score fir den letzten Monat eintragen O nicht bekannt
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PRO-KIND

ARZTLICHER BOGEN (Baseline) Kinder-KD-ID
Autoinflammatorische Erkrankungen N
X
9. Medikamentose Therapie aktuell letzte 12 Monate

keine ©] ©]
NSAR O Wenn aktuell: O taglich O bei Bedarf O
Glukos, systemisch low dose O O
(< 0,2 mg pro kg Kérpergewicht) Wenn aktuell,

bitte Dosis angeben:: || |,| |mg/Tag

Dauer O <14Tage O =214 Tage
Glukos, systemisch high dose O O
(= 0,2 mg pro kg Kérpergewicht) Wenn aktuell,

bitte Dosis angeben: .|| mg/Tag

Dauer O <14 Tage O =14 Tage
DMARD-Therapie, aktuell und jemals Dosis aktuell (mg) Beginn Ende
*Bitte Praparatenamen angeben. TTIMM/JJ TTIMM/JJ
O bisher keine DMARD-Therapie
OMTX  Qoal O parenteral | I fw | ]
O Colchicin* [ P 1 A [ |
IL-1 Inhibition
O Anakinra || /Appl# |
O Canakinumab ] Y N 7Y P W N | |
IL-6 Inhibition
O Tocilizumab* || Appl * | ]
O Sarilumab | __I/Appl.* ||
TNF-alpha-Inhibitor
O Adalimumab* [ 1 /Appl# | ]
O Etanercept* [ /Appl* | |
O Infliximab* ||| [/Appl.® || 1 ]
JAK-Inhibitor
O Baricitinib (Y 1 Y ) | ) |
O Ruxolitinib (N Y Y | |
O anderer N D 1 T ) | o |y |
anderes DMARD*
O anderes** I | |
O anderes** I [7d | ]
#Applikation: O |__|xtagl. Oalle|_| |Tage O|__|xproWoche O wochentl. Oalle|_ | |Wochen O beiBedarf

*Bitte auch ,off label use* dokumentieren. Bei Verdacht auf unerwiinschte Arzneimittelwirkungen bitte an die entsprechende Meldung an die AkdA bzw. Bundesoberbehdrden denken.

Falls Therapie-Neustart: Hauptgriinde (maximal zwei) fiir gewahlte medizinische Therapie

O gute Erfahrung O entspricht aktueller Empfehlung O Sicherheitsaspekte O Zulassungssituation
O Kostengriinde O Adharenz des Patienten O Patientenpraferenz hinsichtlich Applikation
O Patientenpraferenz hinsichtlich Medikamentensicherheit O andere

Sind Sie mit dem aktuell erreichten Therapieergebnis, d.h. dem erkrankungsbezogenen
Gesundheitszustand lhres Patienten, zufrieden?

O nicht zufrieden O teilweise zufrieden O zufrieden O sehr zufrieden O aulerst zufrieden
O trifft nicht zu/keine med. Therapie
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PRO-KIND

ARZTLICHER BOGEN (Baseline) Kinder-KD-ID
Autoinflammatorische Erkrankungen N
Nur bei FMF ausfiillen:
Wurde lhr Patient bisher jemals mit Colchicin behandelt? O ja O nein O unbekannt
Wenn ja, bestand bisher jemals eine Colchicin-Intoleranz? O ja O nein O unbekannt

Wenn ja, ab welcher Dosis? |__| ,| | /d

Wurde wegen einer Colchicin-Resistenz bisher mit einer IL-1-Inhibition begonnen?
O ja O nein O unbekannt

Labor innerhalb der letzten 6 Monate:

Wurde das CRP mindestens 2 Wochen nach dem letzten Schub bestimmt? O ja O nein O unbekannt
Falls ja, bitte geben Sie den maximalen Wert ein: mg/l / mg/dl
Wurde das Serum Amyloid A mindestens 2 Wochen nach dem letzten Schub bestimmt? O ja O nein O unbekannt
Falls ja, bitte geben Sie den maximalen Wert ein: mg/l  / mg/dl

Composite Score zur Einschdtzung der Krankheitsaktivitat (optional auszufiillen)

Anzahl der Schiibe [ ]1=2/Jahr []3-6/Jahr []7-11/Jahr []=212/Jahr

Anzahl der Fehltage im |[ ]| < 5/Jahr []6-10/Jahr []11-20/Jahr []>20/Jahr
Kindergarten/in der

Schule/bei der Arbeit
wegen der Erkrankung

Erhohte Akute-Phase- |[ JCRP <2x UL [ ]CRP >2 und <4x UL [ ]CRP >4 und <8x UL [ ]CRP >8 x UL
::;:IT;‘;::: e"r“’az':iffd der | saA* <14 mgiL [] SAA* >14 and <50 mg/L [] SAA* >50 and <100 mg/L [] SAA* >100 mg/L
Chronische ] neue oder Verschlechterung
Folgeerkrankungenz der Folgeerkrankung

*Serum Amyloid A

1 =2 Wochen nach dem letzten Schub, mindestens zweimal im Abstand von 1 Monat gemessen

Amyloidose, Wachstumsverzdgerung (< 3. Perzentile), therapiebedurftige symptomatische Andmie, Thrombozytopenie aufgrund von Splenomegalie, persistierende
Arthritis > 6 Wochen

2

[ B 4
KINDNESS T 7’
FOR KIDS o . . . . o
o e e N> Das Vorhaben Pro-AID wird von der Stiftung Kindness for Kids unterstitzt.
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