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Die Benutzer selbst bleiben verantwortlich fiir jede diagnostische und therapeutische Applikation, Medikation und
Dosierung.
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Ubergeordnete Prinzipien

Ubergeordnetes Prinzip A (Starker Konsens)

Die Versorgung der an GroRgefdallvaskulitiden Erkrankten soll auf einer gemeinsamen Entscheidung
zwischen den Erkrankten und Behandelnden unter Berlcksichtigung von Wirksamkeit, Sicherheit und
Wirtschaftlichkeit beruhen.

Ubergeordnetes Prinzip B (Starker Konsens)

An GroRgefaRvaskulitiden Erkrankte sollten Zugang zu Informationen liber ihre Erkrankung, insbesondere zu
den Auswirkungen der GroRgefalvaskulitiden, ihren wichtigsten Warnsymptomen und ihrer Behandlung
(einschlieRlich behandlungsbedingter Komplikationen) erhalten, sowie auf die Moglichkeit zur Teilnahme an
Selbsthilfegruppen aufmerksam gemacht werden.

Ubergeordnetes Prinzip C (Starker Konsens)

Ziele der Behandlung sind die Verhinderung akuter und spater Komplikationen durch die
GrolRigefaRvaskulitiden, beziehungsweise durch die Toxizitdt der medikamentosen Therapie, die Reduktion
der Mortalitdit sowie der Erhalt und die Verbesserung der Lebensqualitdit an GrofRgefdaRvaskulitiden
Erkrankter.

Ubergeordnetes Prinzip D (Starker Konsens)

An GroRgefaRvaskulitiden Erkrankte sollen auf durch die Behandlung beeinflusste (einschlieBlich
kardiovaskularer) Komorbiditditen untersucht werden. Um das kardiovaskuldre Risiko und
behandlungsbedingte Komplikationen zu verringern, sollten Lebensstilberatung und MalRnahmen der
Pravention und medikamentosen Prophylaxe angeboten werden.

Spezifische Empfehlungen

1. Zeitpunkt von Diagnosestellung und Therapiebeginn

Empfehlung 1a (Starker Konsens)

Bei Verdacht auf eine Riesenzellarteriitis sollte umgehend eine Vorstellung bei einem auf die
interdisziplindare Diagnostik und Therapie von GroRgefaRvaskulitiden spezialisierten Team erfolgen. Auch bei
Verdacht auf eine Takayasu-Arteriitis sollten Diagnostik und Therapie durch ein spezialisiertes Team
erfolgen, bei drohender ischamischer Komplikation ebenfalls umgehend.

Empfehlung 1b (Starker Konsens)

Bei begriindetem Verdacht auf eine Riesenzellarteriitis soll umgehend eine Glukokortikoid-Therapie
begonnen werden. Nicht sofort zur Verfligung stehende Diagnostik soll den Beginn einer Glukokortikoid-
Therapie bei Verdacht auf Riesenzellarteriitis nicht verzogern. Bestatigt sich der Verdacht auf das Vorliegen
einer Riesenzellarteriitis nach abgeschlossener sorgfiltiger Abklarung nicht, soll die begonnene
Glukokortikoid-Therapie unter Uberwachung rasch beendet werden.
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2. Diagnostik

Empfehlung 2a (Starker Konsens)

Die Basisdiagnostik bei Verdacht auf eine GrofRgefaRvaskulitis soll eine gezielte Anamnese und eine
grindliche klinische Untersuchung insbesondere der arteriellen GefaRe einschlieBen. Zudem soll eine
Labordiagnostik einschlieBlich C-reaktivem Protein und Blutsenkungsgeschwindigkeit erfolgen.

Empfehlung 2b (Starker Konsens)

Die klinische Verdachtsdiagnose einer GroRgefaRvaskulitis soll zeitnah durch bildgebende Verfahren oder
histopathologisch gesichert werden. Insbesondere, wenn bereits eine Glukokortikoid-Therapie begonnen
wurde (zum Beispiel bei begrindetem Verdacht auf Riesenzellarteriitis), sollte die Diagnostik wegen unter
Therapie abnehmender Sensitivitat rasch vervollstandigt werden.

