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Ich habe eine
Vaskulitis!




Vaskulitis — was ist das eigentlich?

Vaskulitis bedeutet Gefallentztindung
lateinisch: Vas = Gefals, itis = Entziindung

D nomal
— Verengung (Stenose)
SN

Abb. 1 b Aussackung (Aneurysma)

Mechanismen der

GefaBschadigung bei — erh6hte Durchlassigkeit mit Austritt von
Vaskulitis. Blutbestandteilen (z.B. an Lunge und Niere)

aus Stork et al. Vaskulitiden. Neue Klassifikation und Diagnostik. MedWelt 2017;1:17-21



Einordnung zu anderen rheumatischen Erkrankungen

&

Entziindlich Nicht-entziindlich
Gelenke Wirbelsaule Bindegewebe Gefalle Gelenke Bindegewebe
Arthritis Spondylitis Kollagenosen Vaskulitiden Wirbelsaule
Rheumatoide Axiale Systemischer Lupus Riesenzell-Arteriitis Arthrose Fibromyalgie
Arthritis Spondylo- erythematosus Takayasu-Arteriitis
arthritis Systemische Sklerose ANCA-Vaskulitiden
Dermatomyositis
Polymyositis
Sjogren
Psoriasisarthritis




Vaskulitiden Symptome einer Vaskulitis

Vaskulitis —

groBler Gefalle groBer Gefal3e

. Claudicatio (Extremitdten, C. masticatoris)
. Asymmetrischer Blutdruck/Puls

. Abwesenheit von Pulsen

. Stromungsgerausche

»  Aneurysmenbildung

. Riesenzellarteriitis
. Takayasu-Arteriitis

wo findet sie
statt?

Arterie Vaskulitiden Symptome einer Vaskulitis
— —-
mittelgroBBer Gefdl3e mittelgroBBer Gefal3e
. Polyarteriitis nodosa v Kutana Knoten (Eqythemu Tiod osum,
s , Pannikulitis )
Kawasaki-Syndrom . Ulzera
. Livedo reticularis
; . Digitale Gangran
Arteriole Vaskulitiden - Mononeuritis multiplex
kleiner GefalRe +  Mikroaneurysmen
Immunkomplex -Vaskulitis: :
Kapillare - Kryoglobulingmische Vaskulitis = Symptome einer Vaskulitis
« IgA-Vaskulitis (Purpura kleiner GefaRRe
Schonlein-Henoch)
« Hypokomplementdamische . Purpura (palpabel)
Venole Urtikaria -Vaskulitis (Anti-C1g- . Purpura abdominalis (blutiger Stuhl)
Vaskulitis) . Vesikubullose Lasionen an der
ANCA-assoziierte Vaskulitis Haut/Schleimhaut
(AAV): . Glomerulonephritis
« Mikroskopische Polyangiitis (Hamaturie/ Proteinurie )
Vene + Granulomatose mit Polyangiitis «  Extravaskuldre kutane nekrotisierende
(M. Wegener) Granulome
« Eosinophile Granulomatose mit . Splitterblutungen der Nagel
Polyangiitis (Churg-Strauss- . Skleritis/Episkleritis/Uveitis am Auge
Syndrom) . Mono-/Polyneuritis

aus Becker et al. Formen der Vaskulitis. GefaBchirurgie 2019;24:104-113



Ubersicht:

ANCA Vaskulitiden

Immunkomplex V.

|

GrofRle Gefal3e

Riesenzellarteriitis
Takayasu-Arteriitis

Mittlere Gefal3e

Polyarteriitis nodosa

Kawasaki Syndrom

Kleine GefaRRe

Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
Eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA)
Mikroskopische Polyangiitis (MPA)
Kryoglobulinamische Vaskulitis
Anti-GMB Erkrankung

lgA-Vaskulitis

Variable GroRe

Morbus Behcet

Cogan Syndrom

Systemerkrankungen
rheumatoide Arthritis
Systemischer Lupus
andere Atiologie
Hepatitis

Malignome

Medikamente



Vaskulitis — Nomenklatur
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| Vaskulitis

Kryoglobullnamlsche Vaskulitis

Takayasu Arterutls

Morbus Wegener



Nomenklatur: woher leitet sie sich ab?

