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Unsere Berater:innen

Frederik Trinkmann

Oberarzt, Leiter der Asthma-
Ambulanz und des kardio-
pulmonalen Funktionslabors
der Thoraxklinik Heidelberg der
Universitat Heidelberg.

An der Pneumologie faszinieren mich die
vielfaltigen Schnittstellen, die unser Gebiet

mit anderen Fachdisziplinen hat. Das ist eine
Herausforderung, aber auch eine Chance
zugleich! Einer meiner klinischen Schwerpunkte
ist die Behandlung des Asthma bronchiale, wo
sich in den letzten Jahren durch den Einsatz
der Biologika das Therapiespektrum deutlich
verandert hat. Das schwere Asthma bronchiale
ist auch ein Paradebeispiel fur diese vielfaltigen
Schnittstellen zu anderen Fachgebieten. Es
bestehen oft Begleiterkrankungen aus dem
Bereich der HNO (Nasenpolypen), Dermatologie
(Neurodermitis) bis hin zur Hdmatologie (HES)
und Rheumatologie/Nephrologie (EGPA, GPA).
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Die EGPA ist insgesamt zwar sehr selten und
leider nicht immer gleich zu erkennen, kann
aber fur den Patienten schwerwiegende Folgen
haben. Mittlerweile stehen gut vertragliche,
hochwirksame Therapien zur Verfigung —
wichtig ist eine enge Abstimmung zwischen den
verschiedenen Fachbereichen, um die Krankheit
fruhzeitig erkennen und dem Patienten gezielt
helfen zu konnen.

Gerhard Kronke

Geschaftsfihrender
Oberarzt, Medizinische

Klinik 3 (Rheumatologie

und klinische Immunologie),
Universitatsklinikum Erlangen

Ilch betreue seit nunmehr uber 15 Jahren
Patienten mit seltenen immunologischen
Krankheitsbildern wie der EGPA. In dieser Zeit
habe ich nicht nur diese Erkrankung in all
ihren unterschiedlichen Auspragungsformen
kennengelernt, sondern auf miterleben
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durfen, wie sehr sich die Therapie dieser
Erkrankung weiterentwickelt hat. Besonders
positiv stimmt mich der Umstand, dass durch
neue therapeutische Moglichkeiten die
Lebensqualitat der Patienten deutlich verbessert
werden konnte

Vaskulitis e. V.

A

Vaskulitis e. V.

beraten : informieren - aufklaren

Der Vaskulitis e. V. setzt sich aktiv fur die
Patient*-innen und Angehodrigen ein, die

von den verschiedenen Auspragungen der
seltenen Autoimmunerkrankung betroffen
sind. Der Verein arbeitet ehrenamtlich auf
bundesweiter wie internationaler Ebene.

Zum Unterstutzungsangebot gehoren u. a.
Informations- materialien, Kontaktherstellung
zu medizinischen Spezialisten, telefonische
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Beratungsgesprache, Informationstage und
Patientensymposien. Auch gibt es verschiedene
Vernetzungsmoglichkeiten wie die vereinseigene
Facebook-Selbsthilfegruppe, Gruppentreffen,
Workshops sowie zahlreiche Online-Angebote.
Daruber hinaus ist der Verein tatig im

Rahmen von Offentlichkeitsarbeit oder bei

der Zusammenarbeit mit Akteuren aus dem
Gesundheits- und Sozialwesen.



Liebe Leserin,
lieber Leser,

Sie haben eine Diagnose, lhre Krankheit hat
einen Namen: EGPA oder, wenn auch seltener
verwendet, Churg-Strauss-Syndrom. Die lange
Suche nach der Ursache lhrer Beschwerden
hat ein Ende. Jetzt geht es fur Sie darum,

die Krankheit ,,Eosinophile Granulomatose

mit Polyangiitis® zu verstehen und wichtige
Therapieentscheidungen gemeinsam mit |hren
behandelnden Arzt*innen zu treffen, vor allem,
um mit dieser seltenen chronischen Krankheit
moglichst gut zu leben.

Zum Leben mit einer chronischen Erkrankung
gehoren immer auch die Angehorigen. Sie
gestalten mit Ihnen gemeinsam den Alltag, sind
bei Arztbesuchen dabei oder unterstitzen in
schwierigen Situationen. Diese Broschure zeigt
lhnen und |hren Angehorigen Zusammenhange,
Ursachen und Therapieformen auf, ebenso lhre
Moglichkeiten zur Mitwirkung. Und sie nennt
Stellen, die Sie informieren und lhnen Hilfe
bieten.
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Auf Sie prasseln in Arztbriefen und
Beipackzetteln viele medizinische und
pharmazeutische Fachbegriffe ein, die auch

in dieser Broschure verwendet werden. Die
wichtigsten, ohne die wir nicht auskommen und
die Ihnen immer wieder begegnen, erklaren wir
am Ende der Broschure in einem Glossar.



EGPA - vier Buchstaben fur
eine komplexe und seltene
Erkrankung

Das Krankheitsbild EGPA ist so komplex, dass
es zu viel fur ein einziges Arztgesprach ist.
lhnen schwirren seit der Diag- nose sicherlich
viele Fragen und Begriffe durch den Kopf,
selbst wenn |hr Arzt oder |hre Arztin sich

Zeit genommen hat, EGPA zu erklaren und
aufzuzeigen, was nun alles auf Sie zukommt.

Nehmen Sie all lhre Fragen mit zum nachsten
Arztgesprach und sprechen Sie diese an, um
zu verstehen, was in lhrem Korper vor sich geht
und wie z. B. eine bestimmte Therapie wirkt.

