Rheinland-Pfälzisches Amyotrophe Lateralsklerose-Register
Einleitung:

Im Rahmen einer epidemiologischen Untersuchung (Rheinland-Pfälzisches Amyotrophe Lateralsklerose-Register) begann ab dem 01.10.2009 die Erfassung von Rheinland-Pfälzischen Patienten mit einer neu diagnostizierten amyotrophen Lateralsklerose (ALS) unter Leitung der Neurologischen Klinik des Klinikums Ludwigshafen.
Ziel dieser Studie ist, epidemiologische Daten zur Inzidenz, regionalen Verteilung, Klinik, Verlauf und Prognose der ALS in der Rheinland-Pfälzischen Bevölkerung zu erlangen.

Positive Bescheide des Landesbeauftragten für den Datenschutz und der Ethikkommission in Rheinland-Pfalz liegen vor.

Hintergrund:

Die amyotrophe Lateralsklerose (ALS) ist eine schwerwiegende neurologische Systemerkrankung mit progredientem Untergang zentraler und peripherer Motoneurone, die zu einer fortschreitenden Schwäche der Bulbär-, Rumpf- und Extremitätenmuskulatur führt und letztlich einen vorzeitigen Tod zur Folge hat. 

Trotz zahlreicher Hypothesen zur Ätiopathogenese der ALS bleibt die Ursache der Erkrankung bislang unklar.

Epidemiologische Daten zur ALS resultieren überwiegend aus acht in den letzten 20 Jahren entstandenen bevölkerungsbasierten Registern in Europa (Italien, Schottland, Irland, England), den USA und Neuseeland. Die Größe der untersuchten Populationen betrug zwischen 0,5 und 5 Millionen Einwohnern.
Bevölkerungsbasierte Register mit vollständiger Erhebung aller ALS-Patienten in einer definierten Region und einem bestimmten Zeitraum stellen das beste methodische Instrument dar, um präzise Aussagen zur Inzidenz und Mortalität der ALS treffen zu können. Darüber hinaus bilden sie die Grundlage zur Erforschung möglicher neuer Risikofaktoren. 
Ein solches bevölkerungsbasiertes ALS-Register existierte bisher in der Bundesrepublik Deutschland nicht. Genaue Inzidenzzahlen und Daten zum Krankheitsverlauf sind deshalb in Deutschland nicht verfügbar.
Rheinland-Pfälzisches ALS-Register:

Das Rheinland-Pfälzische ALS-Register ist ein bevölkerungsbasiertes Register, mit dessen Hilfe alle Patienten mit einer neu diagnostizierten ALS in Rheinland-Pfalz (4.028.351 Einwohner, Stand 31.12.2008, Statistisches Landesamt Bad Ems) prospektiv erfasst und in sechsmonatigen Abständen nachverfolgt werden.

Bei einer angenommenen Inzidenz von 2/100000 Einwohner sind in Rheinland-Pfalz ca. 80 neuerkrankte ALS-Patienten pro Jahr zu erwarten. 

Allerdings legen eigene klinische Erfahrungen die Hypothese nahe, dass die Inzidenz der ALS in Rheinland-Pfalz zumindest in der Region Vorderpfalz höher liegt, als die Ergebnisse anderer Register derzeit zeigen.

Zusätzlich werden sozioökonomische und Lebensstilfaktoren sowie Vorerkrankungen erfasst, um mögliche und bisher unbekannte Risiko- und Prognosefaktoren zu identifizieren.
Einschlusskriterien:
1. Patienten mit einer sicheren, wahrscheinlichen oder möglichen ALS nach den revidierten El Escorial-Kriterien
2. Erstdiagnose einer ALS nach dem 01.10.2009 
3. Volljährige Patienten 
4. Erstwohnsitz in Rheinland-Pfalz
Patienteneinschluss:

Die Patientenerfassung begann am 01.10.2009. Seither werden alle ALS-Patienten, die die Einschlusskriterien erfüllen, systematisch erfasst. Der Einschluss neuer Patienten ist zunächst bis zum 31.12.2012 vorgesehen.