Empfehlung 2c (Starker Konsens)

Grundsatzlich sollten bei der Auswahl der diagnostischen Verfahren die klinische Fragestellung (zum
Beispiel zu untersuchendes GefaRRareal) sowie standortspezifische Faktoren wie Verflgbarkeit und
Untersuchererfahrung bericksichtigt werden.

Empfehlung 2d (Starker Konsens)
Bei unklaren oder negativen Befunden in Bildgebung oder Histologie, und fortbestehendem klinischem
Verdacht sollte ein weiteres diagnostisches Verfahren eingesetzt werden.

Bildgebende Verfahren

Empfehlung 2e (Starker Konsens)

Bei Verdacht auf eine pradominant kranielle Riesenzellarteriitis sollte die Ultraschalluntersuchung der
Arteriae temporales und axillares die bildgebende Modalitat der ersten Wahl darstellen. Alternativ kann die
hochauflosende MRT eingesetzt werden. Bei Verdacht auf eine pradominant extrakranielle Beteiligung
sollte die MRT/MR-Angiographie, PET-CT oder CT eingesetzt werden.

Empfehlung 2f (Starker Konsens)
Zur Beurteilung einer zusatzlichen aortalen Beteiligung bei pradominant kranieller Riesenzellarteriitis kann
die MRT, CT oder PET-CT eingesetzt werden.

Empfehlung 2g (Starker Konsens)
Bei Verdacht auf Takayasu-Arteriitis sollte die MR-Angiographie als Methode der ersten Wahl eingesetzt
werden. Alternativ kdnnen eine PET/PET-CT, Sonographie oder CT-Angiographie durchgefihrt werden.

Histopathologie

Empfehlung 2h (Starker Konsens)

Bei Verdacht auf eine kranielle Riesenzellarteriitis soll eine Temporalarterienbiopsie erfolgen, wenn eine
aussagekraftige Bildgebung nicht zur Verfligung steht. Die Probenlange einer Temporalarterienbiopsie sollte
mindestens 1 cm betragen.
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3. Glukokortikoidtherapie

Empfehlung 3a (Konsens)

Bei Erstdiagnose einer aktiven Riesenzellarteriitis ohne Sehstorungen oder einer aktiven Takayasu-Arteriitis
soll eine Glukokortikoid-Therapie begonnen werden. Die Dosis sollte initial 40 bis 60 Milligramm
Prednisolondquivalent taglich betragen.

Empfehlung 3b (Konsens)

Nach Erreichen einer Remission soll die Glukokortikoid-Dosis bei einer Glukokortikoid-Monotherapie
schrittweise reduziert werden. Es sollten etwa 10 bis 15 Milligramm (Riesenzellarteriitis) / 15 bis 20
Milligramm (Takayasu-Arteriitis) Prednisolonaquivalent taglich nach 3 Monaten, sowie < 5 Milligramm
(Riesenzellarteriitis) / < 10 Milligramm (Takayasu-Arteriitis) taglich nach einem Jahr erreicht werden.

Empfehlung 3c (Konsens)
Die Glukokortikoid-Reduktion sollte unter klinischen und laborchemischen Kontrollen individuell festgelegt
werden. Als Ziel sollte die individuell niedrigste effektive Glukokortikoid-Dosierung angestrebt werden,
einschlieBlich eines individuell gesteuerten vollstandigen Ausschleichens der Glukokortikoide bei nach 1
Jahr anhaltender Remission.

Empfehlung 3d (Konsens)

Bei akutem Visusverlust oder einer Amaurosis fugax im Rahmen einer aktiven Riesenzellarteriitis (oder eines
begriindeten Riesenzellarteriitis-Verdachtes) sollte eine sofortige hoherdosierte Glukokortikoid-Pulstherapie
mit 500 bis 1000 Milligramm Methylprednisolon intravends taglich tiber 3 bis 5 Tage erfolgen.