Diese Stichpunkte helfen lhnen, die Gedanken
zu sortieren:"?34

o Erste Erklarungen liefert die Ubersetzung
des medizinischen Namens Eosinophile

Granulomatose mit Polyangiitis — kurz
EGPA genannt. Bei der EGPA sind kleine
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und mittelgroBe BlutgefaBe betroffen. Sie
entziinden sich (Polyangiitis) und kénnen

so zu Schaden an GefaBen und Organen
fuhren. Die Entzindung der Venen und
Arterien (Vaskultis) entsteht durch eine
Funktionsstorung des Immunsystems. Dieses
greift Bestandteile bestimmter weiBer
Blutzellen an, was zur Schadigung oder
sogar zur Zerstorung der GefaBstruktur
fuhren kann. Erkrankte Menschen haben

oft einen hohen Wert einer bestimmten
Gruppe von weiBen Blutkorperchen im Blut.
Diese werden als eosinophile Granulozyten
bezeichnet. Es bilden sich auBerdem kleinere
geschwulstartige Gebilde, sogenannte
Granulome, Uberwiegend in den Atemwegen
und den Nieren, aber auch in anderen
Organen wie der Haut. Nicht jeder, der

an einer EGPA leidet, muss die gleichen
Symptome aufweisen.

Die EGPA ist eine seltene und chronisch
verlaufende Autoimmunkrankheit. Dabei
ist der normale Ablauf des Immunsystems
gestort.
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O Die EGPA wird mit zwei weiteren seltenen
Autoimmunerkrankungen (GPA und MPA) der
Gruppe der sogenannten AAV zugeordnet.
AAV steht fur ,ANCA-assoziierte Vaskulitis”
und gehort zu den entzindlichrheumatischen
Erkrankungen. Gemeinsam ist diesen drei
Erkrankungen, dass die Immunabwehr nicht
wie Ublich funktioniert und stattdessen
Schaden fur den eigenen Korper entsteht.

Gut zu wissen

Grundsatzlich sind Manner und Frauen
etwa gleich haufig von der EGPA betroffen.
Diagnostiziert wird sie haufig erst spat, im
Schnitt mit 48 Jahren. Etwa 11 — 18 Men-

schen von einer Million erkranken jahrlich.
Das klingt wenig, rechnet man es aber auf
die Gesamtbevolkerung um, bedeutet das
fur Deutschland allein: Zwischen ca. 1000
und 1500 Menschen mit EGPA kommen
jahrlich dazu — Sie sind also nicht allein.




O Die Bandbreite der Symptome ist sehr weit
und diese sind nicht immer eindeutig. Die
ersten Symptome sind individuell dadurch
gepragt, welches Organ betroffen ist. Zu
Beginn der Erkrankung leiden viele EGPA-
Patient*innen unter Asthma, Allergien oder
chronischem Schnupfen — das erschwert die
Diagnose.

O EGPA betrifft die kleinen und mittleren
BlutgefaBe. Sind die entzindet, kann das
Organschadigungen nach sich ziehen,
bleibende oder voriibergehende. Oft sind
Lungengewebe, Herz, Verdauungstrakt oder
Nieren betroffen.

o EGPA verlauft Ublicherweise in drei Phasen,
die sich auch Uberlappen konnen, aber nicht
alle Patient*innen durchlaufen alle Stadien.

O Die Ursachen der Erkrankung konnten noch
nicht geklart werden.



Der Ursache auf der Spur

Die EGPA ist nicht nur selten, die Krankheit ist
auch sehr kompliziert zu erklaren. lhr Verlauf
ist schwer vorhersagbar. Wer sie verstehen
will, muss eintauchen in Informationen zum
menschlichen Immunsystem, denn dort liegen
die vielschichtigen Ursachen.

Das Immunsystem — ein besonderes
Schutzschild

Das Immunsystem halt uns am Leben und

wir bemerken es nicht einmal — zumindest
solange es funktioniert. Dann bekampft es
gefahrliche Schadlinge: Krankheitserreger
wie Pilze, Viren, Bakterien, Parasiten. Diese
|6sen den Abwehrprozess aus. Ein Teil der
Schutzmechanismen ist angeboren, ein anderer
erworben. Das System lernt namlich, deshalb
bekommen wir sogenannte Kinderkrankheiten
wie Windpocken nur einmal, danach sind

wir immun, weil Antikorper gebildet wurden.
Das Immunsystem kann auch krankhafte
Veranderungen wie Krebszellen erkennen und
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bekampfen oder giftige Stoffe, die in den Korper
eindringen, unschadlich machen.

Ist dieses Schutzschild aber I6chrig,
beispielsweise, wenn extrem aggressive Erreger
darauf einsturmen, der Korper geschwacht ist
oder — wie bei den Autoimmunerkrankungen —
seine Schutzfunktion nicht mehr funktioniert,
dann werden wir krank.

Gut zu wissen

Die unspezifische Abwehr ist angeboren
Daruber hinaus besitzt unser Korper eine
Vielzahl von naturlichen Barrieren, die
es Erregern schwer machen, in ihn ein-
zudringen. Dazu zdahlen Haut, Speichel,
Magensaure, Urin, Schleimhaute oder
Augenflussigkeit.

Zum unspezifischen Abwehrsystem zdhlen
aber auch bestimmte Zellen, die sich wie
beispielsweise die weiBen Blutkorperchen




(Leukozyten). Zur Gruppe der Leukozyten
gehoren auch die eosinophilen Granu-
lozyten, die bei Menschen mit EGPA in
erhohter Anzahl im Blut vorkommen. Dar-
uber hinaus gibt es noch die neutrophilen
Granulozyten, die basophilen Granulozy-
ten und die Monozyten.

