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Practice Point 9.3.1.8: Recommendations for immunosuppressive dosing are given in
Figure 10.

Oral
cyclophosphamide

2 mg/kg/d for 3
months , c o n t i n u e
for ongoing activity
to a maximum of 6
m o n i n e

I n t r a v e n o u s
cyclophosphamide

15 mg/kg at weeks
0, 2, 4, 7, 10, 13
(16, 19, 21, 24 if
required)

Ri tux imab Ri tux imab a n d i.v. c y c l o p h o s p h a m i d e MMF Avacopan

375 mg/m?/week
× 4 weeks
OR
1 g at weeks
O a n d 2

Rituximab 375 mg/m'/week × 4 weeks,
with i.v. cyclophosphamide 15 mg/kg
at weeks 0 and 2
OR
Rituximab 1 g a t 0 and 2 weeks with
cyclophosphamide 500 mg/2 weeks × 6

2000 mg/d
(divided doses),
may be increased
to 3000 mg/d for
poor treatment
response

30 m g twice daily
as alternative to
glucocorticoids, in
combina t ion with
rituximab or
cyclophosphamide
induct ion

Reduction for age:
• 6 0 yr, 1.5 mg/kg/d
• 70 r , 1.0 mg/kg/d
Reduce by 0.5 mg/kg/
day for GFR <30 ml/
min/1.73 m?

Reduction for age:
•60 yr 12.5 mg/kg
• 70 yr, 10 mg/kg
Reduce by 2.5 mg/
ka for GFR <30 ml/
min/1.73 m?

Figure 10. Immunosuppressive drug dosing for AAV. AAV, ANCA-associated vasculitis; GFR,
glomerular filtration rate; i.v., intravenous; MMF, mycophenolate mofetil
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ANCA Fälle USB mit Avacopan

• 4 F ä l l e

> 1 x Jahrgang 1979, 2 x Jahrgang 1969, 1 × Jahrgang
1 9 4 6

~ Al les i

• Alle mit neu diagnostizierter ANCA Vasculitis 2022 oder
2 0 2 3

> 3 x GPA (PR3+), 1 x MPO (MPO+)
• G a b e von Av a c o p a n beim e r s t e n S c h u b

• Vorstellung 2 Fallbeispiele
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 1

• Akute Hospitalisation USB 5.10.2022 (jetziges
Leiden)

Seit Mitte September 2022 Erkältungsgefühl mit Heiserkeit,
Halsschmerzen und Niedergeschlagenheit

> Vorstellung Notfallstation externes Spital wegen progredienter
Dyspnoe und Hämoptoe von 6-7/Tag am 01.10.2022

> Diagnose Pneumonie mittels Röntgenthorax und bei erhöhten
Entzündungsparametern, welche mit Co-Amoxicillin behandelt
wurde (ambulantes Setting)
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 4
• Akute Hospitalisation USB 5.10.2022 (jetziges Leiden)

• Im Verlauf zeigte sich eine Progredienz der Dyspnoe mit einer
Sprechdyspnoe und Belastungsintoleranz, weshalb sich der Patient am
05.10.2022 erneut auf dem Notfall vorstellte

• Bei weiter steigenden Entzündungsparametern wurde die
Antibiotikatherapie auf Piperacillin/Tazobactam eskaliert, zudem
Adrenalin zur Inhalation und einmalig Tranexamsäure - Ve r l e g u n g
n a c h B a s e l

• Bei Beginn der Erkältungsbeschwerden zusätzlich beidseitige
Knieschmerzen (Therapie mit NSAR) und es fielen dem Patienten
petechiale Hautveränderungen an den Handflächen, Fusssohlen und im
G e s i c h t a u f
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 1
• P e r s ö n l i c h A n a m n e s e

• A s t h m a bronchia le ( o h n e Inhala t ionstherapie)

• Rezidivierende Sinusitiden mit Epistaxis

• Soziale A n a m n e s e
• Beruf Pfarrer, verheiratet, 4 Kinder

T r a n s p l a n t a t i o n s -
i m m u n o l o g i e
& N e p h r o l o g i e
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 4
• Labor 05.10.2022

• CRP 257 mg/l, Kreatinin 80 umol/I, glomeruläre Mikrohämaturie,
muddy brown casts, Prot/Krea-Quotient 69 mg/mmol

> ANCA 1:640, PR3 114 U/ml, MPO und anti-GMB AK negativ
• Sonstige Diagnostik

• CT Thorax (auswärtiges Spital): Verdacht auf beidseitige
alveoläre Einblutungen

> BAL: Trachea, Bronchien mit blutigem Sekret, Spülflüssigkeit
immer röter werdend
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 4
• Therapie der GPA mit Lungen-, HNO- und ev. auch

Nieren-Beteiligung
> Co-Amoxicilin 01.10. - 05.10.2022
• Piperacilin/Tazobactam 05.10. - 08.10.2022
. Methylprednisolon 500 mg i.v. 05.10 - 08.10.2022 und 21.10-23.10, zwischendurch

Prednison
> Prednison 100mg p.o., anschliessend Prednison 80mg p.o. ab 24.10. - 26.10.2022,

anschliessend Prednison 20mg p.o. a b 27.10.2022, Stopp a b 03.11.2022
• Rituximab 1000mg am 07.10. und 15.10.2022 (Remissionsinduktion), Erhaltung: 1.

Zyklus 500mg am 17.04.2023
• Cyclophosphamid 1000mg i.v. am 25.10.2022 und am 08.11.2022
• Avacopan 60mg / Tag ab 26.10.2022 bis da to
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 4
• F o l l o w - u p

> Kreatininanstieg ab 10.10.2022, Kreatinin 141 umol/l, max.
264 mol/I am 24.10.2022, Prot/Krea-Quotient 130 mg/mmol
am 20.10.2022

> Persistierende glomeruläre Mikrohämaturie
• Wie weiter bei hochgradigem Verdacht auf RPGN?

