RHEUMAHELDEN ®

ANCA-assoziierte Vaskulitis — die Erkrankung verstehen

Wissenswertes flr Patienten und ihre Angehdorigen

Granulomatose mit
Polyangiitis (GPA) und
Mikroskopische
Polyangiitis (MPA)
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»Bis zur Diagnose
Granulomatose mit
Polyangiitis (GPA) war es
ein langer Weg. Ich hatte zu
Beginn keine Ahnung, was
eine Autoimmunerkran-
kung ist und wie sie mein
Leben beeinflussen wird.
Es war wichtig fiir mich,

%“:die Krankheit zu verstehen




Was ist eine Granulomatose mit
Polyangiitis (GPA,; frither Wegener-
sche Granulomatose) und Mikros-
kopische Polyangiitis (MPA)?

Eine Vaskulitis ist eine entziind-
liche Erkrankung der Blutgefafie.
Vaskulitiden konnen daher den
gesamten Organismus betreffen.
Zu ihnen zahlen die Granulomato-
se mit Polyangiitis (GPA) sowie die
Mikroskopische Polyangiitis (MPA).

Beide sind sogenannte ANCA-
assoziierte KleingefaRvasku-
litiden und gehoren zum For-
menkreis der theumatischen
Erkrankungen. Beide Erkrankun-
gen sind sehr selten: An einer
GPA erkranken neu jedes Jahr

5 bis 12 Menschen pro 1 Million
Einwohner. Die Erkrankung tritt
meistens ab dem 50. Lebensjahr
auf. Frauen und Manner sind
gleichermafien betroffen.

Die MPA betrifft noch weniger
Menschen (2 bis 3 Menschen pro
1 Million Einwohner und Jahr).
Die Mehrzahl der Patienten ist
zu Beginn der Erkrankung tiber
50 Jahre alt. Manner sind durch-
schnittlich etwas haufiger betrof-
fen als Frauen.




Beschwerden:

Das passiert in den Blutgefalen

Vaskulitiden kénnen als eigenstéandiges  Da sich Uberall im Kdrper Blutgefalde
Krankheitsbild ohne andere Vorer- befinden, kénnen bei einer Vaskulitis
krankungen, die als Ausloser in Frage prinzipiell alle Organe betroffen sein,
kommen, auftreten. Man spricht von was die so unterschiedlichen Be-
einer sogenannten primaren Vaskulitis, ~ schwerden erklart. Man spricht daher
wozu auch die Granulomatose mit auch von einer systemischen Erkran-
Polyangiitis (GPA) und die Mikroskopi- kung, also einer Krankheit, bei der der
sche Polyangiitis (MPA) gehdren. Eine ganze Korper betroffen sein kann.
Vaskulitis kann jedoch auch Folge einer
anderen Erkrankung sein (z. B. Rheuma-
toide Arthritis) oder als unerwlnschte
Nebenwirkung von Medikamenten
auftreten; dies ist dann eine sekundére
Vaskulitis. Im Folgenden beschaftigen

wir uns nur mit der primaren Vaskulitis. Vaskulitiden in Zahlen:

« Pro Jahr erkranken in
Deutschland etwa 40 bis
50 Menschen pro 1 Million
Einwohner neu an einer
Vaskulitis. Hochgerechnet
leiden also rund 16.500 Deut-

Eine primare Vaskulitis wie die GPA
und die MPA wird medizinisch zu den
entztndlichen Erkrankungen des rheu-
matischen Formenkreises gezahlt und
erfordert in jedem Fall eine Betreuung
durch einen Spezialisten, meist dem
Rheumatologen. Der Begriff ,Rheuma”
stammt urspriinglich aus dem Grie-
chischen und bedeutet , Strémung”,
.Fluss” im Sinne eines flieRenden
Schmerzes. Rheumatische Erkrankun-
gen umfassen laut European League
Against Rheumatism (EULAR) mehr als
200 verschiedene Krankheitsbilder.

sche an der Erkrankung.

« Betroffen sind Menschen
in jedem Lebensalter,
haufig aber erst nach dem
50. Lebenjahr.

- Frauen und Manner
konnen gleichermafien
daran erkranken.

Beschwerden: Das passiert in den BlutgefaRen

Die GPA wird auch ,Wegenersche
Granulomatose” genannt und hat ihren
Namen von ihrem Erstbeschreiber,
dem deutschen Arzt Friedrich
Wegener. Kurzlich haben sich
Experten aber geeinigt, den Begriff
»Granulomatose mit Polyangiitis”

zu verwenden, um die Begriffe inter-
national zu vereinheitlichen.