Das spezifische Abwehrsystem erwerben
wir

Und noch eine weitere Wunderwaffe hat
unser Korper zur Verfugung: die spezifische

Abwehr. Hatten wir schon einmal Kontakt
mit einem Eindringling, beispielsweise
einem Bakterium oder einem Virus, akti-
viert unser Korper bestimmte Zellen, um
genaudiesen zuerkennenundunschadlich
zu machen. Wird das Immunsystem spater
vom gleichen Erreger wieder angegrif-
fen, kann es schnell reagieren und diesen
bekampfen. Die wichtigsten Abwehrzel-
len sind dabei die B-Lymphozyten und die
T-Lymphozyten.




EGPA — was man weiB und was vermutet wird'?

O Die genaue Ursache der EGPA ist unbekannt.
Was man aber weil3: Die Anzahl der
eosinophilen Granulozyten im Blut ist bei
Menschen mit EGPA stark erhoht. Dabei
scheint ein allergischer Mechanismus eine
Rolle zu spielen, bei dem Gewebe direkt
durch Eosinophile und Abbauprodukte der
Neutrophilen geschadigt wird. Die Aktivierung
von T-Lymphozyten tragt offenbar zur
Aufrechterhaltung der Entzindung bei.

o0 Und: Bei etwa einem Drittel der EGPA-
Patient*innen sind auch anti-neutrophile
zytoplasmatische Antikorper (ANCA) zu
finden. Unbekannt ist allerdings, warum diese
Antikorper gebildet werden.

Bisher stehen folgende Faktoren unter Verdacht:

O Bakterien und Viren
O genetische Faktoren
O Medikamente

O inhalierte Allergene
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Bei Menschen mit EGPA, in deren Blut keine
ANCA nachweisbar sind, werden vor allem
genetische Veranderungen vermutet, die mit
einer Storung der Schleimhautbarriere und der
Eosinophilen einhergehen.

Mediziner sprechen in einem solchen Fall von
einer ANCA-negativen EGPA.



Die Vielfalt der Symptome'?3

EGPA hat viele Erscheinungsformen und
Symptome, die von mild bis organ oder

sogar lebensbedrohlich reichen konnen. Die
Auswirkungen sind abhdngig davon, welche
Organe in Mitleidenschaft gezogen wurden und
wie weit die Erkrankung fortgeschritten ist.

Wenn Organe betroffen sind ...

Asthma oder Schnupfen sind haufig in der
Anfangsphase der EGPA. Dies bedeutet

jedoch nicht, dass jede Asthma-Erkrankung
zwangslaufig in eine EGPA Ubergeht — das
geschieht auBerst selten. Ebenso allgemeines
Unwohl- sein, Mudigkeit, Erschopfung, Fieber
oder Nachtschwei3. Manchmal sind die
Symptome sehr klar, manchmal unspezifisch.
Nicht jedes Symptom muss auftreten, auch wird
nicht jedes wahrgenommen.

An folgenden Krankheitszeichen konnen Sie
merken, ob bzw. welches Organ durch die EGPA
betroffen ist:
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Lunge
Asthma, Husten, Kurzatmigkeit,
Lungeninfiltrate.

Hals-Nasen-Ohren

Schlechte Luftzufuhr durch Knotchen-
bildung in der Nase (Nasenpolypen),
starke Probleme beim Atmen,
entzundete, gereizte Nase, Verlust
von Geruchs- oder Geschmacksinn,

(Druck-)Schmerz im Bereich der
Nebenhohlen.

Nervensystem

Taubheitsgefuhle mit Missempfin-
dungen in den Finger- und FuBspitzen
(Nervenschmerzen), Gangunsicherheit,
Schwachegefuhl, Verwirrtheit.

Haut

Hautverdnderungen in Form von
punktformigen Einblutungen
(Purpura), Knétchen oder
Blasenbildungen.
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Magen-Darm-Trakt
Bauchschmerzen, manchmal auch
blutige Durchfalle.

Gelenke
Schmerzen in Knochen und Gelenken,
aber auch Muskelschmerzen.

Herz

Brustschmerzen, Herzstolpern,
Atemnot, Herzrhythmusstorungen.
Probleme mit der Herzfunktion
sollten immer ernstgenommen und
regelmaBig untersucht werden.

Nieren

Eine Nierenentzindung kann
symptomfrei sein, bis eine Nieren-
funktionsstorung auftritt! Lassen

Sie daher regelmaBig lhren Urin
untersuchen und achten Sie auf
indirekte Anzeichen wie schaumenden
Urin, Kopfschmerzen, Erhohung

des Blutdrucks, Schwellungen der
Augenlider oder Wassereinlagerungen
im Gewebe.
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Drei Schlussel zur
Diagnosestellung"??

Drei Bausteine untermauern eine sichere
Diagnosestellung: Blut, bildgebende Verfahren
und Gewebeproben. Deren Analysen
entschlusseln viele Krankheiten, auch die

EGPA. Erst in der Gesamtschau der Ergebnisse
kann eine EGPA sicher diagnostiziert und von
anderen Krankheitsbildern abgegrenzt werden.
Dies geschieht oft in spezialisierten Zentren fur
seltene Krankheiten und in der Zusammenarbeit
zwischen mehreren Fachdisziplinen.

