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Wo ist die Trachea? -
Rezidivierende Polychondritis

Die rezidivierende Polychondritis ist eine Autoimmunerkrankung,

die sich als chronische Entziindung der Knorpel, typischerweise Ohr,

Nase, Rippen und Kehlkopf, manifestiert. Eine lebensbedrohliche

Komplikation ist der Befall des Tracheobronchialsystems mit der

Ausbildung von wirksamen Stenosen und Malazien im zentralen

Bronchialsystem. Husten und Atemnot sowie zunehmende

respiratorische Insuffizienz konnen die Folge sein.

Anamnese

Wir prasentieren den Fall eines 45-jah-
rigen Mannes, der uns von einer benach-
barten Rehabilitationsklinik zugewiesen
wurde. Aufnahmegrund war eine Synkope
mit Atemstillstand bei physiotherapeuti-
schen Ubungen. Der Patient musste kurz-
zeitig reanimiert werden und wurde zur
weiteren stationdren Abkldrung an die
Akutklinik iiberwiesen. Es bestehen eine
schwere Belastungsdyspnoe und teilweise
Ruhedyspnoe.

Die Diagnose einer Polychondritis wur-
de vor etwa einem Jahr gestellt und eine
immunsuppressive Behandlung mit Stero-
iden und Azathioprin wurde eingeleitet.
Eine Langzeitsauerstofftherapie mit 4 bis
6 Liter O, ist seit 2 bis 3 Jahren etabliert.
Eine kontinuierliche nicht invasive Beat-
mung mittels APAP mit 16 mmHg vor al-
lem nachts, aber auch zunehmend unter-
tags ist notwendig, um eine ausreichende
Oxygenierung zu erméglichen.

Befunde

» Notaufnahme: normales Labor, norma-
les EKG, unauffilliges Thorax-Rontgen

» Atemfrequenz 15, Sattigung 97 % unter
6 1 Sauerstoff

* Lungenfunktion (mit Stents): FEV, 0,90
(25%), FVC 1,72 (38%), FEV,/FVC
52%, TLC 83,1%, RV 4,06 (197 %)

* Diffusion DL 27 %

» Atemwegswiderstand R, 1,2

e PSG: RDI/AHI 0; Bilevel-Ventilation

(15/13) + 61 O,, EO-ISO EOVE, Philips
Respironics Full-face Maske M
¢ Bronchoskopie und CT (siehe unten)

Bronchoskopie

Aufgrund des Verdachtes auf eine ho-
hergradige Trachealstenose wurde eine
Bronchoskopie durchgefiihrt. Die Beat-
mung war nach Narkoseeinleitung nur mit
exzessiv hohen Beatmungsdriicken mog-
lich, da eine proximale Trachealstenose
und eine distale druckabhéngige Kollaps-
neigung des gesamten tracheobronchialen
Systems bestand. Die proximale Stenose
war durch Knorpelverbreiterungen und
narbige Stenosen strukturell auf 3 bis
4mm Restlumen eingeengt (Abb. 1). Ein
Weaning zu diesem Zeitpunkt schien ohne
Intervention unwahrscheinlich. Eine Dila-
tation mit Bronchoplastieballonen ergab
nur eine kurzfristige Besserung, da es so-

Proximale Trachea, Lumen 3—-4 mm

Distale Trachea — Totalkollaps

KEYPOINTS

® Die rezidivierende Polychon-
dritis ist eine seltene Krank-
heit, ausgeldst durch eine
Autoimmunreaktion gegen
proteoglykanhaltiges Gewebe.

® Die Beteiligung der Atemor-
gane ist hdufig und meist sehr
schwerwiegend (destruie-
rende Entziindungen des
Kehlkopfes und der zentralen
Atemwege).

® Der Patient in unserem Fall
kann mittelfristig mit Tracheal-
und Bronchialstents und
endoluminalen Rekanalisie-
rungen sowie nicht invasiver
Beatmung behandelt werden.

fort wieder zum funktionellen Kollaps der
Stenosen kam.

Als erste Intervention wurden die pro-
ximale Trachealstenose und die zunéchst
als Hauptproblem identifizierte Malazie der
proximalen und mittleren Trachea mit ei-
nem selbstexpandierenden Hybridstent
(Meditech MT 20/80mm) gestentet (Abb.
2). Da sich danach eine weitere hochgradi-
ge Einengung der distalen Trachea, der
Hauptkarina und der proximalen Haupt-
bronchien auf beiden Seiten zeigte, was

Hauptkarina mit max. IPAP

Abb. 1: Bronchoskopie — endobronchiale Befunde in der proximalen und distalen Trachea
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nur mit sehr hohen Beatmungsdriicken (30
bis 35 mmHg) eine ausreichende Ventila-
tionen moglich machte, war die weitere
Stentung dieses Bereiches indiziert. Es er-
folgte eine Bifurkationsstentanlage zur
Versorgung dieses Bereiches (Meditech MT
Bifurkation 18 -14-4mm/40-20-30mm).
AnschlielRend stellte sich ein initial gutes
Ergebnis der Rekanalisation dar.

Der Patient konnte problemlos extubiert
und ohne Dyspnoe auf die Normalstation
verlegt werden. Eine Computertomografie
zur weiteren Evaluierung der Stenosebe-
reiche im zentralen Tracheobronchialsys-
tem wurde durchgefiihrt. Es konnten meh-
rere Zeichen der Polychondritis dargestellt
werden: verdickte Bronchialwand, Chon-
dritis der Trachealknorpel, Chondritis der
Knorpelknochengrenze der Rippen, pul-
monale Knoétchen mit , Tree in bud“-Muster
(Abb. 3 und 4).