Der Begriff ,,Granulomatose” be-
schreibt die charakteristischen Ver-
anderungen in den Atemwegen: soge-
nannte Granulome, also kleine knot-
chenartige Ansammlungen von Zellen.
Polyangiitis bedeutet, dass viele GefaRe
entzlindet sind (poly = viele; angiitis =
Gefalientziindung). Die Mikroskopische
Polyangiitis (MPA) wird deswegen so

genannt, weil die hauptséchlich betrof-
fenen GefalRe sehr klein und nur unter
dem Mikroskop zu sehen sind.

Im Wesentlichen zeigen sich beide
Krankheiten mit ganz ahnlichen Krank-
heitszeichen (Symptomen), nur dass
bei der MPA keine Granulome zu finden
sind und die MPA seltener die oberen
Atemwege und den Kopf betrifft.

Vaskulitiden kénnen ortlich begrenzt im
Korper auftreten, man spricht dann von
der lokalisierten Form, wenn beispiels-
weise nur die Nase betroffen ist. Sind
dagegen sehr viele Blutgefale und
mehrere Organe des Kdrpers in Mit-
leidenschaft gezogen, sprechen Medi-
ziner von einer generalisierten Form.

Der rheumatische Formenkreis
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chronische
Schmerzerkrankungen

z. B. Fibromyalgie
(,Weichteilrheuma")

z. B. Gicht oder
Osteoporose

3

Erkrankungen des
Bewegungsapparates bei
Stoffwechselstorung

Die vier
Hauptgruppen des
rheumatischen
Formenkreises

1

Entziindlich-
rheumatische
Erkrankungen

z. B. Rheumatoide Arthritis (RA),
Juvenile Idiopathische Arthritis
(JIA) und Vaskulitiden

meist Arthrosen
der Gelenke

2

degenerative
rheumatische
Erkrankungen
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Haufige Zeichen einer Vaskulitis sind:

ALLGEMEINE ANZEICHEN
e Mudigkeit und Schwache
e Fieber

® Nachtschweil®

e Gewichtsverlust

* Muskel- und Gelenkschmerzen

IM HALS-NASEN-OHREN-
(HNO)-BEREICH

e Infektartige Beschwerden
(Antibiotika-refraktare, blutig-borkige
Rhinitis und Sinusitis)

e Chronische Mittelohrentziindung

e Horminderung, Horsturz

AM AUGE

e Entzlindung des Auges
e Sehstérungen

e Schmerzen

* Anhaltendes Tranen

AN DER HAUT
e Rotungen, Ausschlage
e Schlecht heilende offene Stellen

e Knoten/Geschwiire

BEI BETEILIGUNG DES NERVENSYSTEMS

e Taubheitsgefiihle und Empfindungs-
stérungen bis hin zu L&hmungen

e Schlag- oder Krampfanfalle

BEI BETEILIGUNG DER LUNGE
e Anhaltender Husten

e Brustschmerzen, Atemnot

BEI BETEILIGUNG DER NIEREN
e Schaumender und/oder rétlicher Urin

* Flussigkeitseinlagerungen in
den Beinen (Odeme)

e Bluthochdruck

e Erhohter Kreatininwert und/oder
Proteinurie

Beschwerden: Das passiert in den BlutgefaRen

Eine GPA wird tendenziell haufiger
von Symptomen des HNO-Bereiches
sowie allgemeinen Krankheitszeichen
begleitet, wahrend eine MPA haufiger
mit Organbeteiligungen wie Niere und
Lunge einhergeht.

Generell kann eine Zuordnung zu GPA
oder MPA aber nicht nur anhand der
Symptome erfolgen, da diese haufig
Uberlappen. Hierzu sind weitere diag-
nostische Untersuchungen notwendig.

~ »Die GPA hat bei mir
- schleichend begonnen -
" verstopfte Nase, hiufiges

__Nasenbluten, starke

Rotung des rechten Auges.
“Ich hatte Schmerzen in den

Knien und Handgelenken
und konnte kaum noch

greifen. Dazu war ich

l ‘\ miide, antriebslos und

sehr erschopft.«
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Blutgefalle:

Beschwerden: Das passiert in den BlutgefaRen

Lebenswichtige Versorgungswege

Blutgefale kann man sich wie elas-
tische Roéhren vorstellen, in denen
das Blut durch den gesamten Kérper

und jedes noch so kleine Organ flief3t.

Blutgefalle haben zwei Aufgaben:

1. Versorgung des Kdrpers mit
Sauerstoff und Nahrstoffen

2. Abtransport von Abbauprodukten,
die der Kdrper nicht mehr bendtigt

Zusammen mit dem Herzen als
Pump- und Verteilungsstation bilden
die BlutgefalRe den Blutkreislauf.