Erster Schritt — die Blutuntersuchung
Eine Blutprobe hat bei lhnen und
Ihren Arzt*innen vermutlich den ersten
Verdacht Uberhaupt erst ausgelost. Das
Labor entschlusselt das Blut
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Bildgebende Verfahren erlauben den
Blick ins Korperinnere
Computertomografie (CT), Magnet-
resonanztomografie (MRT),
Rontgen- oder endoskopische
Untersuchungen der Lunge und
oberen Atemwege (Bronchoskopien,
Sinusendoskopien) lassen die
Arzt*innen in den Kérper blicken. Auf
den Bildern erkennen sie, welche
Organe moglicherweise bereits von
Gewebeschadigungen betroffen
sind. Auch Entzundungsprozesse oder
Gewebsverdnderungen (,,Infiltrate”
konnen erkannt werden.



£

Die Gewebeprobe als Absicherung der
Diagnose
Zur Absicherung wird meist eine
Gewebeprobe (Biopsie) entnommen
werden. Dazu wird eine minimale Menge
aus Muskel- oder Nervengewebe, Nase,
Lunge oder einem betroffenen Organ
entnommen. In einer Gewebeprobe sind
GefaBveranderungen und Eosinophile
genau zu erkennen.konnen erkannt
werden.

Dariber hinaus ...

Eine kardiologische Untersuchung des
Herzens rundet das Bild ab. Sie erlaubt
eine Einschatzung, ob das Herz bereits
geschadigt ist und welche Therapie mog-
lich und erforderlich ist. Oft wird auch der
Urin untersucht, er liefert schnell Hinweise
darauf, ob die Nieren betroffen sind, wenn
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Die EGPA verlauft in Phasen"%?

Es ist naturlich unbefriedigend zu horen,

dass niemand sagen kann, wie sich lhr ganz
spezieller Weg durch die Krankheit gestalten
wird, da die Krankheit dafiir zu individuell
verlauft. Aber es gibt Gemeinsamkeiten

bei allen EGPA-Patient*innen, die wir lhnen
aufzeigen mochten. Diese beziehen sich auf
die Zeit vor der Diagnose und auf die Zeit unter
Therapie.

lhrer Diagnose ist vermutlich eine Zeit mit
vielen Infekten vorangegangen und mit einigen
Terminen bei verschiedenen Fachadrzt*innen.
Oft sind es Rheumatolog*innen, die den
fehlenden Puzzlestein zur richtigen Diagnose
finden.

Drei Phasen pragen das Bild

EGPA ist durch drei Phasen gekennzeich-
net, die sich Uberschneiden, aber auch
mehrere Jahre auseinander liegen konnen:
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Erste Phase (Asthma)

Erwachsene Patient*innen entwickeln
im Anfangsstadium Asthma bronchiale,
meist in Verbindung mit Entzindungen
der Nasenschleimhaut oder Nasen-
nebenhohlen oder Polypen. Diese erste
Phase kann Uber Jahre bestehen.

Zweite Phase (Eosinophilie)

In der zweiten Phase steigen die
Eosinophilenwerte im Blut oder

Gewebe stark an. In dieser Phase treten
Schadigungen an Gewebe und Organen
auf, haufig in der Lunge und im Magen-
Darm-Trakt.

Dritte Phase (Vaskulitis)

Die dritte Phase folgt meist erst Jahre
spater und ist nicht bei allen Betroffenen
nachweisbar; sie ist gekennzeichnet

von GefdaBentzindungen. Massive
allgemeine Beschwerden wie Abge-
schlagenheit, starke Gewichtsabnahme,
NachtschweiB, Fieber, rheumatische
oder muskelkaterahnliche Beschwerden
konnen hinzukommen.

27\



Chronischer Krankheitsverlauf

zwischen Ruhephasen und
Schub

Das Wichtigste zuerst

Die EGPA ist, wie einige andere chronische
Erkrankungen auch, bisher zwar nicht heilbar,
aber gut behandelbar. Die Auswirkungen der
Erkrankung hangen vom betroffenen Organ und
einer gut eingestellten Medikation ab.

Die Krankheit verlauft Ublicherweise in Schuben,
was bedeutet, dass sie nicht dauerhaft
Beschwerden macht. Manchmal tritt sogar nur
ein einziger Schub auf, danach nie wieder.

Ist der Schub vorbei, ruht die EGPA flr eine
Weile. Mediziner*innen nennen diese Ruhe-
phase Remission. Die Dauer einer Remission ist
schwer vorherzusagen. Sie kann einige Wochen,
aber auch Jahre andauern. Doch selbst nach
einer langen Ruhephase kann wieder ein

neuer Schub auftreten, der dann als Rezidiv
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bezeichnet wird.

Ziel der medikamentosen Behandlung ist es
daher immer, lhre EGPA moglichst lange in der
Ruhephase zu halten und rechtzeitig einzugrei-
fen, wenn sich ein neuer Schub ankundigt.

Gut zu wissen

Das konnen Sie tun, um einen Schub
rechtzeitig zu erkennen

Viele Patient*innen mit chronischen
Krankheiten berichten von der Angst vor
einem Rezidiv als standigem Begleiter,
vom “Kopfkino” vor den Kontrollterminen.
Was ist, wenn die Krankheit zurtck-
kommt? Sehen Sie die Kontrolltermine als
Chance zur Friherkennung und Moglich-
keit zum fruhen Gegensteuern. Deshalb
finden die Arzttermine mit kurzen Abstdan-
den statt, damit die Krankheit selbst bei
einem Wiederaufflackern keine Chance




erhalt, dauerhafte Schadigungen oder
groBe Schmerzen auszulosen. lhr Arzt
oder lhre Arztin sollte regelméBig ein gro-
Bes Blutbild machen, um rechtzeitig zu
erkennen, ob die Anzahl der Eosinophilen
steigt oder sich andere Entzindungswerte
verandern: Ein Blutbild oder MRT gibt den
Arzt*innen Aufschlisse, genauso aber lhre
eigenen Beobachtungen. Schildern Sie
lhrer Arztin oder Ihrem Arzt Auffalligkeiten
wie Blutdruckentgleisungen, ungewohn-
lich heftige und langdauernde Infekte,
Schmerzen, Kurzatmigkeit, Nasenbluten
oder Magenschmerzen. In der Ruckschau
konnen Sie Symptome, die vor der Diag-
nose aufgetreten sind und nicht als solche
erkannt wurden, jetzt im Zusammenhang
der Krankheit sehen.