Erstbeschreibende
Arzte

Takayasu Arteriitis

Takayasu Mikito (1860-1938)
Japanischer Augenarzt

Morbus Behcet

Hulusi Behget (1889-1948)
turkischer Hautarzt

Nachweis in der
Histologie

Riesenzellarteriitis

Nachweis von
Auto-Antikorpern

ANCA-Vaskulitis




Vaskulitis: haufig oder selten?

Selten heifdt:

3 ono
522232

~10.000

sind von einer bestimmten Erkrankung betroffen.

Vaskulitiden zahlen zu den seltenen Erkrankungen,
weltweit wird die Pravalenz auf ca. 2/10.000 Menschen

geschatzt.

Die beiden haufigsten Formen
Riesenzellarteriitis und ANCA-assoziierte Vaskulitiden

betreffen ca. 40.000 Betroffene in Deutschland.



Wie viele Menschen haben eine Vaskulitis in Deutschland?

Entzindlich-rheumatische
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Erkrankungen Cryy oyl
assssa 200.000
&2& 69.000
@a 49.000
&& 39000
- 18.000
& 17.000
&  15.000
& 12.000

Eine Schatzung auf Basis der Bevolkerungszahlen von 2021

Albrecht et al., Z Rheumatol. 2023 Nov;82(9):727-738.

700.000 rheumatoide Arthritis
&8& 350.000 ankylosierende Spondylitis

Psoriasis-Arthritis

Polymyalgia rheumatica
primarer Sjogren

systemischer Lupus ervthematodes
ANCA-assoziierte Vaskulitiden
Riesenzellarteriitis

Systemische Sklerose

idiopathische inflammatorische Myositiden



Neue Daten zur Haufigkeit K ersorgungsatias.de

Entwicklung der Pravalenz

diagnostizierter Autoimmunerkrankungen
Haufigkeit, Diagnose und Management der Riesenzellarteriitis in Deutschland - im Zeitraum 2012-2022

Datenbankanalyse von Versichertendaten

Autoimmunerkrankungen Pravalenz (%)
Schmidt W et al., Deutscher Rheumatologie Kongress 2024 in in 2022
Dusseldorf, Poster EV.14 } .
Rheumatoide Arthritis 1,36
RZA Prévalenz ' C ' Polymyalgia rheumatica 0,42
« Die Anzahl der pravalenten RZA Patienten im Alter ab 50 Jahren stieg .
in Deutschland von 50.484 (2018) auf 54.934 (2021) Sjogren-Syndrom 0,36
* Die RZA Pravalenz lag zwischen 137 (2018) und 146/100.000 (2021) -
(Abbildung 1) - Spondylltls ankylosans 0,29
+ Demographie (2021): mittleres Alter 76,3 Jahre (SD 8,8), 67,4% .
CopiouisgEon s : Ll Systemische Sklerose 0,049
+ 7,9% der pravalenten Patienten suchten 2021 mit oder wegen einer Juvenile idi opathi sche Arthritis 0.046
’

RZA Diagnose die Notaufnahme auf

Systemischer Lupus erythematodes 0,046
Granulomatose mit Polyangiitis 0,018

Dermatomyositis-Polymyositis 0,017

Akmatov MK, et al. Entwicklung der Pravalenz diagnostizierter Autoimmunerkrankungen
im Zeitraum 2012-2022. Zentralinstitut fur die kassenarztliche Versorgung in
Deutschland (Zi). Versorgungsatlas-Bericht Nr. 24/05. Berlin 2024



Wie haufig sind Vaskulitiden bei Rheuma-Patienten?

Arthritiden (n=6096) [ 6 %
Spondyloarthritiden (n=3532) || EGNNGEGEGEGEGEGEGEE 27 %
Kollagenosen (n=1980) |GGG 15 %

Vaskulitiden (n=1077) 7 %
PMR (n=469) [l 3 %

Sonstige Diagnosen (n=192) B2 %

Thiele et al. Versorgungstrends 2025, abrufbar unter https://kerndokumentation.de/
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Welches sind die haufigsten Vaskulitiden? ;

Kerndokumentation

Riesenzellarteriitis |
ANCA-assoziierte Vaskulitiden || Q0N D
Behget Erkrankung || NG

