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Vrlau

Nach einem Fieber
treten bei den vorher
vollkommen gesun-
den Kindern und Ju-
gendlichen starke epi-
leptischen Anfille
auf. Eine Komathera-
pieist meist der letzte
Ausweg.

il

Kinder zwischen drei
und 17 Jahren sind
bundesweit an FIRES
erkrankt.

H

Neuerkrankungen
gibt es jedes Jahr in
Deutschland.
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Wenn aus Fieber
Feuer wird

Das UKSH plant ein bundesweit einmaliges Studienzentrum zur seltenen
Krankheit FIRES in Kiel. PD Dr. Andreas van Baalen erklirt im Gesprich
mit Stephan Gohrmann, wie er ein solches Zentrum realisieren mochte.

PD Dr. Andreas van Baalen, was ist bis
jetzt iiber die FIRES bekannt?

PD Dr. Andreas van Baalen: Die
Krankheit ist extrem selten, daher ist bis
heute sehr wenig iiber sie bekannt. Als
Kinderneurologe habe ich die Krankheit
bei Kindern und Jugendlichen genauer
beschrieben, aber es sind mir auch Fil-
le von jungen Erwachsenen bekannt. FI-
RES kommt aus heiterem Himmel: Die
Kinder haben starkes Fieber, das nach
ein paar Tagen auch wieder zuriickgeht.
Nach einem Tag der Besserung folgt
dann ein Anfall dem anderen. Die Kin-
der ,,brennen lichterloh®, so viele Anfille
bekommen sie.

Was sind die Ursachen?
van Baalen: Uber die Ursachen ist

nichts bekannt. Ist bei der herkommli-
chen Epilepsie ein Hirntrauma oder eine
Anlagestérung meist Ausloser, geht dem
FIRES ein banales Fieber, wie bei ei-
nem gangigen Magen-Darm-Infekt, vo-
raus. Frither wurde vermutet, dass eine
Hirnhautentziindung FIRES hervorru-
fen konnte. Auf Basis einer Studie mit

22 Kindern konnte ich jedoch feststel-
len, dass das nicht richtig ist. Auch gibt
es keine Hinweise auf genetische Hinter-
griinde. Fest steht: Selbst mit moderns-
ter Diagnostik ldsst sich keine Ursa-

che finden. Es geht nur mit einem ,,Feu-
erlos.

Wie verlduft die Krankheit?
van Baalen: Meist ist es so, dass
die Eltern mit dem fiebrigen Kind zum

Haus- oder Kinderarzt gehen. Dort wird
dann ein grippaler Infekt diagnosti-
ziert und eventuell fiebersenkende Me-
dikamente oder Bettruhe verschrieben.
Nachdem es den Kindern besser geht
und das Fieber sogar schon tiberwun-
den zu sein scheint, folgen die schwe-
ren epileptischen Anfille. Mit dem ers-
ten Anfall wird der Notarzt gerufen und
die Kinder kommen in die néchste Kin-
derklinik. Nach ersten Untersuchun-
gen und Medikation wird schlieSlich
festgestellt, dass trotz modernster The-
rapeutika nichts hilft. Die letzte Chan-
ce ist dann nur noch eine Komatherapie,
aus der nicht alle wieder gesund aufwa-
chen. Fiir gewohnlich folgt ein wochen-,
manchmal auch monatelanger Aufent-
halt auf der Intensivstation. Auch wéh-
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rend des Wachkomas leiden die Kinder
unter weiteren epileptischen Anfillen.

