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Eine starke Interessenvertretung
hat viele Vorteile

Werden Sie Mitglied!
SELBSTHILFE-NETZWERK NIERE "

D fotolia

Durch Ihre Mitgliedschaft starken Sie unser SELBSTHILFE-NETZWERK:

Wir kampfen fiir die Qualitat lhrer Dialysebehandlung und fiir mehr Transplan-
tationsmoglichkeiten. Als Mitglied in einer regionalen Interessengemeinschaft
kénnen Sie unsere vielféltigen regionalen und iiberregionalen Angebote nutzen.

Oder Sie werden Mitglied im Férderverein und unterstiitzen ideell die Anliegen
unseres Verbandes. Jedes Mitglied erhalt die Zeitschrift,, DER:DIE NIERENPATIENT:IN"
im Rahmen des Mitgliedsbeitrages.

Selbsthilfegruppen finden

Mehr Infos unter: www.bundesverband-niere.de & Mitglied werden
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Editorial

Seltene Nierenkrankheiten:
Herausforderungen und Hoffnung

Etwa 9 Millionen Menschen leben in Deutschland mit ei-
ner chronischen Nierenkrankheit, mehr als 10% von ihnen
sind an einer seltenen Form erkrankt. Rund 80% dieser
chronischen Erkrankungen sind genetisch bedingt und
betreffen viele Organsysteme. Aufgrund von nicht oder
falsch diagnostizierten Fillen ist von einer erheblichen
Dunkelziffer auszugehen.

Es gibt etwa 300 verschiedene seltene Nierenerkrankun-
gen. Dazu gehoren angeborene Fehlbildungen der Nieren,
Zystennieren, alle Glomerulonephritiden, aber auch Stoff-
wechselerkrankungen, die vor allem die Nieren betreffen.
Der Weg zur richtigen Diagnose ist oft lang und kann Jah-
re dauern. Die Folge: Viele Betroffene werden zu spit, gar
nicht oder falsch behandelt. Das Fehlen spezifischer zu-
gelassener Therapieansdtze und die unzureichende For-
schungsforderung verschirfen die Situation zusétzlich.

Rechtzeitig erkennen, multidisziplinir behandeln!

Wie bei jeder Nierenkrankheit ist eine friihzeitige Diagnose
wichtig. Dann muss die Frage nach der Ursache gestellt
werden. Je jiinger die Betroffenen sind, desto héher ist
die Wahrscheinlichkeit fiir eine seltene Ursache. Eine fa-
milidre Belastung kann auf eine erbliche, seltene Ursache
hinweisen. Bleibt die Ursache unklar oder besteht bereits
der Verdacht auf eine seltene Erkrankung, sollten sich
Arzt:innen und Patient:innen an multidisziplinire Ex-
pertenzentren fiir seltene Nierenerkrankungen wenden.
Um den Zugang zu hochspezialisierter Versorgung und die
Qualitédt der Behandlung fiir Patient:innen mit seltenen,
hiufig komplexen Erkrankungen zu verbessern, wurde
zum Beispiel ERKNet gegriindet, das Europdische Refe-
renznetzwerk fiir seltene Nierenerkrankungen - als Teil
der Europdischen Referenznetzwerke fiir seltene Erkran-
kungen (ERNs). EIf ERKNet-Zentren gibt es inzwischen in
Deutschland. Arzt:innen in diesen Zentren sind vielfach
besonders spezialisiert und haben spezielle Erfahrung
in der Behandlung bestimmter Erkrankungen. Die Zent-
ren sind untereinander verkniipft, und die internationale
Vernetzung trdgt dazu bei, dass das Wissen iiber seltene
Erkrankungen wéchst. Eine qualitédtsgesicherte Infor-
mationsquelle mit wichtigen Anlaufstellen ist auch das
Zentrale Informationsportal iiber Seltene Erkrankungen
(ZIPSE; www.portal-se.de). Fiir die komplette Erfassung

,‘.
PROF. DR. KAI-UWE
ECKARDT

Leiter der Nephrologie
an der Charité in Berlin

UWE KORST

Vorstandsmitglied Bundesverband
Niere e. V., Patienten-Advokat
bei ERKNET

seltener Krankheitsbilder und die optimale Betreuung
sind der interdisziplindre Austausch zwischen Expert:in-
nen aus entsprechenden Zentren, Fach- und Allgemein-
mediziner:innen sowie Therapeut:innen und eine gute
Arzt-Patient-Beziehung entscheidend.