Takayashu Arteriitis [}

Panarteriitis, GBM, IgA, .
Kryoglobulinamie

0 100 200 300 400 500 Ppatienten

Thiele et al. Versorgungstrends 2025 der Kerndokumentation



Welches sind die haufigsten Vaskulitiden? %

Kerndokumentation

Diagnosen

Riesenzellarteriitis (RZA) 358

ANCA-Vaskulitiden Behcet Erkrankung (BD)

Granulomatdse Polyangiitis (GPA)
eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA)

mikroskopische Polyangiitis (mPA)

Takayasu Arteriitis (TAK)

Panarteriitis nodosa (PAN)

Hypokomplomentamische Urtikaria Vaskulitis (HUVS)
Anti-GBM Erkrankung 0.4

Kryoglobulinamische Vaskulitis= 0.4

IgA Vaskulitis<0.2

0 10 20 30 40 S0



Vaskulitiden betreffen alle Altersgruppen!

Morbus Behcet  ANCA-Vaskulitiden
Vaskulitis variabler Vaskulit“is dgr klfeinsten
Blutgefalde in Niere, Lunge, HNO

GefaBe im jungen bei £ n _ i
€l erwacnsenen im mittieren . cey .
Erwachsenenalter Alter Riesenzellarteriitis

Vaskulitis der Aorta und grol3en

Takayasu-Arteriitis
Vaskulitis der Aorta, ihre
Seitenaste und der
pulmonalen Arterien bei
jungen Frauen

angrenzenden Arterien bei
IgA—VaskuIitis Erwachsenen ab 50 Jahre
haufigste Vaskulitis im
Kindesalter, zumeist
zwischen zwei und zehn
Jahren.
Kawasaki-Syndrom
akute, hoch fieberhafte

Erkrankung im Kleinkindesalter. ﬁsehr unterschiedliches Alter bei Ausbruch der Erkrankung




Sind eher Frauen oder Manner betroffen? ;

Kerndokumentation

Frauen M Manner

Takayasu Arteriitis

Riesenzellarteriitis

MPA

ANCA-
Vaskulitiden EGPA
GPA

H‘%h.

Morbus Behcet

0% 20% 40% 60% 80% 100%



Symptome

Die ersten Anzeichen sind oft
unspezifisch:

* Unwohlsein, Erschopfung
* Fieber

* nachtliches Schwitzen

* Appetitlosigkeit

* Gewichtsverlust

Im Verlaufe pragen sich weitere
Symptome aus, abhangig von

e GroRe und Lage der BlutgefalRe
e der betroffenen Organe und
Organsysteme

Nervensystem

Verdauungssystem

Herz-Kreislaufsystem

Gelenke

Symptome

Veranderungen der Haut mit blaulich-violetten
Stellen (Einblutungen) oder Flecken,
Nesselausschlag, kleine Knoten (Noduli), kleine
Flecken (Petechien)

Gehirn: Kopfschmerzen, Verwirrung, Schlaganfall.
Nerven im Gewebe: Kribbeln, Taubheitsgefuhl,
Schwache der Arme oder Beine

Sehstérungen, Erblindung

Bauchschmerzen, Durchfall, Ubelkeit, Erbrechen,
Blut im Stuhl

Angina pectoris (Herzenge), Herzinfarkte,
Bluthochdruck

Flussigkeitsstauungen (Odeme),
Nierenfunktionsstérungen

Schwellungen, Schmerzen

Tabelle von www.rheumaliga.ch/rheuma-von-a-z/vaskulitis



Riesenzellarteriitis

Befall
* GrolRe GefdRe, Schlafenarterien: Arteria temporalis

Wer?

« Altere Menschen

* Neuerkrankungsrate <60 J. 5/100.000, bis 70 J. >10, bis 80 J. 40, danach 50/100.000
* Frauen 2- bis 6-mal haufiger betroffen als Manner.