Fragen Sie lIhre Arzt*innen, alle die betei-
ligt sind, wie sich ein Rezidiv bei lhnen
auBern kann.




Sie kennen lhren Korper am besten und
wissen, was sich normal und was unge-
wohnlich anfihlt. Entwickeln Sie Antennen

und wenn die Alarmglocken schrillen,
zdgern Sie nicht, lhre Arzt*innen zu infor-
mieren, warten Sie nicht bis zum ndchsten
Routine-Termin.




Therapie, ausgerichtet an
individuellen Symptomen'?3

Mit der Diagnose startet fir Sie meist auch
schon bald die Therapie. |hr Arzt oder lhre
Arztin wird Ihnen die Strategie erklaren,um
diese chronische Krankheit beschwerdefrei
oder mit moglichst geringer Krankheitsaktivitat
zu halten. Da sehr unterschiedliche Organe
betroffen sein konnen, sind die genauen
Untersuchungen so wichtiqg. lhre Ergebnisse
erlauben eine individuelle Therapie mit
ganz unterschiedlichen, jeweils aufeinander
abgestimmten Medikamenten.

Gut zu wissen

Auch wenn die Diagnose einer seltenen
Erkrankung wie die EGPA nicht immer
ganz einfach ist, gibt es mittlerweile sehr
sichere und effektive Therapiemoglich-
keiten. Optimale Voraussetzung fur eine




addaquate Behandlung und Begleitung
lhrer Erkrankung ist dabei immer auch

die Abstimmung zwischen lhren unter-
schiedlichen behandelnden Arzt*innen.

Zielsetzung: Akute Krankheitsaktivitat
bekampfen, Remission erreichen

Ausgerichtet wird die Therapie der EGPA vor
allem nach lhren individuellen Symptomen,
dem Schweregrad lhrer Erkrankung sowie einer
eventuellen Organbeteiligung.

Zielsetzung der medikamentosen Behandlung
ist es immer, zundachst das akute Krankheits-
bzw. Entzindungsgeschehen unter Kontrolle
zu bekommen und so eine Ruhephase (Remis-
sion) zu erreichen. In dieser Behandlungsphase
werden Medikamente meist hochdosiert
eingesetzt.

Geht die Krankheitsaktivitat in die Remission,
konnen nach einer gewissen Zeit die Medi-
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kamente reduziert werden und mogliche
Nebenwirkungen gehen zurtick. Um maoglichst
lange in der Ruhephase zu verbleiben, mussen
Sie Ihre Medikamente dauerhaft einnehmen,
um ein erneutes ,,Aufflackern™ der Entziindungs-
aktivitat zu verhindern. Die nun folgende
~Erhaltungstherapie” wird individuell mit lhnen
abgestimmt und in der Regel gut vertragen

Glukokortikoide als ein Baustein der Therapie

Der grundlegende Baustein der Standard-
therapie bei EGPA sind orale Glukokortikoide,
umgangssprachlich auch ,Kortison® genannt.
Sie werden als Tabletten eingenommen.

Glukokortikoide sind Hormone und zdahlen

zu den Steroiden — dieser Wirkstoff gehort
zum Standard der Behandlung zahlreicher
chronischer Erkrankungen. Aufgabe der
Glukokortikoide ist es, UberschieBende Immun-
reaktionen zu beherrschen und zu reduzieren.
Sie lindern Entziindungen, beispielsweise in
den Gelenken, oder bremsen Krankheitsschiibe
dadurch, dass sie in die Stoffwechselprozesse
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des Korpers eingreifen und auf das Immun-
system wirken.

Glukokortikoide helfen gut und tragen maB3geb-
lich dazu bei, das Entzindungsgeschehen
einzudammen. Wassereinlagerungen, Gewichts-
zunahme, Schlafstorungen, Bluthochdruck

oder Stimmungsschwankungen gehoren zu

den unangenehmen Nebenwirkungen. Haufig
erfolgt eine Kombination mit Medikamenten
aus der Gruppe der Immunsuppressiva, also

mit Medikamenten, die die Funktion des
Immunsystems herunterrequlieren.

Gut zu wissen

Kortison wird anfdanglich oft in einer
hohen Dosierung gegeben, die dann
in der Erhaltungstherapie schrittweise
redu- ziert wird. Es sollten hier Thera-
pieoptionen gewdhlt werden, die zur
Reduktion und/oder dem kompletten Aus-
schleichen von Kortison fuhren konnen.




Immunsuppressiva als zusatzlicher Baustein

Medikamente, die als Immunsuppressiva
bezeichnet werden, unterdrucken nicht
gewunschte Reaktionen des Immunsystems.
Sie werden daher haufig bei Autoimmuner-
krankungen eingesetzt. Neben der EGPA
zahlen zu diesen Erkrankungen beispielsweise
auch Schuppenflechte, entzindliche Darm-
erkrankungen oder Multiple Sklerose.