Das Ziel: eine bessere Lebensqualitit

Die Bekdmpfung seltener Nierenkrankheiten erfordert
ein gemeinsames Engagement von Betroffenen, Medizi-
ner:innen, Forschenden und politischen Entscheidungs-
tragern. Nur durch kontinuierliche Anstrengungen und
eine enge Zusammenarbeit konnen Fortschritte erzielt,
den Betroffenen eine bessere Lebensqualitdt ermoglicht
und eine eventuelle Dialyse oder Nierentransplantation
verzogert oder vermieden werden. Denn fiir die Mehrheit
der Patient:innen bedeutet eine seltene Nierenerkrankung
erhebliche Einschrankungen ihrer Lebensqualitdt und
viele anstrengende Herausforderungen im Alltag. Hin-
zu kommt die Belastung durch eine mogliche Vererbung.
Die Entwicklungen in der Forschung und der Aufbau spe-
zialisierter Zentren geben Hoffnung. Doch es bleibt noch
viel zu tun, um die Herausforderungen zu bewiltigen, die
mit seltenen Nierenerkrankungen einhergehen.
Besonders wichtig ist dabei auch der Austausch von Be-
troffenen und Angehérigen. Neben kompetenten Arzt:in-
nen gelten vor allem Patientenorganisationen und Selbst-
hilfeorganisationen als wichtige Ansprechpartner.

Thre

Uwe Korst Prof. Dr. Kai-Uwe Eckardt
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Symptome

Ist mein
Diese War

-

' Nierenﬁd unsere Filter-
ane. lhre Hauptaufgabe ist
es, schadliche Stoffe und Stoff-
wechselabbauprodukte aus dem
Blut zu filtern. Sind diese wich-
tigen Prozesse gestort, konnen
unterschiedliche Symptome in
den verschiedensten Bereichen
des Korpers auftreten.

Scheidet unser Korper zu wenig Was-
ser aus, sammeln sich mit der Zeit auch
schédliche Abbauprodukte des Stoff-
wechsels an. Eine mogliche Nieren-
erkrankung ist durch verschiedene
Warnzeichen erkennbar:
Bluthochdruck. Ist die Nierenfunkti-
on eingeschrénkt, steigt der Blutdruck
an. Der Hochdruck schidigt dann wei-
ter die Nierenfunktion (siehe Kasten).
Blutarmut. Sind die Nieren nicht mehr
dazuin der Lage, ausreichend Hormo-
ne (u.a. EPO) zu produzieren, entwi-
ckelt sich eine Blutarmut (Andmie),
die sich u.a. durch geringe Leistungs-
fahigkeit zeigt.
Wasseransammlungen. Produziert der
Korper zu wenig Urin, kommt es zu
einer Fliissigkeitseinlagerung im Ge-
webe. Die Betroffenen bemerken dies
meist zuerst daran, dass ihre Beine ge-
schwollen sind.

Eiweif} im Urin. Sind die Eiweiffwer-
te im Urin dauerhaft erhoht, kann
dies auf eine Nierenschiddigung hin-
weisen. Bei groferen Eiweifdverlus-
ten kann diese sog. Proteinurie durch

lere
ignale sol

Anzeichen
und Warnsignale

Folgende Symptome kénnen auf

eine Nierenschadigung hindeu-

ten, u.a.:

e Schwellungen an den Beinen,
im Gesicht und an den Handen

e Schaumiger bzw. sprudelnder
Urin

* Geringere Urinmenge

e Blut im Urin (andersfarbiger
Harn)

e Kurzatmigkeit

» Schlafstérungen

» Ubelkeit oder Erbrechen

e Hoher Blutdruck

e Vermehrtes Frieren

* Ungewohnliche Miidigkeit

einen schdumenden oder triiben Urin
fiir das Auge sichtbar werden.