Und das Leben nach der Komathera-
pie? Gibt es Folgeschiden?

van Baalen: In der Regel ist nach der
ersten keine weitere Komatherapie not-
wendig. Eventuell kommt es nochmal
zu einem stationdren Aufenthalt. Dem
explosiven Beginn folgt aber in der Re-
gel eine Phase, in der sich der Zustand
der Kinder beruhigt und das Schlimms-
te iberwunden ist. Was bleibt, sind die
epileptischen Anfille. Folgeschiaden
sind leider immer wieder zu beobach-
ten. Durch die hohe Frequenz der epi-
leptischen Anfille ist das Risiko blei-
bender Schiden relativ hoch. Es ist aber
nicht zwangslaufig. So gibt es auch Kin-
der, die bis auf die bleibende Epilepsie
ohne weitere Beeintrichtigungen das
Krankenhaus verlassen konnten. Mir
sind von 100 Fillen gerade einmal zwei
Fille bekannt, bei denen die Betroffenen
tiberhaupt keine Folgeschdden davon-
trugen. Wir wissen auch, dass bestimm-
te Medikamente zu Beginn besser an-
schlagen als andere. Daher ist es immer
wichtig, die Krankheit frith zu erken-
nen. Aus diesem Grund planen wir am
UKSH ein Studienzentrum. Wir wollen
Ansprechpartner fiir die behandelnden
Arzte werden und sie bei der Diagnose
und moéglichen Therapie unterstiitzen.

‘Was kann bei einer so seltenen Krank-
heit, bei der weder Ursachen noch The-
rapiemdglichkeiten bekannt sind, hel-
fen?

van Baalen: Bis wir {iber geeigne-
te Therapien oder Medikamente nach-
denken konnen, braucht es noch Zeit.
Fiir solche Aussagen ist ein tiefgreifen-
des Verstandnis von FIRES notwendig.
Erst einmal braucht es ein geeignetes
Studienzentrum, um moglichst viele In-
formationen zu sammeln. Hierbei ist die
Seltenheit der Krankheit entscheidend.
FIRES ist so selten, dass sich nicht vie-
le damit beschaftigen. Selbst wenn welt-
weit alle Patienten zusammengenom-
men werden, kénnte man immer noch
nicht von einer groflen Fallzahl spre-
chen. Ein Studienzentrum kann letzt-
endlich helfen, Ursachen zu finden, dia-
gnostische Kriterien zu kldren und opti-
male Therapien zu entwickeln. Aber ich
betone nochmals, wir befinden uns dies-
beziiglich noch ganz am Anfang. Mit
dem geplanten FIRES-Studienzentrum
machen wir den ersten Schritt und ar-
beiten an der nétigen Infrastruktur.

Mit Thnen besitzt das UKSH ein welt-
weit einzigartiges Forschungs- und Be-
handlungszentrum. Wie fiigt sich das
FIRES-Studienzentrum in die gegeben
Strukturen ein?

van Baalen: Das klingt leider bes-
ser, als es ist. Das jetzige Forschungs-

., Mit einem Studienzentrum kénnen wir

vom UKSH in Kiel Mediziner weltweit

unterstiitzen.

zentrum besteht aus zwei Aktenschran-
ken voller Ordner. Arzte, die FIRES-Pa-
tienten behandeln, miissen zuerst wis-
sen, was sie vor sich haben. Die Ver-
sorgung ist bis jetzt nicht optimal. Ich
kenne einen Fall, da wurde das Kind

in einer Nacht drei Mal verlegt, bevor
man wusste, womit man es zu tun hatte.
Und selbst dann miissen die behandeln-
den Arzte von unserem Forschungszen-
trum wissen, um die Informationen te-
lefonisch zu erfragen. Ein Studienzen-
trum mit einem digitalen Patientenre-
gister, dhnlich dem Krebsregister, wiirde
uns ermdglichen, viele Informationen
tiber FIRES zu sammeln und das ge-
samte Spektrum der Krankheit zu erfas-
sen. Von unserer Erfahrung und den ak-
tuellen Forschungsergebnissen wiirden
dann die behandelnden Arzte in den
Krankenhausern und Kinderkliniken
profitieren, die auch vor Ort auf die Da-
tenbank zugreifen konnten.

Also fungiert das Patientenregister
zum einen als Datenbank und zum an-
deren als Informationsquelle?

van Baalen: Richtig. Das geplante
FIRES-Studienzentrum ermdoglicht es,
Informationen zu sammeln und Arzte
miteinander zu verbinden. Mein Inte-
resse ist es, dass Arzte sich frithzeitig
melden, wenn sie Patienten haben. Mit-
hilfe von vielen Medizinern kénnen wir
MRT-Bilder sammeln und so bei der Di-
agnosestellung helfen. Ebenso konnten
Blut- und Gehirnwasserproben zur Un-
tersuchung zu uns geschickt werden.