Es gibt verschiedene Gruppen von Immun-
suppressiva, naturlichen und kinstlichen
Ursprungs, mit unterschiedlichen Wirkweisen.
Die bekanntesten, auch im Einsatz bei der
EGPA: Azathioprin, Mycophenolat-Mofetil und
Methotrexat.

Ein erhohtes Infektionsrisiko gehort, ahnlich wie
bei Kortison, zu den haufigen Nebenwirkungen.
Durch das unterdrickte Immunsystem kann es
theoretisch auch leichter zur Bildung von
Tumoren kommen. RegelmaBige Blutuntersu-
chungen werden empfohlen. Auch die inneren
Organe sollten in zeitlichen Abstanden arztlich

kontrolliert werden.
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Relativ neu in der Behandlung der EGPA ist der
Einsatz der Antikorpertherapie.

Antikorper als zielgerichtete Therapie

Haufig auch als Biologika bezeichnet, finden
diese Medikamente ihren Einsatz bei zahlrei-
chen Autoimmunkrankheiten wie z. B. Asthma
oder auch EGPA. In der Antikorpertherapie
erkennen sogenannte monoklonale Antikorper
die fur das Auslosen einer Entzindung verant-
wortlichen Botenstoffe und bekampfen diese.
Auf diese Weise mindern sie die Entzindungs-
reaktionen und verringern das Risiko moglicher
Organschaden.

Ein groBer Vorteil der Antikorpertherapien

ist ihre meist gute Vertraglichkeit durch eine
gezielte Wirkweise, die nicht betroffene Zellen
schont. In der Regel kann durch Einsatz einer
Antikorpertherapie bei EGPA auch die Kortison-
Dosis und die anderer Immunsuppressiva
gesenkt und/oder abgesetzt und somit deren
Nebenwirkungen vorgebeugt werden.
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Alltag mit EGPA

Krankheitsmanagement wird wichtig

Ilhr Leben hat sich gedndert, nicht erst seit der
Diagnose. Jetzt ist es an lhnen, die Krankheit
und den Alltag zusammenzubringen und |hr
Umfeld, die Menschen, die lhnen wichtig sind,
einzubeziehen. Krankheitsmanagement wird
wichtig. Das betrifft erst einmal die Therapie.
Arzttermine sind zu koordinieren und einzuhal-
ten, Fahrdienste zu organisieren, Medikamente
abzuholen und zu verabreichen — vieles wird
im Lauf der Zeit zur Routine fur Sie und lhre
Familie, lhren Partner oder lhre Partnerin. Sie
alle mussen sich darauf einstellen, dass es gute
und schlechte Phasen geben wird.

|deal ist es, eine Person zu benennen, der Sie
vertrauen, die fur Sie in der Praxis Rezepte
abholen darf, die Sie zu Arztgesprachen
begleiten kann. Regeln Sie solche wichtigen
Angelegenheiten am besten mit einer
Vollmacht, die Sie bei lhrer Arztin oder Ihrem
Arzt hinterlegen.
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Antworten finden in der Selbsthilfe

Manches wird lhnen schwierige Entscheidun-
gen abverlangen: Was wird aus meinem Beruf?
Bin ich noch voll erwerbsfahig? Kann ich noch
unbeschwert reisen? Kann ich meine Kinder und
mich versorgen? Wer kann mich entlasten?

Gefiihle, Sorgen und Angste strémen mdg-
licherweise auf Sie ein, genauso aber auch auf
Ihre Wegbegleiter. Nicht immer kann man alleine
damit fertig werden.

Suchen Sie sich passende Beratungen fur
medizinische, organisatorische, emotionale
oder rechtliche Anliegen. Selbsthilfegruppen
konnen die erste Anlaufstelle sein. Dort finden
Sie Menschen, die Ihre Probleme kennen,
denen Sie nicht lange erklaren mussen, was
Sie bewegt. Dort erhalten Sie Informationen
und Unterstitzung, wie Sie ein Gesprach mit
Ihrem Arbeitgeber oder lhrer Arbeitgeberin
fuhren, wenn es darum geht, eine Schwerbe-
hinderung anzuerkennen oder den Arbeitsplatz
umzugestalten, damit er lhren Bedurfnissen

entspricht.
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Auch andere Institutionen konnen helfen

Manche Berufe konnen vielleicht nicht mehr
ausgeubt werden, da sie mit einem hohen
Infektionsrisiko durch Mitmenschen verbunden
und damit zu riskant sind. Hier ist Beratung
beispielsweise durch die Bundesagentur fur
Arbeit hilfreich.

Ihr Bewegungsradius kann durch Schmerzen
oder Entzindungen eingeschrankt sein.
Vielleicht mussen Sie |hre Wohnung umgestalten
oder sogar umbauen, Stolperfallen beseitigen,
wichtige Dinge in Reichweite arrangieren. Dafur
gibt es finanzielle Unterstitzung, fragen Sie bei
Ilhrer Krankenkasse oder dem Sozialverband VdK
Deutschland e. V. nach.

Tipps fur den Alltag
Auch wenn Sie nicht mehr in lhrem Beruf

arbeiten konnen, hilft eine Tagesstruktur,
verschiedenen Problemen zu begegnen.



O Der Rhythmus von aktiven und nicht-aktiven
Phasen bleibt erhalten.

o0 Beobachten Sie sich, notieren Sie Auffallig-
keiten fur das ndchste Arztgesprach,
beispielsweise Abweichungen beim
regelmaBigen Blutdruckmessen.