Blut im Urin. In den Nieren kann es
auch zu Blutungen kommen, die durch
Infektionen oder andere Erkrankun-
gen wie etwa Zysten (mit Fliissigkeit
gefiillte Gewebeaussackungen), Nie-
reninfarkte, Nierensteine oder Verlet-
zungen hervorgerufen werden.
Harnblasenentziindungen. Durch
manche Nierenerkrankungen kénnen
die Patient:innen anfalliger fiir Harn-
blasenentziindungen sein.
Nierenschmerzen. Eine Nierenerkran-
kung verlduft anfangs in der Regel
schmerzlos. Bestimmte Erkrankun-
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hadigt?

Sie kennen.

gen wie etwa Niere
dungen kénnen jed
Bauch- oder Riickenschmerzen sein.
Bei Nierenfunktionsstérungen kom-
men unterschiedliche Krankheitsbil-
der infrage, wie Entziindungen der
Nieren, Nierensteine, Nierenzysten
und Zystennieren, Nierenkrebs, Dia-
betes mellitus (Typ-1- oder Typ-2-Dia-
betes), Bluthochdruck, erbliche Er-
krankungen, die Bildung von Antikor-
pern gegen korpereigene Substanzen,
Verdnderungen auf genetischer Ebene
und die Schiadigungen der kleinsten
Blutgefafie.

Nieren und Blutdruck
beeinflussen sich wechselseitig

Hochdruck kann die Ursache einer
chronischen Nierenschidigung sein,
aber auch umgekehrt kann eine nach-
lassende Nierenfunktion den Blut-
druck ansteigen lassen. Da auch zu we-
nig Wasser ausgeschieden wird, steigt
der Blutdruck weiter an, was wieder-
um die Nierenfunktion schédigt.

Sprechen Sie
mit lhrem Arzt!

Sollte(n) eines oder mehrere der
genannten Symptome bei lhnen
auftreten, weisen Sie bitte lhren
Arzt oder |hre Arztin darauf hin.
Ggf. erfolgt eine Uberweisung an
eine/n Spezialisten/in flr Nieren-
erkrankungen (Nephrolog:innen).

mi_viri - stock.adobe.com
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Diagnose

Wie erhalte ich die richtige Diagnose?
Diese Kontrollen und Werte sind fiir Sie wichtig.

Besteht der Verdacht auf eine Nierenerkrankung, gibt es eine Reihe von Untersuchungsmethoden,
mit denen der Arzt oder die Arztin die richtige Diagnose stellen kann. Am Anfang steht immer die
Kontrolle des Blutdrucks (ggf. 24-Stunden-Messung).

Danach folgen weitere Kontrollen
wie Urin- und Blutuntersuchungen
und ggf. eine Nierenpunktion (sie-
he Kasten).

Harnuntersuchungen
Proteinurie bzw. Albuminurie (Ei-
weifd im Urin): Zu viel Eiweifd im Urin

tenvon Kreatininund/oder Cystatin C.
Ist sie zu niedrig, liegt eine einge-
schrankte Nierenfunktion vor.

Cystatin C

Cystatin ist ebenso wie Kreatinin ein
korpereigener Marker fiir die Filtra-
tionsleistung der Nieren.

ist ein wichtiger Indika-
tor fiir eine Nierenschi-
digung. Himaturie (Blut
im Urin): Blut im Urin
deutet auf eine Erkran-
kung der Nieren oder
der ableitenden Harn-

»Als ich die
Diagnose C3G zum
ersten Mal horte,
konnte ich nichts
damit anfangen.”
Antonia K.

Weitere Kontrollmog-
lichkeiten

Weifle Blutkorperchen
(Leukozyten) sowie C-
reaktives Protein sind
bei Entziindungsreak-

natali_mis - stock.adobe.com

Fehlbildungen sichtbar. Eine langer
bestehende Funktionseinschrdnkung

wege hin.