Nach schriftlicher Einwilligung des Patienten folgt die Ersterfassung mit Hilfe eines zweiseitigen Bogens. Dieser beinhaltet die Abfrage von Basisdaten wie Alter, Geschlecht und Gewicht des Patienten, Symptome und Schwere der Erkrankung und Therapieformen. Die Patienten werden gebeten, einen Patientenfragebogen auszufüllen, in dem nach Vorerkrankungen, Traumata, Lebensstil und sozialanamnestischen Daten gefragt wird. Die Datenübermittlung auf dem Postweg erfolgt inklusive eines Stamdatenblattes (mit Name und Anschrift des Patienten) und der schriftlichen Einverständniserklärung an den Studienleiter. Die erhobenen Daten werden im Studienzentrum getrennt von persönlichen Daten des Patienten aufbewahrt. 
Sollte der Patient seine Zustimmung zur Teilnahme am ALS-Register verweigern, wird ein faktisch anonymisierter Basisdatensatz (Ersterfassungsbogen, Stammdatenblatt mit achtstelligem Code) ohne Möglichkeit eines persönlichen Bezugs weitergeleitet. 
Zur Erhebung des Krankheitsverlaufs und der Letalität finden halbjährliche Nachuntersuchungen in den erstdiagnostizierenden Krankenhäusern oder Neurologie-Praxen statt. Hierfür liegen zweiseitige Verlaufserfassungsbögen vor. Ein Patientenfragebogen ist bei Verlaufsuntersuchungen nicht mehr vorgesehen.
Spezielle und über die normale Diagnostik einer ALS hinausgehende Untersuchungen sind im Rahmen dieses Registers nicht notwendig. 
In diesem Register werden international übliche Kriterien zur Diagnose der ALS (revidierte El Escorial-Kriterien) und Skalen zur Erfassung des Schweregrades (ALS-FRS) verwendet, um eine Vergleichbarkeit mit Studien aus anderen Ländern zu gewährleisten.

Die jährliche statistische Auswertung beinhaltet die Errechnung von Inzidenzen mit zusätzlicher Adjustierung für die sogenannte deutsche und europäische Normalbevölkerung.

Beteiligte Institutionen:

Beteiligt sind alle Neurologischen Kliniken/Abteilungen sowie niedergelassene Neurologen und Nervenärzte in Rheinland-Pfalz und in den umliegenden Bundesländern, ferner Selbsthilfegruppen und alle rheinland-pfälzischen Gesundheitsämter.

Alle beteiligten Institutionen wurden zuvor schriftlich benachrichtigt, über den Ablauf informiert und die entsprechenden Studienunterlagen weitergeleitet. 

Ausblick:
Entscheidend für die Qualität des Registers ist die Vollständigkeit der Erfassung aller rheinland-pfälzischen ALS-Patienten.

Für eine vollständige Patientenerfassung ist die koordinierte Vernetzung aller an der Diagnostik und Therapie von ALS-Patienten beteiligten Versorgungseinrichtungen in Rheinland-Pfalz und den benachbarten Bundesländern notwendig.

Wir bitten alle niedergelassenen Neurologen und Nervenärzte, die rheinland-pfälzische Patienten mit einer neu diagnostizierten ALS betreuen, diese Patienten über das Rheinland-Pfälzische ALS-Register zu informieren und nachfolgend in das Register einzuschließen. 

Die erforderlichen Studienunterlagen können sie auf der Homepage zum Rheinland-Pfälzischen ALS-Register unter www.als-register.org abrufen.

Bei weiteren Fragen können Sie sich gerne mit der Studienleitung in Verbindung setzen.
Ansprechpartner und Studienleiter:

Dr. Joachim Wolf

Neurologische Klinik

Klinikum der Stadt Ludwigshafen

Bremserstraße 79

67063 Ludwigshafen

Tel: 0621/503-42580

E-Mail: Wolfj@klilu.de