4. Glukokortikoid-einsparende Therapie bei Riesenzellarteriitis

Empfehlung 4a (Konsens)

Bei bestimmten an Riesenzellarteriitis Erkrankten (insbesondere refraktare oder rezidivierende Erkrankung,
Vorhandensein von oder erhohtes Risiko fir Glukokortikoid-assoziierte Folgeschaden) sollte nach
individueller Abwagung eine glukokortikoid-einsparende Therapie mit Tocilizumab durchgefiihrt werden.
Methotrexat kann als Alternative eingesetzt werden.

Empfehlung 4b (Konsens)

Unter einer Therapie mit Tocilizumab bei Riesenzellarteriitis sollte eine schnellere Reduktion der
Glukokortikoid-Dosis verglichen mit der Glukokortikoid-Monotherapie erfolgen. Auch unter Therapie mit
Methotrexat bei Riesenzellarteriitis sollte eine raschere Glukokortikoid-Dosisreduktion angestrebt werden.

Empfehlung 4c (Konsens)
Bei anhaltender Remission bei der Riesenzellarteriitis sollte eine De-Eskalation oder Beendigung der
Glukokortikoid-einsparenden Therapie erwogen werden.

5. Glukokortikoid-einsparende Therapie bei Takayasu Arteriitis

Empfehlung 5 (Konsens)

An einer Takayasu-Arteriitis Erkrankte sollten zusatzlich zu Glukokortikoiden mit konventionellen
Immunsuppressiva behandelt werden. Bei refraktaren, rezidivierenden oder glukokortikoid-abhangigen
Verlaufen sollten Tumornekrosefaktor alpha - Inhibitoren oder Tocilizumab erwogen werden.
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6. Rezidivbehandlung

Empfehlung 6 (Starker Konsens)

Bei einem schweren Rezidiv einer GroRgefaRvaskulitis soll erneut eine Glukokortikoid-Therapie begonnen,
bzw. eine bestehende Glukokortikoid-Therapie intensiviert werden (Initialdosierung wie bei einer neu
diagnostizierten GroRgefaRvaskulitis). Bei einem leichten Rezidiv sollte die Glukokortikoid-Dosis auf
mindestens die letzte wirksame Dosis erhoht werden. Eine glukokortikoid-sparende Therapie sollte bei
rezidivierender Erkrankung begonnen oder angepasst werden.

7. Thrombozytenaggregationshemmer, Antikoagulanzien und Statine

Empfehlung 7 (Konsens)
Thrombozytenaggregationshemmer, Antikoagulanzien oder Statine sollten nicht routinemaRig zur
Behandlung von GroRgefaRvaskulitiden angewendet werden, sofern keine andere Indikation dafiir besteht.

8. Verlaufskontrollen

Empfehlung 8 (Starker Konsens)
An GroRRgefaRvaskulitiden Erkrankte sollen regelmaRig klinisch und laborchemisch Giberwacht werden.

9. Versorgung vaskuldrer Komplikationen

Empfehlung 9 (Konsens)

An GrolRigefaRvaskulitiden Erkrankte mit GefaRkomplikationen sollten von einem interdisziplindren GefaR-
Team betreut werden. Erforderliche endovaskuldare und operative Gefialleingriffe sollten, wenn immer
moglich, in Remission der Vaskulitis erfolgen. Die Entscheidung fiir spezifische Verfahren sollte individuell
und nach interdisziplindrer Abstimmung getroffen werden. Bei gefaRchirurgischen Eingriffen sollte Gewebe
zur histopathologischen Untersuchung gewonnen werden. Nach arteriellen Rekonstruktionen sollte eine
lebenslange Nachsorge erfolgen.

5 S2k Leitlinie Management der GroRgefaRvaskulitiden (Kurzfassung)



Aktivitatsstadium EULAR Konsensus Definition

Aktive Erkrankung 1. Vorhandensein typischer Anzeichen oder Symptome einer aktiven GGV
UND
2. mindestens eines der Folgenden:
a. gegenwartige Aktivitat in Bildgebung oder Biopsie
b. ischdamische Komplikationen, die der GGV zugeschrieben werden
c. persistierend erhéhte Entziindungswerte (nach Ausschluss anderer
Ursachen)
Schub Verwendung dieses Begriffes nicht empfohlen
Rezidiv Verwendung der Begriffe ‘schweres’ und ‘leichtes’ Rezidiv empfohlen (s.u.)
Schweres Rezidiv Wiederauftreten einer aktiven Erkrankung mit einem der Folgenden:

a. Klinische Zeichen einer Ischamie (einschlieBlich Kieferclaudicatio, vi-
suellen Symptomen, der RZA zuschreibbarer Visusverlust, Kopfhaut-
nekrose, Insult, Claudicatio der Extremitaten)

b. Nachweis einer aktiven aortalen Entziindung, die zu fortschreitender
GrolRgefaldilatation, -stenose oder -dissektion fiihrt