Blutuntersuchungen

Es gibt verschiedene Blutwerte, mit
denen man eine mogliche Nieren-
funktionsstorung feststellen kann:

Kreatinin

Der Normwert ist bei Patient:in-
nen unterschiedlich. Er liegt bei
0,5 - 0,95mg/dl fiir Frauen und bei
0,7 - 1,2mg/dl fiir Mdnner und ist er-
hoht, wenn die Filterfunktion der
Niere eingeschrankt ist.

Harnstoff und Kreatinin-Clearance

Der Normwert beim Harnstoff liegt bei
20 - 45mg/dl - und ist zu hoch, wenn
die Filter der Nieren nicht optimal
arbeiten.

Glomerulére Filtrationsrate (GFR)

Der Normwert liegt bei 90 - 130 ml/
min. Die GFR ermittelt das Labor
durch eine gleichzeitige Bestimmung
von Kreatinin oder Inulin im Blut und
im Urin. Ublicherweise schitzt man
heute aber die GFR aus den Blutwer-

\/Phosphat, Vitamin D und Parathor-

tionen erhoht. Kalzium, kann man an einer Verkleinerung der
Nieren und Strukturverdnderungen
mon zeigen an, wie es um den Kal- erkennen.
ziumhaushalt steht.

Rontgen

Ultraschall

Mogliche Verdnderungen der Nie-
ren lassen sich auch bei einer Ult-
raschallkontrolle erkennen. Dabei
werden u.a. Nierensteine, -zysten,
Nierentumoren oder angeborene

Rontgen- und MRT-Untersuchungen
helfen u.a. bei der Diagnose von Nie-
rensteinen und -tumoren (siehe Ul-
traschall). Auch andere Verengungen
in den Nieren oder angeborene Fehl-
bildungen lassen sich so erkennen.

Wann muss eine Nierenpunktion erfolgen?

Trotz aller moderner Diagnostik und bildgebender Verfahren ist es mog-
lich, dass die Ursache und die Aktivitdt von Nierenerkrankungen mittels
Blut- und Urinuntersuchungen, Ultraschall und Réntgen nicht geklart wer-
den kénnen (siehe auch S. 8). In solchen Féllen sollte eine Nierenpunktion
(Nierenbiopsie) erfolgen, um Nierengewebe feingeweblich (histologisch)
untersuchen zu kénnen.

Fur seltene Nierenerkrankungen gilt dies ganz besonders. Denn oft lassen
sich diese auRer durch eine genetische Untersuchung nur durch die
Nierenpunktion, also die Untersuchung einer Gewebeprobe direkt aus der
Niere, sicher diagnostizieren. Bei klaren Zeichen fiir das Vorliegen einer
Nierenkrankheit und unklarer Ursache sollte die Nierenpunktion deshalb
schnellstmoglich erfolgen. Denn je frither eine Erkrankung erkannt wird,
desto schneller kann sie gezielt behandelt werden!
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Hilfestellung

Wie gehe ich mit der
Diagnose um?
Hier erhalten Sie Hilfe.

simona - stock.adobe.com

Die Diagnose einer seltenen Nierenerkrankung bedeutet fiir die Patient:innen und
ihr personliches Umfeld meist einen groBen Schock. Gerade in der Anfangszeit ist
es hilfreich, sich genau iiber die Krankheit und deren Behandlung zu informieren
und mit anderen Betroffenen zu vernetzen bzw. auszutauschen.

Viele Patient:innen erleben zunachst
eine Odyssee von Arzt zu Arzt, bis
endlich die richtige Diagnose gestellt
wird; idealerweise in einem Zentrum
fiir Seltene Nierenerkrankungen. Da-
nach ist es natiirlich besonders wich-
tig, schnellstmoglich die fiir sie opti-
male Behandlung zu finden. Vor allem
in den zuriickliegenden Jahren wurde
rund um die chronische Nierenkrank-
heit viel geforscht, um neue Therapien
zu entwickeln.