O Falls Sie unter starker Mudigkeit leiden,
chronischer Fatigue, bauen Sie Powernaps,
kurze Schlafeinheiten, in den Tag ein,
um Energie zu tanken. 20 Minuten lautet
hier die Empfehlung, alles dartuber
bringt den Nachtschlaf durcheinander.

Um den Akku aufzuladen, unterstitzen
Entspannungs- techniken wie Autogenes
Training, Klangmeditation oder Progressive
Muskelentspannung.

O Sport starkt den strapazierten Bewegungs-
apparat. Von sanft bis fordernd
— Fahrradfahren, Yoga, Gymnastik, Walken
oder Tanzen — finden Sie heraus, was lhnen
guttut.



O Malen oder Plastizieren lernen viele
chronisch Kranke in einer Reha kennen und
nehmen es mit in den Alltag. Die Mischung
aus Konzentration und Entspannung ist
wohltuend, die Finger bleiben beweglich.

O Soziale Kontakte bereichern den Alltag
und erhohen die Lebensqualitat. lhr
Bekanntenkreis wird es aber auch verstehen,
wenn Sie eine Verabredung absagen mussen,
weil es Ihnen nicht gut geht.

Sprechen Sie liber lhre Erkrankung

Freund*innen, Familie und Kolleg*innen werden
haufig fragen, wie es Ihnen geht. Es gibt gute
Tage und schlechte. Erklaren Sie Ihre Krankheit,
denn das macht es Ihnen und Ihrem Gegen-
uber einfacher, daruber zu sprechen.



Weitere Hilfen und
Informationen:

Selbsthilfegruppen

o Selbsthilfe Vaskulitis e. V.
vaskulitisverein-rip.de

O Vasculitis international mit Landesgruppen
www.vasculitisint.com/country/germany/

O Deutsche Rheumaliga
seltene.rheuma-liga.de

Soziale Medien

Da Betroffene von so seltenen Krankheiten oft

weit entfernt voneinander wohnen, kann es sich
lohnen, in sozialen Medien aktiv zu werden und
sich in geschlossenen Gruppen auszutauschen.



Podcast

Wertvolle Podcasts der Rheumaliga, beispiels-
weise zu seltenen Rheuma-Erkrankungen, zu
Bewegung bei Rheuma oder wie Patient*innen
mit Mediziner*innen und Wissenschaftler*in-
nen fur bessere Therapien zusammenarbeiten
konnen.
www.rheuma-liga.de/infothek/rheuma-podcast

Rund um AAV:

Informationen in verschiedenen Sprachen
myancavasculitis.com

Weitere Informationen

Falls Sie professionelle Pflege-Unterstutzung
bendtigen, konnen Sie einen Pflegegrad
beantragen. Weitere Informationen stellt das
Bundesgesundheitsministerium oder lhre
Krankenkasse zur Verfugung:
www.bundesgesundheitsministerium.de/
pflegegrade.html



Informationen zu Fragen der Betreuung und
Vorsorge gibt in Deutschland das Bundes-
justizministerium:

https://www.bmj.de/DE/Themen/Themen
node.html

Sozialrechtliche Beratung und Informationen
zu Themen wie Pflege, Rente, Gesundheit etc.
bietet der Sozialverband VdK Deutschland e. V.
www.vdk.de



Fachbegriffe — einfach erklart

AAV

Abkurzung fur ANCA-assoziierte Vaskulitiden.
Das sind GefaBentzindungen, die mit diesem
Antikorper verbunden sind. 30-40 % der EGPA-
Patient*innen haben diesen Antikorper.

Angiitis
Entzindung von Blut- oder LymphgefaBen.

ANCA

Abkurzung fur antineutrophile zytoplasmati-
sche Antikorper. ANCA wird auch als
Autoantikorper bezeichnet, da er sich gegen
Strukturen des eigenen Korpers richtet.

Antigene
Molekule oder Fremdkorperstrukturen, an die
sich Antikorper binden kénnen.

Antikorper

Bestimmte Proteine, die vom Immunsystem
gebildet werden, beispielsweise zur Abwehr von
Bakterien und Viren.
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Autoantikorper
Antikorper, die sich gegen korpereigene Zellen
richten.

Autoimmunerkrankung

Bei Autoimmunerkrankungen bildet der Korper
Autoantikorper und greift korpereigenes
Gewebe an.

Churg-Strauss-Syndrom
FrUhere Bezeichnung fur EGPA.

Eosinophile Granulozyten

Bestimmte weiBe Blutkorperchen, auch
Eosinophile genannt. Sie konnen Parasiten
unschadlich machen und sind an allergischen
Reaktionen beteiligt.

Erhaltungstherapie

Wenn die akute Phase der EGPA-Erkrankung
abgeklungen ist, konnen Medikamente in der
Regel reduziert werden. Es ist aber wichtig,
uber einen langeren Zeitraum Medikamente
einzunehmen, um das Wiederauftreten der
Symptome zu verhindern.

(a7)



Granulome
Kleine geschwulstartige Gebilde.

Induktionstherapie

Mit ihr wird die Behandlung eingeleitet, um
die EGPA-Symptome schnell verschwinden zu
lassen. In dieser Phase werden Medikamente
meist hochdosiert gegeben.

Monoklonale Antikorper

Antikorper, die von einer Zelllinie (Zellklon)
produziert werden, die auf einen einzigen
B-Lymphozyten zurickgeht und sich gegen
eine bestimmte, einzelne Struktur des Antigens
richtet.