Ein solches Patientenregister ken-
nen wir bereits in Form des Krebsregis-
ters. Da ist es so, dass mehrere Arzte an
einer Studie teilnehmen, Patienten wer-
den auf freiwilliger Basis gemeldet, wo-
raufhin eine Studie gemacht werden
kann. Hier im UKSH konnten mit der
Behandlungsstudie fiir Kinder mit aku-
ter lymphoblastischer Leukdmie (ALL)
unter Leitung von Prof. Martin Schrap-
pe Erfolge erzielt werden. Bei Leukdmie
im Kindesalter konnte ein Register und
damit einhergehende Studien die Ge-
nesungsrate von 30 auf 8o Proeznt stei-
gern. Das wire im Fall des FIRES-Studi-
enzentrum wiinschenswert, aber davon
sind wir noch weit entfernt. Dennoch
spricht das fiir die Vorziige eines Studi-
enzentrums mit einem angegliederten

Bis jetzt ist wenig
iiber FIRES bekannt.
Sichere Aussagen las-
sen sich weder tiber
magliche Ursachen,
noch iiber eine Medi-
kation oder weitere
Therapeutika treffen.
Als Erkennungsmerk-
mal gilt ein vorausge-
hendes Fieber und die
sich anschlieflenden
nicht behandelba-

ren Anfille, ohne dass
sich eine Ursache fin-
den ldsst.

Register. Von einer solchen Datenbank
erhoffe ich mir, dass Arzte vor Ort auf
ihre Patientendaten zugreifen konnen,
um Befunde und Zwischenauswertun-
gen einsehen kénnen. So konnten wir
vom UKSH in Kiel Mediziner weltweit
bei der Diagnosestellung und mit Thera-
piemoglichkeiten unterstiitzen.

Wie gestaltet sich die Finanzierung des
Vorhabens?

van Baalen: Das bisherige For-
schungs- und Behandlungszentrum
unterhalte ich zurzeit allein neben der
Krankenversorgung. Die Finanzie-
rungsmoglichkeiten fokussieren sich da-
her aktuell auf Bewerbungen auf Forder-
mittelantrage. Leider muss ich dazu sa-
gen, dass dieser Weg noch keine Erfolge
erzielt hat. Die Krankheit ist schlichtweg
zu selten und unbekannt, als dass sie
Fordermittel generieren konnte. Hier im
UKSH sieht das zum Gliick etwas anders
aus. Um das FIRES-Studienzentrum re-
alisieren zu konnen, haben der UKSH
Freunde- und Férderverein gemeinsam
mit dem FIRES EPILESPIE Kindernetz-
werk e.V. (FEK e.V.) ein Spendenprojekt
gestartet. Fiir die ersten zwei Jahre wer-
den rund 50.000 Euro benétigt. Davon
lassen sich die technische Infrastruktur,
das digitale Konzept und die Program-
mierung sowie die personelle Betreuung
durch eine studentische Hilfskraft und
einen IT-Fachmann abdecken.

Wo stehen wir heute?

van Baalen: Auch mit fortschreiten-
der Planung loten wir stetig aus, wie wir
ein solches Studienzentrum mit dem di-
gitalen Patientenregister bestmoglich
umsetzen konnen. Eine realistische Um-
setzung, bis zufriedenstellende Ergeb-
nisse présentiert werden kdnnen, sehe
ich in ein bis zwei Jahren. Mir ist da-
bei ganz wichtig: Wenn man so etwas
macht, muss es richtig gemacht werden,
muss es nachhaltig gemacht werden, da-
mit man der Schwere der Krankheit ge-
recht werden kann. Ein Studienzentrum
setzt ein solides Fundament, richtet dau-
erhaft Aufmerksamkeit auf FIRES und
lasst diese Aufmerksamkeit nicht zu ei-
nem Feuer werden, dass nur ein Jahr
brennt.

Vielen Dank fiir das Gesprich.