Lassen Sie sich von Ihrer Arztin oder Ih-
rem Arzt auch erklaren, was Sie selbst
tun kénnen, um Ihre Nieren zu schiit-
zen, etwa durch eine angepasste Er-
nihrung und regelmiflige Bewegung
(siehe unten). Denn das Selbstmanage-
ment einer chronischen Erkrankung

kann neben der medikamentdsen The-
rapie und einer psychosozialen Beglei-
tung ein wesentlicher Baustein sein. Es
geht fiir Sie um Selbstbestimmung, die
Teilhabe am gesellschaftlichen und be-
ruflichen Leben und um eine gute Le-
bensqualitét im Alltag.

Sie miissen Thre Angste und Sorgen
nicht mit sich allein ausmachen. Der
personliche Austausch und das Ge-
spriach mit anderen Betroffenen in
Selbsthilfeorganisationen wie dem
Bundesverband Niere (BN) e.V. (siehe
S.11) kénnen hier helfen. Sprechen Sie
Thren Arzt oder Thre Arztin darauf an,
wenn Sie nach weiteren Ansprechpart-
nern suchen und/oder professionelle
Unterstiitzung (psychosoziale Beglei-
tung) benétigen (siehe Kasten).

Was kann ich selbst tun?
Lebensstil(@nderung) und Therapietreue - fiir mehr Lebensqualitit.

Bei einer chronischen Nierenerkrankung
geht es nicht nur um die richtige Medi-
kamenteneinnahme, sondern vor allem
darum, den Krankheitsverlauf positiv zu
beeinflussen. Daran kénnen Sie aktiv mit-
wirken: durch einen gesunden Lebensstil.

Gesund ernahren

Grundsétzlich empfiehlt sich fiir Nie-
renpatient:innen eine gesunde und
ausgewogene Erndhrung. Bei fortge-
schrittener Nierenerkrankung miis-
sen ggf. die Trinkmenge und die Ka-
lium- sowie Phosphataufnahme re-

duziert werden. Es kann fiir Sie dann
auch erforderlich sein, bestimmte
Vitamine und Mineralien als Nah-
rungserginzungsmittel einnehmen
zu miissen. Holen Sie sich hierzu un-
bedingt den Rat Threr Arztin oder Ih-
res Arztes ein!

RegelmiBig bewegen

Was sportliche Aktivitdaten betrifft,
sind fiir nierenkranke Menschen vor
allem Ausdauersportarten zu emp-
fehlen. Regelmiflige Spazierginge
konnen hier schon hilfreich sein und
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PatientenBegleiter: Hilfe
fir Nierenpatient:innen

Langer und besser leben mit der
chronischen Nierenerkrankung, das
bedeutet auch: die emotionalen, fi-
nanziellen und sozialen Folgen einer
Nierenerkrankung aufzufangen.
Dazu hat der Bundesverband Niere
(BN) e.V. das Projekt ,PatientenBe-
gleiter” ins Leben gerufen. Nierenpa-
tient:innen und Angeharige werden
zu zertifizierten PatientenBegleitern
ausgebildet, die dann deutschland-
weit fur ihre Mitpatient:innen da
sind - als Ansprechpartner:innen auf
Augenhohe.

Der BN e.V. bietet noch viele weite-
re Unterstitzungsleis-
tungen flr Menschen &

mit einer chronischen
Nierenerkran-
kung.

Mehr Infos gibt
es unter www.
patienten-begleiter.de
und unter www.bnev.de
(siehe auch S. 11).

das Wohlbefinden stirken. Empfeh-
lenswert sind auch Wandern, Joggen
und Radfahren. Am besten integrie-
ren Sie Bewegung in Thren Alltag,
zum Beispiel durch den regelméfii-
gen Besuch einer Sportgruppe.

Rauchen stoppen!

Chronisch nierenkranke Menschen
sollten unbedingt aufhoren zu rau-
chen. Denn Nikotin schidigt auch die
kleinen Gefifle der Nieren. Rauchen
gilt zudem als Treiber fiir Krebs so-
wie Herz-Kreislauf-Erkrankungen.

4
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Welche Therapien gibt es?

Therapie

Medikamente, Dialyse, Transplantation.

