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Subglottische stenose - oorzaken

)  Traumatisch (post-intubatie)
II) Ontstekingsziekten
lll) Overig, bijv aangeboren

of onbekend (idiopathisch)



Subglottische stenose - oorzaken

1)  Traumatisch (post-intUbatie)/v
II) Ontstekingsziekten

lll) Overig, bijv aangeboren

of onbekend (idiopathisch)

Ontstekingsziekten:

1)
2)
3)
4)
5)
6)
7)

Vasculitis

lgG4-gerelateerde ziekte
Relapsing polychondritis
Reumatoide artritis
Systemische lupus (SLE)
Sarcoidose

Darm-ontstekingsziekten (Crohn/colitis)



Inleiding vasculitis

Indeling verschillende soorten

ANCA-vasculitis

Behandeling



Vasculair = van het bloedvat

Itis = ontsteking

Vasculitis = ontsteking van bloedvaten
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Vasculitis = ontsteking van bloedvaten
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Jenette et al. 2012 Revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. Arthritis & Rheumatism 2013


https://www.vasculitiscentrum.nl/wp-content/uploads/2020/06/Thesis_digital_version.pdf

Vasculitis onder de microscoop

Inflammation of the
i vessel wall

. (vasculitis) caused
by white blood cells
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Hoe ontstaat vasculitis?

Door het immuunsysteem



Hoe ontstaat vasculitis?

Door het immuunsysteem

QuIZ!

Waar zit je immuunsysteem?

A) In de subglottis
B) In meerdere organen (bijv milt) en vooral: witte bloedcellen

C) In de gewrichten



Lymph nodes

White blood cells

Mucosa

Immune System

Adenoids
X%
Bone
marrow
Skin
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Immuunsysteem

Immune System

Adenoids .
— Door het immuunsysteem
yf \ ¢ ‘ 75
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Immuunsysteem

Normal Immune Response:
1. An invader, like a virus,
enters body
2. Immune cells called

lymphocytes create
antibodies to fight invader

/

antibodies

very

Verywell / Emily Roberts



Immuunsysteem en autoimmuunziekte

Normal Immune Response: Autoimmune Disease: [}
Immune system creates antibodies that attack your

1. An invader, like a virus, own cells. This happens because:

enters body
2. Immune cells called A fore:gn ‘“"‘?I‘"‘“
lymphocytes create ::"';M““"“’ y
antibodies to fight invader

Normal body cells
become altered

/

antibodies

Lymphocytes °
malfunction and )

make abnormal ~(
antibodies

very

Verywell / Emily Roberts
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Hoe ontstaat vasculitis?

Door het immuunsysteem

Autoimmuunziekte: witte bloedcellen vallen de eigen vaten aan.

Leidt tot:

e ontsteking

* verstopte vaten
 verminderde doorbloeding

e orgaanschade



Vasculitis onder de microscoop

Inflammation of the
i vessel wall

. (vasculitis) caused
by white blood cells



Vormen van vasculitis

Immune complex small-vessel vasculitis
Cryoglobulinemic vasculitis
IgA vasculitis (Henoch-Schonlein)
Hypocomplementemic urticarial vasculitis
(Anti-C1q vasculitis)

Medium-vessel vasculitis Anti-GBM disease
Polyarteritis nodosa . ‘
Kawasaki disease

ANCA-associated small-vessel vasculitis
Microscopic polyangiitis
Granulomatosis with polyangiitis (Wegener)
Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)

Large-vessel vasculitis
Takayasu arteritis
Giant cell arteritis



Vormen van vasculitis

ANCA-associated small-vessel vasculitis
Microscopic polyangiitis
Granulomatosis with polyangiitis (Wegener)
Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)



ANCA vasculitis

ANCA: antistoffen gericht tegen witte bloedcellen
Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibodies
Vaak maar niet altijd aanwezig

3 vormen:
Granulomatose met Polyangiitis (GPA) = Ziekte van Wegener

Microscopische polyangiitis (MPA)

Eosinofiele granulomatose met polyangiitis (EGPA) = ziekte van Churg-Strauss



Normaal bloedvat

Cross Section

Celis lining the inner surface (endothelial cells)
Blood plasma (Iiquid with proteins)

leutrophil type of white blood cell

Other type of white blood cell

Red blood cell
Basement membrane surrounding the vessel

P - _ ‘
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Wat gebeurt er bij ANCA-vasculitis?

ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Autoantibody)

Neutrophil type :
lood vessel wall

of white blood cell

Inflammation of the vessel wall
(vasculitis) caused by white
blood cells that have been
stimulated by ANCA



Klachten bij ANCA-vasculitis

Nervous system

« Night sweats

* Stroke Eyes i -
« Cranial nerve involvement ,* (Epi)scleritis
- * Proptosis
« Visual loss
Throat
« Subglottic stenosis =
* Hoarsness . i
« Stridor . Ot medts
Nose
« Nasal crusti 1 1 .
i Overal waar kleine vaten zitten:
Lun&s . * Sinusitis
* Ha . ) .
* Dyspoes - Sepa pertoatin mogelijk ontsteking
« Nodules « Saddle nose deformity
« Cavities
Pleuriti
: ll\%itses { Heart
« Lung Infiltrates o m;‘:::;gm
« Myocarditis
Kidneys H H
N Klachten verschillen per patient
« Red cell casts
* Proteinuria
Musculoskeletal
o Arthralgias/ Arthritis
« Myalglas/ myositis o
* Leukocytoclastic
angiitis
« Palpable purpura
« Gangrene
* Ulcers
Nervous system General symptoms
« Peripheral neuropathy * Malaise
(sensible and/or motor) « Fever
« Mononeuritis multiplex « Weight loss



KNO-betrokkenheid bij ANCA-vasculitis

® Bij meerderheid van ANCA-vasculitis patiénten aanwezig

O

O

Met name GPA (Wegener) en EGPA (Churg-Strauss)
Negatieve impact op kwaliteit van leven

o Vaak moeilijk te behandelen

® Klachten

O

O

O

Bloederige neusafvloed, korsten, ulcera, granulomen
Betrokkenheid paranasale sinussen

Subglottische stenose

Gehoorverlies



Hangt af van:

waar de ziekte zit
hoe ernstig de ziekte is



Behandeling

Hangt af van:
* waar de ziekte zit (bijv. alleen subglottisch: lokaal behandelen. In andere organen: medicijnen)
* hoe ernstig de ziekte is (bijv. nierfalen is ernstiger dan gewrichtsklachten)



Behandeling

Hangt af van:

* waar de ziekte zit (bijv. alleen subglottisch: lokaal behandelen. In andere organen: medicijnen)
* hoe ernstig de ziekte is (bijv. nierfalen is ernstiger dan gewrichtsklachten)

Medicijnen: onderdrukken het immuunsysteem

* Prednison

e Rituximab

* Cyclofosfamide



Tijdslijn vasculitis

Cotuily 1

Enkele weken Dagen 3-6 maanden Ongeveer een +/- een jaar 2
tot jaren tot jaar

weken




IgG4-gerelateerde ziekte

Ook autoimmuunziekte



IgG4-gerelateerde ziekte

Ook autoimmuunziekte

Witte bloedcellen: verschillende types:

leukocyten
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IgG4-gerelateerde ziekte

B-cellen maken antilichamen.

Verschillende types y Pentamer
{ IgM Y IgD
Dimer
c
IgG IgA X IgE
IgG Subclasses: IgG1, 1gG2, IgG3 and IgG4 Fab-arm Exchange

bispecific

NN N

Unlii et al Front Immunol 2024



IgG4-gerelateerde ziekte

In weefsel: veel B-cellen met IgG4

Maar IgG4: waarschijnlijk NIET de boosdoener

Huidige idee: ophoping van ontstekingscellen leidt tot toename bindweefsel

Lacrimal gland

Headache, visual field Swollen upper eyelids, dry eyes
deficit, lactation, (IgG4-related dacryoadenitis)

diabetes insipidus

Behandeling: weer afhankelijk van ernst aandoening prstary ond @ B
\ oA

(IgG4-related

hypophysitis) Salivary gland
Swollen submandibular portions, dry mouth
Thyroid (IgG4-related sialadenitis)

prednison/rituximab o e

thyroid disease)

- Respiratory tract
Cough; similar to bronchial asthma

Kidney

Often asymptomatic;
hydronephrosis in renal
hilum involvement
(IgG4-related kidney disease)

Lung
Cough, often /

asymptomatic \
(IgG4-related | __— Retroperitoneal cavity
lung disease) | Fever, malaise, aneurysm
) in cases with periaortitis
Bilary tract (IgG4-related retroperitoneal
Obstructive fibrosis)
(gGArelated P
-relate: = 'ancreas
sclerosing / \ Upper abdominal
cholangitis) ‘ discomfort,

ot \ obstructive jaundice,
impaired glucose
Pros(aFle glam: - _/ d (i tolerance
requen | 7 (type | autoimmune
urination, | ' \ pancreatitis)

feelings of ( e \
residual urine —
(IgGa-related | | , ) VRN Bronen
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Regionaal overleg

www.lumc.nl/org/luvacs
v.k.o.teng@lumc.nl
dvanderwoude@lumc.nl
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Veel dank aan

Dr. Chris Hagen, Meander Medisch Centrum
Roline Krol, arts in opleiding tot internist, UMC Utrecht

Vasculitis stichting

Voor meer informatie:

www.vasculitis.nl

vasculitis O
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