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ANCA-assoziierte Vaskulitiden – ein 
Update
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Vaskulitiden

https://www.imd-berlin.de 08.01.2026AAV-Workshop
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Anti-Neutrophile cytoplasmatische Antikörper (ANCA)

https://www.trillium.de
08.01.2026AAV-Workshop
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Spektrum der ANCA-assoziierte Vaskulitiden 

DOI:10.3390/jcm7120529

HES, hypereosinophilies Syndrom (I = idiopathisch, R = reaktiv, N = neoplastisch)

08.01.2026AAV-Workshop
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Organbeteiligung der ANCA-assoziierte Vaskulitiden 

AAV-Eos

Nat Rev Dis Primers 6, 71 (2020).

08.01.2026
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ANCA-assoziierte Vaskulitiden – Gemeinsamkeiten/Unterschiede

NATURE COMMUNICATIONS | https://doi.org/10.1038/s41467-019-12515-9

N Engl J Med 2012;367:214-23. 08.01.2026AAV-Workshop
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«Not by the books»: Grossgefässvaskulitis bei AAV

08.01.2026AAV-WorkshopSeminars in Arthritis and Rheumatism 67 (2024) 152475 und Bardan-Inchaustegui AC, Esquivel-Valerio JA, Castillo-de la Garza 
RdJ, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:677–678. 
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AAV-Analyse von 3868 Patienten: Überleben

Lancet Rheumatol 2024;6: e762–70

Severe kidney cluster

Anti-MPO kidney cluster
Anti-PR3 kidney cluster

Young respiratory cluster
Inflammatory multisystem cluster
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AAV-Analyse von 3868 Patienten: Niereninsuffizienz

08.01.2026AAV-WorkshopLancet Rheumatol 2024;6: e762–70

- Cluster:
SK=severe kidney cluster. 
MPO-K=anti-MPO kidney
involvement cluster. 
PR3-K=anti-PR3 kidney
involvement cluster. 
YR=young respiratory cluster. 
IMS=inflammatory multisystem
cluster. 
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Therapie-Empfehlungen bei AAV (GPA/MPA)

08.01.2026AAV-WorkshopInnere Medizin 2024 · 65:93–106 und Fodil et al. Annals of Intensive Care (2024) 14:117

Z Rheumatol 2024 · 83:787–799
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MAINRITSAN-Studien: AZA/RTX

08.01.2026AAV-WorkshopDelestre F, Charles P, Karras A, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:233–241.
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MAINRITSAN-Studien: AZA/RTX

08.01.2026AAV-WorkshopDelestre F, Charles P, Karras A, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:233–241.



14

Re-Infusion von RTX: B-Zell-Repopulation vs. ANCA

08.01.2026AAV-WorkshopZonozi R, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:351–359. 

- ANCA-Gruppe: Anstieg des ANCA-Titers auf das 4 (PR3) bis 5-fache (MPO) des cut-offs
- B-Zellgruppe: Anstieg der peripherin B-Zellen ≥10 Zellen/ul
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Hypogammaglobulinämie nach RTX

08.01.2026AAV-WorkshopJournal of Autoimmunity 142 (2024) 103130

- Beobachtungsstudie mit 98 Pat.

- Risikofaktoren für IgG-Reduktion 
>25% oder IgG <6g/l
- Alter
- Baseline IgG <10g/l
- Methylprednisolon-Pulse

- Infektionen:
- Methylprednisolon-Pulse
- IgG <6g/l oder IgG-Reduktion 

>25%
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Repopularisierung von B-Zellen nach RTX

08.01.2026AAV-WorkshopNephrol Dial Transplant, 2024, Vol. 39, No. 4

- Repopularisierung mit B-Zellen:

- Abhängig von der GFR (je 
niedriger, desto länger)

- Abhängig vom Geschlecht (Männer 
> Frauen)
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B-Zell-Veränderungen bei AAV

08.01.2026AAV-WorkshopThiel J, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:1536–1548.
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B-Zell-Veränderungen bei AAV

08.01.2026AAV-WorkshopThiel J, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:1536–1548.
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Obinutuzumab (anti-CD20 – 2. Generation) bei AAV:

08.01.2026AAV-Workshophttps://doi.org/10.3389/fimmu.2025.1624234

- 16 Pat. Refraktär auf 
CYC/RTX

- Meist single dose 1000mg

-> ObiVAS Studie (BMJ Open
2024;14:e083277) 
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Daratumumab (anti-CD38) bei AAV:

08.01.2026AAV-WorkshopRheumatology, 2024, Vol. 63, No. 3
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CAR-T bei AAV:

08.01.2026AAV-Workshophttps://doi.org/10.1016/j.ard.2025.01.008
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Reduzierte Glukokortikoide: PEXIVAS in real life

08.01.2026AAV-WorkshopDelestre F, Charles P, Karras A, et al. Ann Rheum Dis 2024;83:233–241.

- Reduziertes GC-Schema mit mehr Endpunkten assoziiert (v.a. getrieben durch AAV Progression vor Remission)
- Risikopatienten: RTX und Kreatinin >300umol/l 
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T-Zellen bei AAV-Glomerulonephritis im Urin

08.01.2026AAV-WorkshopJASN 35: 483–494, April, 2024

- Erhöhte Anzahl von v.a. CD4+ Effektor-T-Zellen im Urin bei Patienten mit AAV-
Glmerulopnephritis
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Th17-Zellen bei AAV-Glomerulonephritis?

08.01.2026AAV-Workshophttps://doi.org/10.1038/s41467-024-52525-w
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Th17-Zellen bei AAV-Glomerulonephritis?

08.01.2026AAV-Workshophttps://doi.org/10.1038/s41467-024-52525-w



EGPA
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Therapie-Empfehlungen bei AAV (EGPA)

08.01.2026AAV-Workshop

Z Rheumatol 2024 · 83:787–799
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MANDARA Studie: Benralizumab vs. Mepolizumab bei EGPA

08.01.2026AAV-Workshop
N Engl J Med 2024;390:911-21.
DOI: 10.1056/NEJMoa2311155
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Beobachtungsdaten: Benralizumab vs. Mepolizumab bei EGPA

08.01.2026AAV-WorkshopJournal of Autoimmunity 153 (2025) 103398
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