Oft braucht es Zeit, bis fur eine seltene Nierenkrankheit eine Diagnose gestellt wird. Danach tau-
chen neue Fragen auf: Welche Behandlungsmaoglichkeiten gibt es? Und wo sollte man sich behan-

deln lassen?

Bis heute sind seltene Nierenerkran-
kungen nicht heilbar. Da seit eini-
gen Jahren sehr viel an zielgerich-
teten Therapien geforscht wird, gibt
es inzwischen neue Medikamente,
die zur Behandlung eingesetzt wer-
den. Damit lassen sich die Sympto-
me einer Nierenerkrankung lindern,
Nieren- und andere Blutwerte sta-
bilisieren und so das Fortschreiten
der Nierenschidigung hinauszégern
und die Lebensqualitét verbessern.
Daneben kommen in der Therapie
derzeit vor allem blutdrucksenken-
de Mittel und bei fortgeschrittener
Erkrankung entwdssernde Medika-
mente zum Einsatz.

Viele der seltenen Nierenkrankhei-
ten werden an Universitatskliniken/
Zentren fiir seltene Nierenerkrankun-
gen behandelt. Dort kennen sich die
Arzt:innen besonders gut mit diesen
Erkrankungen aus, weil sie viele sol-
cher Patient:innen sehen. Manche Kli-
niken gehéren dem Europiischen Re-
ferenznetzwerk fiir seltene Nieren-
krankheiten an (ERKNet).

»Es ist anstrengend, dass ich
den Arzten immer wieder die
Geschichte meiner Tochter
erzahlen und alles erklaren
muss, weil die Erkrankung so
selten ist.”

Christiane M.

Einige Arzt:innen fiihren auch selbst
klinische Studien durch, an denen Sie
ggf. teilnehmen koénnen. Diese sind
ambulant oder stationdr moglich und
aktuell oftmals noch die einzige Mog-
lichkeit, eine zielgerichtete Therapie
zu erhalten.

Solche Studien bieten Kliniken, Arzt-
praxen oder Institute an, die speziell
darauf ausgerichtet sind. Ohne Stu-
dien wiére es nicht méglich, neue Me-
dikamente auf ihre Wirksamkeit und

Vertrédglichkeit hin zu priifen. Fragen
Sie Thren Arzt oder Thre Arztin danach!

Dialyse, Nierentransplantation

Seltene Nierenkrankheiten kénnen
adidquat behandelt iiber Jahre hin-
weg stabil verlaufen. Wenn sich die
Nierenfunktion jedoch verschlech-
tern sollte, kann bei starkem Verlust
der Nierenfunktion (unter 15%) eine
Dialysebehandlung angezeigt sein.
Niaheres zur Therapie entscheiden
Sie gemeinsam mit Threm Arzt oder
Ihrer Arztin. Derzeit gibt es zwei un-
terschiedliche Dialyseverfahren. Bei
der Himodialyse wird das Blut iiber
einen Zugang, den Shunt und einen
Schlauch, der in eine Vene des Korpers
gefiihrt wird, in die Dialysemaschine

geleitet. Dort wird es iiber eine Mem-
bran gereinigt und zuriick in den Kor-
per gepumpt. Bei der Peritonealdia-
lyse nutzt man fiir die Reinigung des
Bluts das Bauchfell der Patient:innen
als natiirliche Membran. Die Spiilung
erfolgt nicht in einer Maschine aufier-
halb des Korpers, sondern direkt in
der Bauchhohle.

Als weiteres Nierenersatztherapie-
verfahren gilt neben der Dialyse die
Transplantation. Prinzipiell gibt es fiir
eine Nierentransplantation zwei Mog-
lichkeiten: die Lebendorganspende
oder die postmortale Spende.

Damit der Korper das neue Organ nicht
abstofit, muss der Empféanger bzw.
die Empféangerin dauerhaft Medika-
mente einnehmen, die das Immun-
system unterdriicken. Die Wartezeit
fiir eine neue Niere betragt im Mittel
8 Jahre. Falls eine Lebendspen-
de moglich ist, ist das fiir die Be-
troffenen die beste Form der
Nierenersatztherapie.
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Seltene Nierenerkrankungen

Vererbt, angeboren, erworben?
Die seltenen Nierenerkrankungen C3G, IgAN und aHUS.