Man unterscheidet allgemein
drei Arten von Blutgefal3en:

e Arterien und sehr kleine Arterien
(Arteriolen) transportieren das
Blut vom Herzen weg, hin zu
den Organen.

e \Venen und sehr kleine Venen
(Venolen) transportieren das Blut
von den Organen zum Herzen hin.

e Kapillaren sind die kleinsten Geféalle
in unserem Koérper und werden daher
auch ,HaargefalRe” (capillus = Haar)
genannt. Uber die GefaRwande
von Kapillaren hinweg findet der
Austausch von Gasen, Nahrstoffen
und Stoffwechselprodukten mit dem
umliegenden Gewebe statt.

WELCHE BLUTGEFASSE KONNEN BEI
EINER VASKULITIS BETROFFEN SEIN?

Von einer Vaskulitis kénnen prinzipiell
alle GefalRe des Korpers —also Arte-
rien, Arteriolen, Venen, Venolen und
Kapillaren — betroffen sein.

Nach einer Konferenz von Spezialisten
im amerikanischen Ort Chapel Hill teilt
man die Vaskulitiden nach der GréRRe
der vor allem betroffenen Gefalde ein
(sogenannte Chapel-Hill-Klassifikation).
Die GPA und die MPA sind nach der
aktuellen Chapel-Hill-Klassifikation
Vaskulitiden der kleinen GefaRRe.

Im Vordergrund stehen daher entziind-
liche Veranderungen der kleinen
GefalRe, Gefalverschlisse oder
Blutungen.

Beschwerden: Das passiert in den BlutgefaRen

Blutgefafle

Blutfluss

Kapillaren

Arterie Arteriole

Venole

Vene

Blutfluss

"
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Das ubereifrige

Immunsystem

Was genau bei primaren Vaskuli-

tiden wie der GPA und der MPA

die dauerhafte Entziindung in den
Gefalden auslost, ist nicht vollstandig
geklart. Fest steht jedoch, dass eine
Uberreaktion des Abwehrsystems
(Immunsystem) unseres Korpers eine
wesentliche Rolle spielt.

DAS GESUNDE ABWEHRSYSTEM

Das korpereigene Abwehrsystem,
medizinisch auch Immunsystem
genannt, schiitzt uns vor Krankheits-
erregern, die von aufden in unseren
Kérper gelangen. Ohne Immunsystem
kdnnten sich Viren oder Bakterien
unkontrolliert vermehren und so
schwere Schaden anrichten. Das
Immunsystem ist also eine Art
.Korperpolizei”, die mit vielen
verschiedenen , Spezialeinheiten”
und , Spezialwaffen” arbeitet. Zu
den wichtigsten , Spezialeinheiten”
der Korperpolizei gehoren die weilden
Blutkérperchen (Leukozyten).

Eine besondere Form der weil3en
Blutkérperchen sind die sogenannten
T-Zellen und die B-Zellen. B-Zellen
reifen zu Plasmazellen heran, die die
wichtigsten Spezialwaffen im Kampf
gegen korperfremde Eindringlinge
bilden: mafgeschneiderte Eiweif3-
stoffe, die Antikérper. Antikorper
erkennen Krankheitserreger, binden
an diese und machen sie damit
unschadlich.

Das iibereifrige Inmunsystem

Das
gesunde
Abwehrsystem

g
Gut zu wissen

Rheumatische Erkrankungen, so
auch die GPA und die MPA, gehoren
zu den Autoimmunerkrankungen.
Das Immunsystem ist fehlgeleitet
und bekampft korpereigene
Strukturen und Prozesse.

T-Zellen B-Zellen
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Dieser Kampf gegen die Feinde von
aulRen lauft in Form einer lokalen
Entzlindung nach dem immer gleichen
Muster ab: Das betroffene Gebiet ist
gerdtet, Uberwarmt, geschwollen und
schmerzt. Ein solcher Kampf kann
auch mit grippedhnlichen Symptomen
assoziiert sein. Eine Entzlindung ist
also nichts anderes als die normale
und sinnvolle Reaktion unseres
Korpers auf Krankheitserreger. Mit der
Entzlindungsreaktion werden diese
Erreger bekdmpft und beseitigt. Hier-
bei spielen weil3e Blutkdrperchen wie
etwa T- und B-Zellen oder auch neutro
phile Granulozyten eine entscheiden-
de Rolle, indem sie Angriff und Be-
seitigung der Erreger aufeinander
abstimmen. Ist das geschehen, heilt
die Entzindung vollstandig ab und die
Beschwerden verschwinden.

