(" ERFOLGREICHE BEHANDLUNG EINER GRANULOMATOSE (GPA) MIT
POLYANGIITIS MIT NIEREN- UND LUNGENBETEILIGUNG SOWIE
\ MYOGENER KOMPONENTE MIT PROLONGIERTEM HEILUNGSVERLAUF

Anamnese: Im August 2019 erfolgte die stationare Aufnahme
einer 77-jahrigen Patientin mit seit 5 Wochen bestehender
Leistungsinsuftizienz, proxunal betonten Myalgien,
subfebrilen Temperaturen bis max. 38°C und Z. n. Parazentese
des linken Olres bei plétzlichem Horverlust Antang August
2019. Laborchenusch fielen erhohte Infektparameter
(CRP160mg/l, BSG 46mm/1.h) auf; die
nsparameter lagen 1m Normberei
die Diagnosestellung einer Polymyalgia theumatica vom
Schulter- und Beckengjirtel typ ohne
Temporalarterienbetelligung und die Therapieemnleitung mit
systemischen Glukolcortikoiden in abtreppender Dosierung mit
mitial gutem Effelit. Die Pat. drangte auf Entlassung.

Finf Tage spater kam es zur Wiederaufnalune der Patientin.
Unter Dosisredulition der taglichen Pred.-Th. lzam es zu einer
erneuten Exazerbation der tutialen Symptomatik (nuttlerweile
Ganzlorperschmerz, ausgepragte Inappetenz).
Vorerkrankungen: Diabetes mellitus Typ II;, Restless-legs-
Syndrom, Z n. Manunalzarzinom mit Mastelctonie links vor
Jahren

Familienanamnese: Die Enkeltochter einer Cousine se1 nut
25 Jahren auch an einer GPA mit Nierenbeteiligung erlaankct
und habe in Stdddeutschland eine simultane Therapie mit
Cylosphosphamid und Rituximab erhalten. !
Sozialanamnese: bisher komplett selbststandig lebend, Abb. 3

uberdurchschnittlich stabiler familiarer Zusammenhalt (CHARITE Abb. 4
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Hintergrundinformationen:

Die Granulomatose mit Polyangiitis ist
die haufigste ANCA-assozierte
KleingetaBvaslulitis in Europa (8-10
Neuretkrankungen pro Jalr pro 1 Mio
Einwolner. Es besteht eine grofie
Varationsbreite, die von den
befallenen Organen und dem
Krankheitsstadinm abhangt.

Behandlungsverlauf: Laborchemisch zeigte sich eine Leukozytose. mikrozytare hypochrome Anamie. Thrombozytose, Hyponatiiamie.,
ethohte Entzimdungsalktivitat (CRP 132,2mg/l) und ansteigende Nierenretentionsparameter (Krea 111pol/l, GFR 42 ml/min). Abomensonographisch
und konventionell radiologisch war zum Aufnahmezeitpunkt kein Infelctfolus zu objektivieren. Echokardiographisch wurde eine hypertensive HE,
leichte MI. TI und beginnende pulmonale Hypertonie (PAPs ca. 37mmHg plus ZVD) beschiieben. Es erfolgte der weitgehende Ausschluss eines
paramalignen Syndroms mittels OGD (Antrumgastritis) und Coloskopie (unauffalliger Befund). Unter zunichst Annahme eines PMR-Rezidivs erfolgte
die erneute Dosiserhohung aut 50mg Predmisolon/ Tag.
Hierunter war erst ein mafiger Abfall der Entziindungsparameter zu verzeichnen, jedoch kam es dann zu einem progredienten Anstieg der
Nierenretentionsparameter, zu emner Hamaturie und emer starken Protemnurie. Im U-Status war ein mtnitpositiver Harnwegsinfelst festzustellen
(Einleitung einer antibiotischen Therapie mit Tazobac 1.v.). Im autoimmunologischen Laborscreening fiel eine hochtitrige Positivitat fir AK geg. PR3
(=177, NB <3) auf, aber kein Komplementverbrauch. Im Nierenbioptat wurde das Bild einer schweren diffusen extralcapillar proliferativen GN (16/21
Glomeruli befallen) vom Pauci-Immuntyp mit leichter begleitender tubulo-interstitiellen Nephritis und akutem Tubulusschaden beschrieben (Abb.1-3).
Wir stellten die Diagnose einer Granulomatose nut Polyangutis (GPA, ehem. Mb. Wegener) mut schwerer Nierenbeteiligung und die Pat. erluelt
unverziglich hochdosiert Methylprednisolon (1g/Tag tiber 3Tage) und aulierdem 4 Gaben Rituximab 700mg im wochentlichen Abstand. Dennoch kam
es zu anssteigenden Kreatinin-Werten, zunehmender Anasarka und Dyspnoe, einem erheblichen Eiweiffmangel und Katabolie. CT-morphologisch
zeigten sich im Vgl zur Authahmesituation nun noch pulmonal ditfuse granulomatése Infiltrate (s. Abb. 4).In patientengeteilter Entscheirdung begannen
wir etne Alut-Citrat-Dialyse (1 4 Zylden, daven ‘4 Zylkdus mit zytolanabsorbierender Cytosorb-Kapsel). Bei nach mum 4 x RTX — Gabe micht
erkennbarer Indultion einer Remission eskalierten wir nut zusatzlich Cyclosphosphamid — Bolus-Therapien (4x je 750mg inel. Co-Medilzation mit
Predmsolon, Paracetamol und MESNA - entspricht Regeldosis abziglich Alter und Nieremnsutfizienz), zusatzlich Gabe von Immunglobulinen (IVIG)
(IVIG-IgG: msgesamt 60mg tiber 3 Tage). Autgrund der aggressiv-potenten immunsuppressiven Therapie erfolgte aulierdem eme PCP-Prophylaxe 3x
wochentlich mit Cotrimoxazol. Zusatzlich wurden bettseitig bds. Pleuraergtisse punlctiert nut signifilzanter Besserung der Dyspnoe. Bei rezidivierender
Anémie bei tiber Wochen anhaltender entziindlicher Altivitat und unter Dialyse wurden insgesamt 10 Erythrozytenkonzentrate transfundiert. Reaktive
depressive Episoden machten eine psychologische Mitbetreuung erforderlich.
Nach 7 ‘2 Wochen stationarer Behandlung entlieBen wir die Patientin schliefilich in stabilem Allgemeinzustand und mit gut ricldaufigen
Nierenretentionsparametern (Krea 146 mmol/l). Zuldinttig wird ein Renussionserhalt mit MTX 15mg s.¢. 1x/Woche und moglichst eine ziigige
Dosisabtreppung der taglichen Predmsolontherapie angestrebt.
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