Mehr als 300 vererbte, angeborene oder erworbene Erkrankungen zahlen zu den seltenen Nieren-
krankheiten. Uber zehn Prozent der Erwachsenen und fast alle Kinder mit Nierenkrankheiten sind von
einer seltenen Form betroffen. Beispiele fuir seltene Nierenkrankheiten sind C3G, IgAN oder aHUS, die
alle mit einer gestorten Immunabwehr einhergehen. An neuen Therapien wird intensiv geforscht.

C3G: Fehlschaltungen im Immunsystem

Die C3-Glomerulopathie (C3G) und
die IC-MPGN gehoren zu den sehr
seltenen Erkrankungen. Circa 1.500
Menschen jeden Alters sind davon in
Deutschland betroffen. Haufig wird
die Diagnose schon im Kindes- und
Jugendalter gestellt. Als Ursache wer-
den Autoantikorper bzw. Verdande-
rungen auf genetischer Ebene vermu-
tet, die bei der Entstehung der C3G
beteiligt sein konnen und Fehler in
bestimmten Abldufen des Immunsys-
tems auslosen. Die Folge: Das System
ist dauerhaft fehlreguliert, was zu Ab-
lagerungen, Entziindungsreaktionen
und schliefilich irreversiblen Schadi-
gungen der Nieren fiihren kann.

Beschwerden

Typische Symptome einer C3G sind
Wassereinlagerungen, Eiweifs und

~ tion (Biopsie).

Blut im Urin. Dadurch entwickeln
sich ein Eiweiffmangel im Blut, er-
hohte Blutfettwerte und Bluthoch-
druck. Uberdies kénnen sich Blutge-
rinnsel (Thrombosen) bilden und die
Infektanfélligkeit kann erhoht sein.
Zu den weiteren Beschwerden zih-
len Miidigkeit, Er-

davon betroffen. Dieser Verlauf
kann auch schneller vonstattenge-
hen. Nach einer Nierentransplanta-
tion ist die Wahrscheinlichkeit hoch
(50-70%), dass die Krankheit inner-
halb kurzer Zeit wieder auftritt und
die neue Niere beschiddigt. Auch in

den Fillen, in denen

schopfung oder Nie-

die Erkrankung nicht

~Erst mit der .
renschmerzen. Die si- . . schnell fortschreitet,
. . Zeit habe ich .
chere Diagnose einer kommt es irgendwann
verstanden,

C3G ist nur durch eine
Nierenpunktion (Nie-
renbiopsie; siehe Kas-
ten) moglich.

wie C3G mein
Leben veriandert.”
Antonia K.

zu einem Nierenversa-
gen. Inzwischen weif
man, dass sich das Ri-
siko fiir ein Nierenver-

NV

Krankheitsverlauf

Die Krankheit fithrt im Normalfall
frither oder spéter zum Nierenversa-
gen. Bereits 10 Jahre nach der Diag-
nose ist jede/jeder zweite Patient:in

Nierenpunktion:
Die feinen Unterschiede finden

Das Komplementsystem ist ein Teil unseres Immunsys-
tems. Bei einigen Erkrankungen wie z.B. der C3-Glo-
merulopathie ist dieses System fehlreguliert, so dass
sich Komplementprotein C3 in den Nierenkorperchen
ansammelt. Um die Erkrankung sicher nachzuweisen
und behandeln zu konnen, braucht es eine Nierenpunk-

Viele seltene Nierenerkrankungen kénnen mit Blut-
und Urinuntersuchungen und Ultraschall allein nicht
erkannt werden. Dann sollte die Arztin oder der Arzt
eine Nierenpunktion vornehmen, um durch die Unter-
suchung einer Gewebeprobe direkt aus der Niere eine
sichere Diagnose zu stellen. Gegebenenfalls wird diese
durch eine genetische Untersuchung erganzt.
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sagen verringern kann,
sobald die Proteinurie
(erhohtes Eiweifd) gesenkt wird.