UBERREAKTION DES ABWEHRSYSTEMS
BEI EINER VASKULITIS

Erkrankungen, deren Ursache eine
UberschieRende Reaktion des Immun-
systems gegen korpereigenes
Gewebe ist, nennt man allgemein
Autoimmunerkrankungen. Vasku-
litiden gehoren auch zur Gruppe der
Autoimmunerkrankungen. In diesem
Fall richtet sich das Abwehrsystem
gegen sich selbst. Die Folge dieses
UberschieRenden Immunsystems: Es
bildet Antikorper, die gegen kdrper-
eigene Zellen gerichtet sind, und

|6st damit eine Entziindung in den
Waénden von Blutgefalden aus, was
diese angreift und schadigt. Diese

Das libereifrige Immunsystem

Antikdrper nennt man allgemein
Auto-Antikorper (autos = selbst) und
werden wie die richtigen Antikérper
bei einem gesunden Immunsystem
auch von den Plasmazellen, also reifen
B-Zellen gebildet. Bei einer Vaskuli-

tis tragen die Auto-Antikorper unter an-
derem zur chronischen Entziindung bei.

Warum es zu dieser Autoimmunreak-
tion kommt, also warum das Immun-
system pl6tzlich Uberreagiert und
korpereigene Bestandteile attackiert, ist
trotz intensiver Forschungsarbeit heute
nach wie vor nicht vollstandig geklart.

WAS VERSTEHT MAN UNTER
ANCA-ASSOZIIEERTEN VASKULITIDEN?

Forscher nehmen an, dass eine spezi-
elle Form von Auto-Antikdrpern, die
sogenannten ANCA, an der Entstehung
der GPA und MPA beteiligt sind. Man
spricht daher auch bei der GPA und der
MPA von ANCA-assoziierten Vaskuli-
tiden (abgekdirzt AAV) oder ANCA-posi-
tiven Vaskulitiden.

L,ANCA" ist die englische Abklrzung
far ,, Anti-Neutrophil Cytoplasmic Anti-
bodies” und heil3t Ubersetzt , Anti-Neu-
trophile zytoplasmatische Antikorper”.
ANCA richten sich also gegen Bestand-
teile des Inneren (Zytoplasma), einer
bestimmten Gruppe von weilden Blut-
koérperchen, den neutrophilen Granu-
lozyten. ANCA werden von Plasma-
zellen gebildet, die wiederum aus
B-Zellen heranreifen. B- Zellen spielen
damit eine ganz wesentliche Rolle bei
ANCA-positiven Vaskulitiden.

»Am schlimmsten waren fiir mich die Schmerzen:
Das stark gerotete Auge, das ich nicht mehr offen
halten konnte, der blutige Schnupfen und die
Schmerzen im Brustkorb durch den Reizhusten.«




Wie bewirken die ANCA nun eine
Entzlindung des Blutgefaldes? Man
vermutet, dass die ANCA an die
neutrophilen Granulozyten binden, die
daraufhin unspezifisch GefalRwande
attackieren und entziindliche Boten-
stoffe freisetzen, was wiederum
weitere weifde Blutkorperchen in die
Entziindungsreaktion mit einbezieht
und damit verschlimmert. Dadurch
schwillt die gesamte Gefal3wand an,
was zu einer Verengung bis hin zum
Verschluss des Gefaldes flhren kann.
Die Folgen: Das von diesem Gefaf3

Das iibereifrige Immunsystem

versorgte Gewebe wird nicht mehr
ausreichend durchblutet und mit
Sauerstoff und Nahrstoffen versorgt
und stirbt ab; der Mediziner spricht von
einem , Infarkt”. Entziindete Gefalde
kénnen sich jedoch nicht nur verengen
oder verschliel3en, sie kdnnen auch
Aussackungen (Aneurysma) bilden
und und sogar einreien (Ruptur).
Dann besteht die Gefahr einer Blutung.

Dadurch erklart sich, warum die
Beschwerden der Patienten so
verschieden sind, und die unmittel-

Gesundes Blutgefafl

Endothelzellen

Das iibereifrige Inmunsystem

baren Folgen von weniger beeintrach-
tigend bis hin zu lebensbedrohlich
reichen konnen.

Die Auswirkungen der Vaskulitis
hangen namlich davon ab, wie viele
GefalRe betroffen sind, in welchem
Organ sich die Entziindung abspielt
und wie grof$ das entzlindete
Gefald ist.

Bei kleineren Gefalen stehen
Verschlisse und/oder Blutungen in
stark durchbluteten Organen (z. B.

der Niere) im Vordergrund, bei mittel-
grofden und grofRen GefalRen kommt es
meist nicht direkt zu einem kompletten
Verschluss, sondern haufig zu einer
fortschreitenden Unterversorgung von
Organen oder groReren Kdrperarealen.
Existieren viele aktive Entziindungs-
herde gleichzeitig im Kérper, macht
sich dies zudem mit ganz allgemeinen
Krankheitssymptomen bemerkbar:

Die Patienten flhlen sich oft mide

und abgeschlagen, sind appetitlos und
berichten Uber unerklarliches Fieber,
Nachtschweifd und Gewichtsabnahme.