Symptome

* Fieber, Gewichtsabnahme, Abgeschlagenheit, Midigkeit, Muskelschmerzen
e starker Kopfschmerz

* einseitige, plotzliche starke Sehminderung

Risiko:
* Erblindung

Therapie:
* Cortison, Methotrexat, Tocilizumab (seit 2017)




Riesenzellarteriitis: Therapie 2010-2023 F3

Kerndokumentation

—Glukokortikoide (Kortison) Tocilizumab ——Methotrexat
100%
80% T o~
200 - 400 Patienten
60% pro Jahr
\
20%
0%

2010 2012 2014 2016 2018 2020 2022

N=157 (2010) bis N=388 (2023) Patient*innen mit RZA

Thiele et al. Versorgungstrends 2025, abrufbar unter https://kerndokumentation.de/
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Riesenzellarteriitis

100+
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n=90-306 Pat./Jahr

3 O N
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ANCA-assoziierte Vaskulitiden
100

~ 65%

-

n=164-305 Pat./Jahr

Takayashu Arteriitis

n=96-175 Pat./Jahr

Henes J et al. Trends in health care of patients with vasculitides, including giant cell arteritis, Takayasu arteritis, ANCA-associated vasculitis and Behcet's disease:
cross-sectional data of the German National Database 2007-2021. Rheumatol Int. 2024 Mar;44(3):497-507.

Kerndokumentation

Glukokortikoide
Methotrexat
Azathioprin
Cyclophosphamid
Tocilizumab
TNF-Inhibitoren
Rituximab



Wer wird mit Biologika behandelt?

Kerndokumentation

axiale Spondyloarthritis NN 65 %
Psoriasis-Arthritis I 53 %
Riesenzellarteriitis NG 41 %

ANCA-Vaskulitiden IEE—S 3/ % 13.878 Patienten
aus 13 Rheumazentren

i itis I 9
rheumatoide Arthritis 33 % aus dem Jahr 2023

Behcet I 31 %
Lupus erythematodes I 13 %
inflammatorische Myositiden I 13 %
Mischkollagenosen I 10 %
Sjogren I 3 %
Systemische Sklerose I 6 %
Polymyalgie 1M 3%

0% 10 % 20 % 30 % 40 % 50 % 60 % 70 %

Albrecht et al. Jahresbericht 2025 der Kerndokumentation, Z Rheumatol submitted



Wer betreut Vaskulitis Patienten?

Rheuma-Ambulanzen

der Universitaten

o

® Arthritiden

® Spondyloarthritiden
Kollagenosen
Vaskulitiden

= Polymyalgie

“ Sonstige

Kerndokumentation
-

Rheumatologische
Praxen




Patientenberichtete Krankheitslast %

Kerndokumentation

Haufigkeit moderater bis starker Einschrankungen: xx Prozent haben 4 bis 10 angekreuzt

Krankheitsaktivitat-| 47 34
Gesundheitszustand - 48 50
Schmerzen- 33
Erschopfung/Mudigkeit 50

korperliche Schwierigkeiten+ 47 46 51 42 51 47 50 44 47 | 47 39

Schlafstérungen- 49 51 49 50 | 48 47 48

psychisches Wohlbefinden- 42 43 51 - 40

kérperliches Wohlbefinden 51 47 51

I T
RA  PsA axSpA SLE MCTD PMR | RZA AAV BD

Albrecht et al. Z Rheumatol 2024 Oct;83(8):666-674.



Erwerbstatigkeit seit 2007

80 MannermnD o ecee-m=a___ 79%

Frauen in D
— - 63%
60 /\/ Manner mit Vaskulitis
53%

40

Frauen mit Vaskulitis
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Henes J et al. Rheumatol Int. 2024 Mar;44(3):497-507.
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Neue Daten zur Erwerbstatigkeit g
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standardisierte Erwerbsrate:
fir Unterschiede in Alter, Geschlecht, Bildung und Wohnort korrigiert
1.0 = genau so wie

e e e | in der Bevolkerung
0.9 T
§ £ 4+ 4
u g 0.88 0.88 0.88 * T
T 1 Erwerbstatigkeit
0.7 El'l_?ﬁ 0.83 ¢ 0.73 st niedriger als in
[ | der Bevolkerung
Rheumatoide Axiale Psoriasis Syst. Lupus Systemische ANCA
Arthritis Spondyloarthritis  Arthritis  erythematosus Sklerose Vaskulitiden

niedriger als bei allen
anderen Diagnosen

Veltri et al, RMD Open. 2025 Jan 25;11(1):e004980.



Vielen Dank fur lhre Aufmerksamkeit! ‘DRFZ
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