Diskussion

Bei der rezidivierenden Polychondritis
handelt es sich um eine Autoimmunerkran-
kung mit Entziindung der Knorpel und der
proteogykanreichen Organe. Die Haupt-
manifestation sind Knorpelstrukturen wie
Nasenspitze, Ohrldppchen, Larynx oder
Rippenknorpel. Die Inzidenz betrédgt 1 bis
2/1000000. Ein Multiorganbefall insbe-
sondere der Lunge, des Herzens oder der
Aorta flihrt zu lebensbedrohlichen Kompli-
kationen.

Eine Atemwegsbeteiligung bei rezidi-
vierender Polychondritis dufert sich mit
Husten und Atemnot sowie in- und/oder
exspiratorischem Stridor. Haufig besteht
eine proximale Trachealstenose, die eine
Tracheotomie und lebenslange invasive
Beatmung notwendig machen kann. Eine
weitere Beteiligung im Atemwegsbereich
ist eine zunehmende Tracheobronchoma-
lazie, die entweder mit Beatmungsgeraten
oder in seltenen Féllen mit operativen Ein-
griffen (Stents, tracheoplastische Operati-
onen) behandelt werden muss. Die Erkran-
kung ist grundsatzlich mit haufigen bron-
chialen und pulmonalen Infektionen sowie
assoziierten Erkrankungen wie Vaskuliti-
den (MPA, EGPA, GPA) und Kollagenosen
(ANA+) vergesellschaftet.

Wichtig ist eine friihzeitige Diagnose
(Tab. 1, 2) und eine ausreichende immun-
suppressive Therapie. Als Therapeutika
werden je nach Klinik unterschiedliche
Pharmazeutika eingesetzt:1-3
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Abb. 2: Bronchoskopie — endoluminal links: distale Trachea mit totalem PEEP-abh&ngigem Kollaps
unterhalb des Stents und oberhalb der Bifurkation. Liegende Fiihrungsdrahte fiir Bifurkationsstent-
Implantation im rechten und linken Hauptbronchus. Endoluminal rechts: frisch liegender Tracheal-

und Bifurkationsstent

Abb. 3: Thorax-CT — liegender Trachealstent, Osophagusmotilitatsstérung und Knorpelentziindung

tracheal und kostal

Abb. 4: Thorax-CT — intrapulmonale Beteiligung mit ,.tree in bud® und chronisch entziindlichen
Verénderungen bei rezidivierenden Infektionen des bronchovaskuldren Biindels. Differenzialdiag-
nostisch kommt hier auch eine Vaskulitis in Betracht

* Glukokortikokoide

e alte ¢csDMARDs (,disease modifying
antirheumatic drugs®) wie Azathioprin,
Methotrexat, Cyclophosphamid, Myco-
phenolat

¢ neue DMARDs: Biologicals wie Inflixi-
mab, Etanercept, Adalimumab, Anakin-
ra, Tocilizumab, Abatacept (alle in ,,Off-
label“-Indikation)

¢ nichtsteroidale Antirheumatika (NSAR)
¢ Immunsuppressiva und Zytostatika: Ri-
tuximab, Mycophenolat, Ciclosporin A

Die Therapie ist insgesamt sehr schwie-
rig und mit geringem Langzeiterfolg ver-
bunden, sodass bei dieser Erkrankung eine
sehr schlechte Prognosebesteht.
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Zusammenfassung

Bei der rezidivierenden Polychondritis
handelt es sich um ein seltenes Krankheits-
bild, das durch eine Autoimmunreaktion
gegen proteoglykanhaltiges Gewebe ausge-
16st wird. Beteiligungen der Atemorgane
sind haufig und meist sehr schwerwiegend
mit destruierenden Entziindungen des Kehl-
kopfes und der zentralen Atemwege. Der
Patient in unserem Fall kann mittelfristig
mit Trachea- und Bronchialstents und endo-
luminalen Rekanalisierungen sowie nicht
invasiver Beatmung behandelt werden. M
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Atemwegsbeteiligung bei RP

« Larynx:
Heiserkeit, Husten, Dyspnoe, Wheezing,
Stridor

« Subglottisch (hdufig)
proximale Trachealstenose, Schildknorpel-
entziindung
= Notfalltracheotomie

- Tracheomalazie und tracheobronchiale
Instabilitat (50 %)
= Stents, OPs, Dilatationen

- Bronchiale/pulmonale Infektionen

« Assoziierte Erkrankungen:
Vaskulitis (MPA, EGPA, GPA),
Antiphospholipidsyndrom

Multiorganbeteiligung bei RP

« Herz/GefdRe
Aortenaneurysma, Aortitis; Mitralklappen-
insuffizienz, Rhythmusstérungen

« Nieren
GN (Lupus-ahnlich), IgA-Nephropathie

« Haut
Exantheme, Chondritis-assoziiert (Nase,
Ohren), M. Behcet

- Nasale Chondritis, Ohren

- Gelenke
Seronegative Polyarthritis in groRen
Gelenken

Tab. 1: Charakteristik der rezidivierenden Polychondritis (RP)?

Diagnosekriterien3-6

A - Beidseitige aurikulare Chondritis

« Nasenknorpelentziindung

« Tracheobronchiale Chondritis

« Nicht erosive seronegative Polyarthritis
« Augenbeteiligung

« Audiovestibuldre Schadigung (Horverlust)

>3A
>1A+B
>2A+C

B Histologie

C Ansprechen auf Steroidtherapie

Tab. 2: Diagnosekriterien der rezidivierenden Polychondritis
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