Blutgefall bei ANCA-assoziierter Vaskulitis

Neutrophiler Granulozyt

Entziindungszellen

Entziindliche Botenstoffe

17



Diagnose: Teamwork
vieler Experten

Aufgrund der Seltenheit der Erkran- Bedeutung. Ebenso sind die Unter-
kung und des bunten Bildes, das eine suchung des Urins zum Nachweis
Vaskulitis mit ihren so unterschied- maoglicher Nierenschaden, bildgebende
lichen Beschwerden an ganz unter- Verfahren sowie die Untersuchung von
schiedlichen Organen bietet, haben Gewebeproben unter dem Mikroskop
viele Betroffene oftmals eine wahre mit dem Nachweis der Gefaldentzin-
Odyssee hinter sich, bis die Erkran- dung die tragenden Saulen der Diag-
kung erkannt und richtig diagnostiziert ~ nostik von Vaskulitiden.

wird. Denn jedes einzelne Krank-

heitszeichen, das bei einer Vasku-

litis auftritt, kann auch eine Vielzahl

anderer Ursachen haben.

Vaskulitiden wie die GPA und die MPA
lassen sich daher nicht mit einer
Untersuchung allein feststellen. Wie
bei einem Puzzle werden die Informa-
tionen zu den Beschwerden, die klini-
schen Befunde und die Ergebnisse der « Blutuntersuchung
Untersuchungen zu einem Gesamtbild
zusammengeflgt. Dies ist in der
Praxis oftmals schwierig und erfor- + Bildgebende Verfahren wie
dert eine enge Zusammenarbeit des Rontgen, Ultraschall und ggf.
Hausarztes/Internisten mit weiteren Computer-Tomografie (CT)
Facharzten (z. B. Hals-Nasen-Ohren- oder Kernspin-Tomografie
Arzt, Nephrologe oder Neurologe) (MRT).

sowie Spezialisten fir Rheumaerkran-
kungen (Rheumatologen).

Diagnoseverfahren im Uberblick:

+ Griindliche Befragung und
korperliche Untersuchung.

+ Urinuntersuchung

+ Feingewebliche Untersu-
chung von betroffenem

Neben dem ausfihrlichen Gesprach Gewebe mit dem Mikroskop

und der korperlichen Untersuchung (Histologie).

sind die Blutuntersuchung und hier vor

allem der ANCA-Nachweis von grofder

»Zundchst habe ich gedacht, mich hatte eine Grippe erwischt:
Nichts hat geholfen. Nachdem ich bei HNO- und Augenarzten
war, wurde ein Blutbild gemacht und dabei ethohte ANCA-Werte
festgestellt. Daraufhin wurde ich zu einem Rheumatologen
iiberwiesen, der eine GPA diagnostizierte. Insgesamt hat es fast
ein Jahr gedauert, bis die Diagnose gestellt wurde.«
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Auch wenn es fir manche Betrof-
fene den Anschein hat: Eine Vaskulitis
tritt in den seltensten Fallen pltzlich
und aus heiterem Himmel auf. Unter-
suchungen haben gezeigt, dass oft
Jahre zwischen dem vermutlichen
Erstsymptom bis zur richtigen Diag-
nose , Vaskulitis” vergehen. Vielleicht
liegen ja auch bei Ihnen die ersten
Anzeichen der Erkrankung schon
langere Zeit zurlick und sind ohne
Behandlung wieder verschwunden,
sodass Sie ihnen keine weitere Bedeu-
tung beigemessen haben. Der erste
Schritt auf dem Weg zur Diagnose
sind daher das ausfihrliche Arzt-
gesprach, in dem mogliche frihere
Beschwerden wieder in Erinnerung
gebracht werden, und die grindliche
kdrperliche Untersuchung.

BLUTUNTERSUCHUNGEN

Entziindungswerte:

Die Entziindung, die sich bei einer
Vaskulitis durch das Uberreagierende
Immunsystem im Kérper abspielt,
lasst sich meist im Blut nachweisen.
Typischerweise sind die Entzindungs-
werte erhoht. Dazu gehdren die Blut-
kdrperchen-Senkungsgeschwindigkeit,
abgekirzt BSG, und das C-reaktive
Protein, abgekirzt CRP. Die Blut-
kdrperchen-Senkungsgeschwindig-
keit gibt an, wie schnell die Blut-
koérperchen, also die festen Bestand-
teile des Blutes, in einem Reagenz-
glas zu Boden sinken. Das CRP ist ein

Diagnose: Teamwork vieler Experten

Eiweil3stoff, der in der Leber vermehrt
gebildet wird, wenn eine Entziindung
auftritt. Beide Werte steigen allerdings
bei jeder Entziindung im Korper an,
nicht nur bei einer Vaskulitis und sind
daher kein gesicherter Beweis fir die
Erkrankung.