Leichtes Rezidiv Wiederauftreten einer aktiven Erkrankung, die nicht die Kriterien eines schweren
Rezidivs erfillt
Refraktar Unmoglichkeit eine Remission zu induzieren (mit Nachweis einer Reaktivierung

der Erkrankung, wie oben unter ‘aktive Erkrankung’ definiert) trotz des Einsatzes
der Standardtherapie

Remission Abwesenheit aller klinischer Anzeichen und Symptome, die einer GGV
zuzuordnen sind und Normalisierung von BSG und CRP; zusatzlich sollte es bei
Patient(inn)en mit extrakranieller Erkrankung keinen Hinweis auf progrediente
GefdRstenosen oder -dilatation geben (Frequenz wiederholter Bildgebung sollte
individuell entschieden werden)

Anhaltende Remission 1. Remission fiir mindestens 6 Monate
UND
2. erreichen der individuellen GC-Zieldosis
GC-freie Remission 1. Anhaltende Remission
UND
2. beendete GC-Therapie (immunsuppressive Therapie kann weiter
erfolgen)

Tabelle 1: Definition von Aktivitatsstadien der GGV nach EULAR Empfehlungen von 2018 (Hellmich
B et. al. Ann Rheum Dis. 2020 Jan;79(1):19-30.)
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Abbildung 1: Therapiealgorithmus bei Riesenzellarteriitis
Schematische Darstellung der Empfehlungen zur medikamentdsen Therapie bei RZA.
1: Beginn einer GC-Therapie umgehend bei begriindetem V.a. RZA und rasche Komplettierung der

Diagnostik (vgl. Empfehlung 1b)

GC: Glukokortikoide, i.v.: intravends, mg: Milligramm, RZA: Riesenzellarteriitis, tgl: taglich
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y

Methylprednisolon-Puls
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y
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‘
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Schrittweise GC-Reduktion
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ontrollierte
Erkrankung

y

Schrittweise GC-Reduktion
Ziel: =5 mg Prednisolon tgl. nach 1 Jahr

L

]7
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Prednisolon 40-60mg tgl.

Aktive

Beginn GC-einsparende Therapie
Tocilizumab oder alternativ Methotrexat

Erkrankung

Leichtes Rezidiv
GC-Dosiserhéhung auf
letzte effektive Dosis

Schweres Rezidiv
GC-Dosis wie bei
neu diagnostizierter RZA

Anhaltende Remission
- GC-Reduktion (Ziel: individuell niedrigste effektive
Dosis, ggf. Absetzversuch)
- individuell Anpassung oder Deeskalation
einer GC-einsparenden Therapie

GC-Reduktion
Individuell gesteuert

GC-einsparende Therapie
Tocilizumab / Methotrexat

Ggf. Beginn oder Optimierung ]
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Abbildung 2: Therapiealgorithmus bei Takayasu-Arteriitis
Schematische Darstellung der Empfehlungen zur medikamentésen Therapie bei TAK.
GC: Glukokortikoide, mg: Milligramm, TAK: Takayasu Arteriitis, tgl: taglich

Diagnose einer aktiven
Takayasu Arteriitis

y

GC-Therapie
Ansprechen 40 — 60mg Prednisolon tgl.
+ GC-einsparende Therapie

Konventionelles Immunsuppressivum

Schrittweise GC-Reduktion
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Erkrankung
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Erkrankung
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y
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GC-einsparende Therapie
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oder bei refraktéarer Erkrankung

GC-Reduktion %f. Tocilizumab oder aTNF
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Dosis, ggf. Absetzversuch)
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