Neutrophile Granulozyten

WeiBe Blutkorperchen, die auf die Abwehr von
Bakterien, Viren und Pilzen spezialisiert sind. Sie
werden auch Neutrophile genannt.

Polyangiitis
Entzindung des GefaBsystems.



Remission

Das temporare oder dauerhafte Nachlassen
von Krankheitssymptomen, auch Ruhephase
genannt.

Rezidiv
Das Wiederauftreten einer Erkrankung, Ruckfall.

Schleimhautbarriere

Die Schleimhaut schutzt den Korper vor dem
Eindringen von Fremdstoffen, Bakterien oder
Viren.

Steroide

Molekdule, die zu den Fetten gehoren und eine
wichtige Rolle im Stoffwechsel spielen. Sie
bilden das Grundgerist verschiedener Hormone
und Vitamine. Zu den wichtigen Steroiden
gehoren Kortikoide (Kortison), Cholesterin

und die Geschlechtshormone Testosteron und
(")strogen.



T-Lymphozyten
Eine Gruppe von weiBBen Blutkorperchen, die
fur die Immunabwehr wichtig sind. Das T steht

hierbei fur den Thymus, in dem diese gebildet
werden.

Vaskulitis
Entzindung von BlutgefaBen.



Fur die Erstellung dieser Broschuire wurden
folgende Quellen verwendet

Gioffredi A, et al. Eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis: an overview. Front Immunol 2014;5:549

Kapitel: EGPA — vier Buchstaben fiir eine komplexe und

seltene Erkrankung

1. www.myancavasculitis.com/de/

2. Gioffredi A, et al. Eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis: an overview. Front Immunol 2014;5:549

3. www.seltenekrankheiten.de/krankheitsbilder/
eosinophile-granulomatose-mit-polyangiitis-egpa-
selten-gesehen-haeufig-uebersehen/

4. Deutsche Rheumaliga. Eosinophile Granulomatose
mit Angiitis. Merkblatt Rheuma 3.13;2020

Kapitel: Der Ursache auf der Spur

1. Robert A. F. de Lind van Wijngaarden et al. Clin J Am
Soc Nephrol 2008 Jan;3(1):237-52

2. Hellmich B et al. Z Rheumatol. 2022
May;81(4):286-299

Kapitel: Die Vielfalt der Symptome

1. www.uvasculitisfoundation.org/education/forms/
eosinophilic-granulomatosis-with-polyangiitis-churg-
strauss-syndrome/#1545062554904-26dc8437-98f0

2. Deutsche Rheumaliga. Eosinophile Granulomatose
mit Angiitis. Merkblatt Rheuma 3.13;2020

3. Greco A et al. Autoimmun Rev 2015;14:341-48

(51



Kapitel: Drei Schlissel zur Diagnosestellung

1. Deutsche Rheumaliga. Eosinophile Granulomatose
mit Angiitis. Merkblatt Rheuma 3.13;2020

2. Noth | et al. Lancet 2003;361:587-94

3. Groh M et al. Eur J Int Med 2015;26(7):545-53

Kapitel: Die EGPA verlauft in Phasen

1. Noth | etal. Lancet 2003;361:587-94; 2

2. Vaglio A et al. Allergy 2013;68:261-73

3. Baldini C et al. Rheum Dis Clin North Am
2010;36:527-43

Kapitel: Therapie, ausgerichtet an individuellen

1. Chung SA et al. Arthritis & Rheumatol;2021;73;1366-83

2. Raffray L et al. Drugs 2018 Jun;78(8):809-821

3. Hellmich B et al. Z Rheumatol. 2022
May;81(4):286-299



Herausgeber

klarigo —
Verlag fur Patientenkommunikation oHG
BergstraBe 106 a

64319 Pfungstadt
www.klarigo.eu

Idee, Konzeption und Text

klarigo — Patricia Martin, Kim Zulauf

Die klarigo — Verlag fur Patientenkommunikation oHG ist bestrebt,
vollstandige, aktuelle und inhaltlich zutreffende Informationen in
dieser Broschiire zusammenzustellen. Gleichwohl kann keinerlei
Gewahr fur die Vollstandigkeit, Aktualitat oder inhaltliche Richtig-
keit der dargestellten Informationen Gbernommen werden. Sollten
Sie Fragen zu medizinischen oder gesundheitlichen Aspekten haben,
die in der vorliegenden Broschure thematisiert werden, oder auf
Basis der in der vorliegenden Broschure enthaltenen Informationen
medizinisch oder gesundheitlich relevante Entscheidungen treffen
wollen, wenden Sie sich bitte an lhren Arzt oder eine sonstige hier-
fur qualifizierte Auskunftsstelle. Sofern Uber Quellenangaben oder
Empfehlungen fir weiterfihrende Informationen auf andere Druck-
werke, Internetseiten oder sonstige Informationsquellen verwiesen
wird, haftet die klarigo — Verlag fir Patientenkommunikation oHG
in keiner Weise fur dortige Darstellungen. Diese Broschure oder Aus-
zuge dieser Broschure durfen nicht ohne schriftliche Einwilligung des
Verlages in irgendeiner Form mit elektronischen oder mechanischen
Mitteln reproduziert, verarbeitet, vervielfaltigt oder verbreitet wer-
den. Alle Rechte vorbehalten.

Diese Broschire wurde mit Unterstitzung von GlaxoSmithKline
erstellt. GlaxoSmithKline hat keinerlei Einfluss auf den Inhalt der Bro-

schire genommen.

© klarigo — Verlag fur Patientenkommunikation oHG,
Pfungstadt, 2022

(53)



720z snbny | 800022-Ldd-1dIN-3d-dN