• Nierenbiopsie durchgeführt am 20.10.2022
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 1
• Nierenbiopsie vom 20.10.2022

> LM: Fokal und segmen ta l nekrot is ierende
pauc i - immune Glomerulonephri t is mit frischen
Schlingennekrosen in 9/23 Glomeruli,
Halbmonden in 3/23 Glomeruli und segmentalen
Glomerulosklerosen in 2/23 Glomeruli. Diffuser,
po ten t i e l l r e v e r s i b l e r t u b u l ä r e r S c h a d e n

> IF: Geringe granuläre mesangiale Ablagerungen von IgM und
minimal C5b-9. In zwei Glomeruli Fibrinogen segmen ta l positiv.
Keine Fibrin-Präzipitate. Der Nachweis von IgA, IgG, Kappa- und
Lambda Leichtketten, C1, C3 und C4 glomerulär negativ
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 1
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T r a n s p l a n t a t i o n s -
i m m u n o l o g i e G A
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Fallbeispiel 1, WS Jahrgang 1979, 1
• H e u t e 0 4 / 2 0 2 3

> Guter AZ, arbeitet wieder voll, Nierenfunktion komplett
normalisiert, wiederholt normale Sedimentuntersuchungen
02 /2023 und 04 /2023

" ANCA 1:320, PR3 44 U/ml
> Plan: Avacopan 2 x 30 mg für 12 Monate, Rituximab 500 mg

a l l e 6 M o n a t e
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• Akute Hospitalisation 26.01.2023

. Notfallmässige hausärztliche Zuweisung bei steigenden
Entzündungswerten trotz Antibiotikatherapie mit Levofloxacin seit dem
20.01.2023

. Er war mehrmals beim Hausarzt vorstellig
> Seit ca. 6 Wochen Reizhusten, anfänglich auch mit Schnupfen
> Seit 3 Wochen schlechter AZ, deutliches Krankheitsgefühl mit

Muskelschmerzen, Schwäche und Husten mit zum Teil blutigem
Auswurf. Kein Fieber, keine Dyspnoe, keine Ubelkeit und Erbrechen

• Guter Appetit, keine B-Symptomatik
. In der PA nie Gelenk-, Muskelbeschwerden oder Atemnot
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• P e r s ö n l i c h A n a m n e s e

• Dyslipidämie (nicht behande l t )

> Arterielle Hypertonie, DD im Rahmen des akuten
Geschehens (bisher keine Therapie)

• Sozia le A n a m n e s e
• Beruf Gärtner, verheiratet, 2 Kinder

Transplantations-G2i m m u n o l o g i e
& N e p h r o l o g i e



1 . DACH ANCA VASKULITIS FORUM 2023
1 2 . & 13. M A I 2023 | WIEN, HOTEL SAVOYEN CSL Vifor

Universität
B a s e l

Transplantations-G2i m m u n o l o g i e
& N e p h r o l o g i e

Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• Labor 26.01.2023

> CRP 210 mg/l, Kreatinin 137 umol/I, nicht-glomeruläre
Mikrohämaturie, Prot/Krea-Quotient 95 mg/mmol

> ANCA 1:640, PR3 >177 U/ml, MPO und anti-GMB AK
negat iv

• Sonst ige Diagnostik
• CT Thorax: Konsolidationen in beiden Oberlappen
• BAL: Bronchien ubiquitär mit blutigem Sekret, Spülflüssigkeit

lachsfarben, kein Erregernachweis P C R Panel
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• Therapie der GPA mit Lungen-, Nierenbeteiligung

und Verdacht auf Begleitmyositis
• Levofloxacin 20.01.2023-26.01.2023
* Methylprednisolon 500 mg i.v. 26.01.2023-28.01.2023, ab 29.01.2023

Prednison 80mg p.o., anschliessend Tapering, aktuell Prednison
5mg p.o. (Ende April 2023)

• Rituximab 1000mg am 28.01. und 14.02.2023 (Remmisionsinduktion)
* Kein Cyclophosphamid, da Familienplanung noch nicht abgeschlossen
• Avacopan 6 0 m g / Ta g a b 13.02.2023 bis d a t o
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• Nierenbiopsie vom 30.01.2023

• LM: Extrakapilläre Glomerulonephritis mit
fribrinoiden Schlingennekrosen in 5/23 Glomeruli
und zellulären Halbmonden in 7/23 Glomeruli. Geringe
interstitielle Fibrose und Tubulusatrophie (< 5 %)

> IF: Geringe granuläre mesangiale Ablagerungen von C5b-9.
3/4 Glomeruli ebenfalls mit Halbmonden mit Fibrin-
Präzipitaten. Der Nachweis v o n IgA, I g G , Kappa- u n d
Lambda Leichtketten, C1, C3 und C4 glomerulär negativ
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
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Fallbeispiel 2, WP Jahrgang 1969, 4
• H e u t e 0 4 / 2 0 2 3

> Guter AZ, noch nicht voll arbeitsfähig (50% AUF),
Nierenfunktion eingeschränkt, aber stabil (eGFR 55
ml/min/1.73m2), grenzwertige Mikrohämaturie, Prot/Krea-
Quotient 114 mg/mmol

> ANCA negativ, PR3 31 U/ml
> Plan: Ausschleichen Prednison, Avacopan 2 x 30 mg für

12 Monate, Rituximab 500 mg alle 6 Monate
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