ANCA-Nachweis:

Der Nachweis von bestimmten
Auto-Antikérpern, den ANCA, kann im
Blut den entscheidenden Hinweis bei
der Diagnose einer GPA oder MPA
liefern. Bei gesunden Menschen ist
der ANCA-Wert fast immer negativ,
das heif3t, es sind keine ANCA nach-
weisbar. Ein Grof3teil der GPA/
MPA-Patienten weist ANCA auf,
weshalb diese ein so wichtiges diag-
nostisches Werkzeug sind. Dennoch
kann der ANCA-Wert auch bei Pati-
enten mit GPA oder MPA negativ sein.
Dies kann vor allem wahrend friher
Stadien der Erkankung der Fall sein.

Das Fehlen von ANCA schliel3t also
eine Vaskulitis nicht aus. Bei einigen
Patienten besteht ein relativer guter
Zusammenhang zwischen der Hohe
des ANCA-Werts und der Aktivitat

der Erkrankung. Der ANCA-Wert ist
daher nicht nur fur den Nachweis einer
GPA oder einer MPA von Bedeutung,
sondern kann spater auch fur die Kont-
rolle des Therapieerfolgs herange-
zogen werden.

NIERENWERTE

Kreatinin:

Bei Patienten mit einer GPA sind oft
auch die Nieren durch eine Entzin-
dung der NierengefalRe und des Nier-
engewebes betroffen. Ein wichtiger
Nierenwert im Blut ist das sogenannte
Kreatinin, ein Abbauprodukt der Saure
Kreatin, die die Muskeln mit Energie
versorgt. Normalerweise filtern die
gesunden Nieren Kreatinin aus dem
Blut heraus und scheiden es tber den
Urin aus. Daher findet sich bei nieren-
gesunden Menschen nur wenig Krea-
tinin im Blut. Steigt der Kreatinin-Wert
im Blut an, bedeutet das, dass die
Nieren nicht mehr so gut arbeiten und
nun weniger Kreatinin aus dem Blut
ausfiltern kénnen.

Harnstoff:

Das gilt auch fur den Harnstoff, der das
Hauptabbauprodukt von EiweilRen ist
und normalerweise zu Uber 90 Prozent
Uber die Nieren ausgeschieden wird.
Ein erhdhter Harnstoff-Spiegel im Blut
kann daher ebenfalls ein Zeichen fur
eine gestorte Nierenfunktion sein.

g
Gut zu wissen

Beide Werte, Harnstoff und Krea-
tinin, miissen anfangs und dann
im Verlauf regelméaRig zur Uber-
wachung der Nierenfunktion
gemessen werden. Der Nachteil
dieser Werte ist, dass sie erst spat
ansteigen konnen, wenn schon

viel Nierengewebe zerstort wurde.

Deshalb ist es sehr wichtig, regel-
mafig den Urin zu untersuchen.
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URINUNTERSUCHUNG

Ob in der Niere eine Vaskulitis-be-
dingte Entziindung vorliegt, lasst sich
am einfachsten Uber eine Untersu-
chung des Urins feststellen. Auf der
Suche nach einer moglichen Nieren-
beteiligung wird der Urin vor allem auf
Eiweif3, weilde Blutkérperchen und
rote Blutkorperchen (Erythrozyten),
also Blutbestandteile, untersucht.
Beides findet sich bei Gesunden

gar nicht oder in nur sehr geringen
Mengen im Urin. Sind diese Verande-
rungen im Urin nachweisbar, ist dies
ein Hinweis fur die Schadigung der
Nieren.

Diagnose: Teamwork vieler Experten

Weitere Hinweise auf eine Nieren-
beteiligung kann eine Erhdéhung des
Blutdrucks oder die Ansammlung von
Wasser in den Beinen sein. Sie sollten
Ihren Blutdruck deshalb regelmafiig
selber messen.

BILDGEBENDE VERFAHREN

Je nach den Beschwerden kénnen
auch bildgebende Untersuchungen
wie die Rontgen-, die Ultraschall-
(medizinisch: Sonografie) sowie die
Kernspinuntersuchung, auch Magnet-
resonanz-Tomografie (MRT) genannt,
und die Computertomografie (CT)
wichtig auf dem Weg zur Diagnose
einer Vaskulitis sein.

Diagnose: Teamwork vieler Experten

So lassen sich beispielsweise bei der
GPA die typischen Granulome in der
Lunge oder im Hals-Nasen-Ohren-Be-
reich aufdecken. Ihr Arzt wird je nach
Ihren Beschwerden entscheiden,
welche Untersuchung bei lhnen
durchgefihrt werden sollte.

