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Riesenzellarteritis



Das PET-CT sagt Entwicklung von Aneurysmen vorher
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OP0233
- RZA-Patienten mit PET-CT ≤ 3d 

Therapiebeginn

- 88 PET-CTs in 52 von 106 RZA-
Patienten

- 9/10 Patienten mit inzidentem 
Aortenaneurysma hatten pos. PET-
CT initial und bei Follow-up
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OP0233
- RZA-Patienten mit PET-CT ≤ 3d 

Therapiebeginn

- 88 PET-CTs in 52 von 106 RZA-
Patienten

- 9/10 Patienten mit inzidentem 
Aortenaneurysma hatten pos. PET-
CT initial und bei Follow-up

OP0233:
- Re-Biopsie bei Pat. mit kranialer 

RZA, min. 6 Monate TCZ
- 3/13 Pat. klin. aktiv, 1 mit TMI



JAK-Inhibitoren - Upadacitinib (SELECT-GCA)

- RZA-Patienten über ≥50 Jahre
- Neudiagnose einer RZA oder

Rezidiv
- Vortherapie ≥40 mg Prednison, 

Prednison ≥20 mg bei Baseline
- RCT über 52 Wochen mit 2 

Dosierungen Upadaticinib
- 428 Patienten (PBO, N=112; 

UPA7.5, N=107; UPA15, N=209)

27.06.2024
5

LBA0001

- Höhere Zahlen für Zoster, Lymphopenie, Anämie und Nonmelanoma skin cancer 
(NMSC) bei 15mg UPA vs. PBO
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JAK-Inhibitoren – Retrospektive Studie 

27.06.2024

POS0077

- 35 RZA-Patienten
- 15 Baricitinib, 10 Tofacitinib, 

10 Upadacitinib
- Vortherapien mit MTX und 

TCZ  
- 20 Patienten mit

Grossgefässvaskulitis
- 15 Patienten mit pos. TAB

- Klin. Remission 40-86%
- Komplette Remission 30-

71%
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Therapieentscheidung aufgrund genetischer Variation im IL6R?

27.06.2024

- Klassisches Signaling:
- Membranständiger IL-6R

- Trans-Signaling:
- Löslicher IL-6R

- SNP rs2228145 im IL-6R
- untersch. Ansprechen z.B. für
Tocilizumab bei RA beschrieben
(Pharmacogenetics and Genomics, 
24(8), 401-405)
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https://doi.org/10.1016/j.bbamcr.2016.03.018



Therapieentscheidung aufgrund genetischer Variation im IL6R?

27.06.2024

Studie von P. Grayson (NIH):
- Zwei Kohorten mit RZA-Patienten (58 und 42 Patienten), Therapie mit TCZ
- Ansprechraten 76% und 81%, keine klinischen Faktoren mit Ansprechen assoziiert
- Asp358Ala  Variante (sIL-6R Level deutlich erhöht) sagte Therapieansprechen in 

beiden Kohorten vorher. Kohorte 1: 36% Ansprechen bei homozygoter Variante, 
91% bei Patienten ohne Variante (p=0.003) 

- Kohorte 2: 50% für Homozygote und 85% für Patienten ohne Variante (p=0.04).
- Ansprechen auf Therapie gegen IL-6 korrelierte mit Expression von gp130. IL-17 

produzierende CD4 T-Zellen waren erhöht in Abhängigkeit vom genetischen Status 
(p<0.01). 

- Besseres Ansprechen bzw. Therapie mit anderen Substanzen?
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21st International Vasculitis Workshop Barcelona O-030



Prädiktion des Theapieanspreches mittels OGUS

27.06.2024

- GIANT CELL ARTERITIS (GCA) 
ULTRASOUND SCORE 
(OGUS):

- Intima Media Thickness (IMT) in 
verschiedenen
Arteriensegmenten

- 102 Patienten mit RZA
- 1, 3, 6 und 12 Wochen nach

Therapiebeginn US
- Incidence rate ratio (IRR) 

berechnet
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OP0309

ABER POS1430:
Inter-rater reliability von GCA US Scores (OGUS, Southend Score) sowie Halo count und IMT-
Messung: Experten Runde 1 ICC 0.4 – 0.79, Runde 2 ICC 0.51 – 0.84, Non experts: 0 – 0.35
ICC Graduierung: <0.5 schlecht, 0.5-0.75 moderat, 0.75-0.9 gut