FEINGEWEBLICHE UNTERSUCHUNG
MIT DEM MIKROSKOP

Bei begriindetem Verdacht auf eine
GPA oder eine MPA wird idealerweise
zudem eine Gewebeprobe aus dem
betroffenen Organ — beispielsweise
der Niere, der Nase oder der Lunge —
entnommen.

Dies nennt man Biopsie. Anschlie-
Rend wird die Gewebeprobe unter
dem Mikroskop untersucht. Dieses
Vorgehen wird feingewebliche Unter-
suchung, auch Histologie, genannt.

g
Gut zu wissen

Die Histologie ist der
sicherste und beste Beweis
fiir eine Vaskulitis.
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Behandlung: Mallgeschnei-
derter Therapieplan

Vaskulitiden sind zwar bisher grund-
satzlich nicht vollsténdig heilbar,

aber meist gut zu behandeln und
damit beherrschbar: Bei den meisten
Patienten Iasst sich innerhalb eines
Jahres ein Stillstand (Remission)
erreichen, also eine Kontrolle der
Symptome und weitgehende Normali-
sierung der krankhaften Befunde.

Die Patienten kdnnen damit sehr
haufig auch wieder ein normales
Leben fuhren, beispielsweise wieder
ihre Berufstatigkeit aufnehmen.Eine
dauerhafte Erkrankung geht auch
immer mit erheblichen sozialen,
seelischen, beruflichen und familidren
Einschnitten einher. Daher ist neben
dem Erreichen einer Remission auch
die Verbesserung der Lebensqualitat
ein wichtiges Therapieziel.

Da Vaskulitiden bei jedem Patienten
sehr unterschiedlich verlaufen kénnen,
gibt es keine einheitliche Therapie
nach einem starren Schema. Die
Behandlung richtet sich immer nach
Schwere und Verlauf der Erkrankung.
Die Therapie von Vaskulitiden ist
damit eine fur den einzelnen Patienten
malgeschneiderte Therapie.

Grundsatzlich kann die Therapie
der GPA und der MPA in zwei

Abschnitte unterteilt werden:

Mit der sogenannten Remissions-
Induktionstherapie will man zunachst
schnell eine Remission erreichen.

e | eichtere Krankheitsverlaufe, insbe-
sondere ohne Nieren- oder sonstige
lebensbedrohliche Organbeteili-
gungen, werden meist mit Basis-
medikamenten, sogenannten
DMARDS (disease modifying antir-
heumatic drugs) in Kombination mit
Kortison behandelt.

Da es bei manchen Patienten bereits
in frhen Krankheitsstadien zu einer
bakteriellen Infektion der Nasen-
schleimhaute kommt, kdnnen zusatz-
lich Antibiotika eingesetzt werden.

Patienten mit schweren Verlaufen
erhalten typischerweise Kortison
zusammen mit entweder Cyclo-
phosphamid oder einer Biologi-
ka-Therapie (B-Zell-Therapie). Zu
Therapiebeginn ist Kortison immer
notig, da es sehr schnell wirkt.

FUr die Remissions-Induktionsthe-
rapie von schweren Verlaufen steht
auch die Therapie mit Biologika
(B-Zell-Therapie) zur Verfligung, die
ebenfalls in Kombination mit
Kortison gegeben wird.

»Beim ersten GPA-Schub erhielt ich Kortikoide zusamm

mit Basismedikamenten. Zwei Wochen nach dem Abset;en \,. 4’9! /
von MTX trat der zweite Krankheitsschub mit einer
Lungenbeteiligung auf. Die Computertomografie zeigte
eine deutliche Verschlechterung des Lungenbildes, und, /
mein-ANCA-Wert war nach wie vor hoch. Dann begann i‘ch_'
die Biblogika-Therapiei i
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Ist eine Remission erreicht, kann die
Induktionstherapie beendet und die
anschlieRende Behandlung zum
Erhalt der Remission begonnen
werden. Damit soll der Stillstand der
Erkrankung so lange wie mdglich
erhalten und ein erneuter Schub
verhindert werden.

Die Frage, wie lange die Behand-

lung einer GPA oder MPA insgesamt
dauert, ist von Patient zu Patient unter-
schiedlich und kann nicht pauschal
beantwortet werden.

Behandlung: MaBgeschneiderter Therapieplan

WICHTIG: Auch wenn nach einer
erfolgreichen Behandlung die Vasku-
litis vollstandig zurlickgedrangt ist,
sind regelmaliige Arztbesuche und
Kontrollen Ihres Befindens und lhres
Blutes notwendig, um eine Wieder-
kehr der Erkrankung (Rezidiv) recht-
zeitig zu erkennen und wieder friih mit
der Behandlung zu beginnen oder die
Behandlung anpassen zu kdnnen.

Behandlung: MaRgeschneiderter Therapieplan

Medikamenten-
gruppe

Wirkung

Wirkstoff-
namen

Anwendungs-
form

Basis-
medikamente
(DMARDs

= disease
modifying
anti-rheumatic
drugs)

Wirken auf das
Immunsystem;
Stoppen damit die
Entziindungen

in den Gefalen;
Hemmen das
Zellwachstum

und die Zellteilung;
Wirkeintritt nach
mehreren Wochen.

Methrotrexat
(MTX)

Leflunomid
Azathioprin

Mycopheno-
lat-Mofetil

Meistens
als Tablette

MTX auch als
Spritze oder
Pen

Kortison
(Glukokortikoide)

Stark entzin-
dungshemmend;
schneller Wirkein-
tritt.

Methylpred-
nisolon

Prednisolon

Prednison

Tablette oder
Infusion

Therapien
bei schweren
Krankheits-
verlaufen

Medikamente,
die gezielt an
verschiedenen
Punkten des
Entziindungspro-
zesses eingreifen.

Rituximab

Cyclophos-
phamid

Infusion

Tablette oder
Infusion
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Umgang: Was Sie selbst

tun konnen

Doch der beste Manager lhrer Erkran-
kung sind Sie selbst, das bedeutet,
die Arzte sind entscheidend auf Ihre
Mithilfe angewiesen. Je besser Sie

Uber die Erkrankung Bescheid wissen,

desto besser kann auch die Therapie
ansetzen. Achten Sie auf maogliche
.Frihwarn”-Signale eines erneuten
Aufflammens der Erkrankung und

gehen Sie rechtzeitig zum Arzt. Dann
kann man sofort mit Medikamenten
dagegen angehen, und der Schub und
die Folgen verlaufen weniger schwer.

Auch haben viele Medikamente neben
ihrer Wirkung unerwlinschte Nebenwir-
kungen (z. B. Infektionen), die oft nicht
von einem Schub der Grunderkrankung
zu unterscheiden sind. Im Zweifelsfall
wenden Sie sich an |hren Arzt.

Sehr sinnvoll und wichtig im richtigen
Umgang mit Ihrer Erkrankung ist
sicherlich auch eine Patientenschu-
lung, die heute von vielen rheumatolo-
gischen Kliniken angeboten wird. Hier
lernen Sie zum einen andere Betrof-
fene kennen und erfahren zudem alles
Uber die verschiedenen Medikamente,
Frihwarnsymptome und was Sie sonst
noch tun kénnen, um lhre Erkrankung
gut in den Griff zu bekommen. Fur viele
Betroffene ist auch der Austausch in
Selbsthilfegruppen, die es mittlerweile
in vielen deutschen Stadten gibt, hilf-
reich.

Und noch ein Tipp: Sie haben als Patient
mit GPA und MPA einen Anspruch auf
einen Schwerbehindertenausweis.
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Hilfreiche Adressen

DEUTSCHE GESELLSCHAFT FUR
RHEUMATOLOGIE (DGRH)

Geschaftsstelle

DEUTSCHE RHEUMA-LIGA
BUNDESVERBAND E. V.

Selbsthilfegruppen speziell fur Vaskuli-
tis-Patienten finden Sie auf den Seiten

der Landesverbande der Rheuma-Liga.

Képenicker Stral3e 48/49, 10179 Berlin
Tel: 030 — 240 48 470
Fax: 030 — 240 48 479

E-Mail: info@dgrh.de

www.dgrh.de

KOMPETENZNETZ RHEUMA

Geschaftsstelle

MaximilianstralRe 14, 53111 Bonn
Tel: 0228 — 766 06-0
Fax: 0228 — 766 06-20

www.rheuma-liga.de

DEUTSCHE GESELLSCHAFT FUR
AUTOIMMUN-ERKRANKUNGEN E. V.

Geschaftsstelle

Kopenicker Stral3e 48/49, 10179 Berlin
Fax: 030 — 240 48 479
E-Mail: kn.rheuma@dgrh.de

www.rheumanet.org

Hopfenstralie 1d, 24114 Kiel
Tel: 0431 - 57 08 125
Fax: 0431 -57 08 127
E-Mail: info@autoimmun.org

www.autoimmun.org

Hilfreiche Adressen

Webseiten

ARZT- UND THERAPEUTENSUCHE

Datenbank mit rund 1.500 Rheuma-
Spezialisten (Rheumatologen, Physio-
therapeuten, Ergotherapeuten etc.)

RHEUMAHELDEN.DE

Umfassendes Informationsportal zu
Rheumatoider Arthritis, Juveniler idio-
pathischer Arthritis und Vaskulitiden

www.versorgungslandkarte.de

www.rheumahelden.de

Weitere Webseiten

www.vaskulitis.org | www.rheuma-online.de
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