Chronische Periaortitis



Prädiktoren für Therapieansprechen bei 
chronischer Periaortitis

27.06.2024

- 115 Patienten mit chronischer Periaortitis
- Follow-up 33 (17-57) Monate
- 101 (87%) erreichten Remission
- Rauchen (OR 0.34, 95% CI 0.11-0.99, p=0.049) 

und atpyische Lokalisation (i.e., im Becken, 
präsakral) assoziiert mit schlechterem
Ansprechen (OR 0.11, 95% CI 0.02-0.52, 
p=0.005)

- PET-CT uptake sagt Remission vorher (OR 
11.51, 95% CI 1.35-98.20, p=0.025)

- Beteiligung der thorakalen Aorta und pos. PET-
CT bei Ende der Behandlung sind Prädiktoren
für Rezidive (HR 2.61, 95% CI 1.19-5.68, 
p=0.016 und HR 3.47, 95% CI 1.54-7.82, 
p=0.003).
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POS0692



ANCA-assoziierte Vaskulitis



Glukokortikoidreduktion bei AAV – TAPIR Studie 

27.06.2024

- 159 Patienten mit GPA in Remission
- Randomisiert 5 mg/d Prednison (N=77) 

oder 0 mg/d Prednison (N=82). 

- Erhöhte Relaps-Rate mit 0mg/d 
Prednison
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21st International Vasculitis Workshop Barcelona O-009/ 
Hellmich et al. WIN Vaskulitis



Glukokortikoidreduktion bei AAV – TAPIR Studie 

27.06.2024

- 159 Patienten mit GPA in Remission
- Randomisiert 5 mg/d Prednison (N=77) 

oder 0 mg/d Prednison (N=82). 

- Erhöhte Relaps-Rate mit 0mg/d 
Prednison

- ABER: abhängig von Vortherapie - nicht
signifikant für RTX
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21st International Vasculitis Workshop Barcelona O-009/ 
Hellmich et al. WIN Vaskulitis



Infektion bei AAV – v.a. zu Beginn der Erkrankung

27.06.2024

- Kohortenanalyse mit matched controls 
1:10 (Allgemeinbevölkerung)

- 549 AAV-Patienten
- 1/3 der AAV-Patienten hatten 1 schwere

Infektion (3.8 fach erhöhtes Risiko
insgesamt)

- Bei Diagnosestellung 77-fach höheres
Risiko (OR 77.02, CI 11.67-508.6)
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Infektion bei AAV – v.a. zu Beginn der Erkrankung

27.06.2024

- Kohortenanalyse mit matched controls 
1:10 (Allgemeinbevölkerung)

- 549 AAV-Patienten
- 1/3 der AAV-Patienten hatten 1 schwere

Infektion (3.8 fach erhöhtes Risiko
insgesamt)

- Bei Diagnosestellung 77-fach höheres
Risiko (OR 77.02, CI 11.67-508.6)

Dazu passt: POS0234
- Prophylaxe mit Cotrimoxazol (TMP-SMX)
verringert signifikant Infektionen unter
CYC/RTX, v.a. im 1. Jahr
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OP0142



Avacopan für HNO-Manifestationen bei AAV 

27.06.2024

- Post-hoc Analyse der ADVOCATE Studie
- Patienten mit HNO-Befall bei Baseline 

gem. BVAS

- Schnelleres Ansprechen mit Avacopan
- Numerisch etwas weniger Rezidive im

HNO-Trakt (14.9% Avacopan vs. 19.7% 
Prednison)
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OP0174



Glukokortikoidreduktion unter IL-5 Hemmung - EGPA
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OP0188

Post-hoc Analyse der MANDARA Studie (head-to-head Benralizumab und Mepolizumab)
- Mittlere Glukokortikoiddosis < 4mg/d möglich



Vielen Dank für Ihre
Aufmerksamkeit
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