Behandlung der C3G

Zielgerichtete Therapien fiir die C3G
gibt es derzeit noch nicht aufierhalb
von klinischen Studien. Mit Kontrol-
le des Blutdrucks und Medikamen-
ten, welche die Eiweiflausscheidung
senken, wird momentan versucht,
die Nieren zu schiitzen und deren
Funktion so lange wie moglich auf-
rechtzuerhalten. Es wird intensiv an
neuen Therapieoptionen geforscht,
um das Fortschreiten der Erkran-
kung zu verlangsamen und deren
Auswirkungen zu reduzieren. Zu-
dem gibt es unterstiitzende Thera-
pien (z.B. Steroide).

Einige Arzt:innen bieten die Teilnah-
me an klinischen Studien an. Spre-
chen Sie Ihren Arzt oder Ihre Arztin
darauf an!



IgAN: Bestimmte EiweiBe lagern sich in der Niere ab

Die IgA-Nephropathie (IgA-Nephri-
tis; IgAN) ist wie die C3-Glomerulo-
pathie eine Erkrankung der Nieren-
korperchen (Glomerulonephritis).
Diese Erkrankungen machen inner-
halb der Vielfalt von chronischen
Nierenkrankheiten nur einen klei-
nen Teil aus, wobei IgAN die hiufigs-
te Glomerulonephritis ist. Arzt:in-
nen und Wissenschaftler:innen for-
schen besonders intensiv daran, weil
Erkrankungen der Nierenkorperchen
weltweit fiir 20 - 40% der termina-
len Niereninsuffizienz verantwort-
lich sind. Bei der IgA-Nephropathie
lagern sich bestimmte Eiweifle, sog.
Immunglobuline des Typs A (IgA),
in der Niere ab. Diese 160sen Entziin-
dungen und andere krankmachende

Prozesse aus. Betroffen sind meist
junge Erwachsene. Als Ursache wird
ein Zusammenspiel aus Autoanti-
korpern, genetischen Veranlagungen
und Umweltfaktoren vermutet. Auch
bei IgAN kann die Diagnose nur mit
einer Nierenbiopsie gestellt werden
(siehe S. 5).

Krankheitsverlauf

Die Erkrankung kann sehr unter-
schiedlich verlaufen und beginnt
meist schleichend. Es gibt aber
auch schnell fortschreitende Verlau-
fe, welche zu einem frithen Verlust
der Nierenfunktion fithren kénnen.
Bei bis zu 50% der betroffenen Pa-
tient:innen kann ein Fortschreiten

aHUS: Blutgerinnsel bilden sich im Korper

Beim atypischen hdmolytisch-ur-
dmischen Syndrom (aHUS) fiihren
genetische Verdnderungen, dhnlich
wie bei der C3G, dauerhaft zu Fehl-
steuerungen des Komplementsys-
tems. aHUS ist eine fortschreiten-
de, lebensbedrohliche

bild der TMA. Die Durchblutung der
Niere wird dabei beeintrichtigt. aHUS
kommt sehr selten vor. Pro Jahr er-
krankt weniger als ein Patient/eine
Patientin unter einer Million Ein-
wohnerinnen/Einwohnern daran.

Form der thromboti-
schen Mikroangiopa-
thie (TMA). Sie scha-
digt die kleinen Blut-
gefifde, wodurch sich
gefdhrliche Blutgerinn-
sel bilden konnen: das

+~Wir wissen, worauf
man bei aHUS
achten muss, wie
bestimmte Medika-
mente zu meiden.”
Christiane M.

Die Erkrankung kann
in allen Altersgruppen
auftreten. Im Kindes-
alter sind Jungen und
Maidchen etwa gleich
héufig betroffen. Unter
den Erwachsenen er-
kranken Frauen hiufi-

typische Krankheits-

N

ger als Mdnner.

»Durch die

IgAN bin ich oft
schneller miide
und kaputt.”
Claudia Maria W.

\/

bis zur terminalen Niereninsuffizi-
enz im Verlauf {iber 20 bis 25 Jahre
beobachtet werden.

Verschiedene Risikofaktoren kon-
nen den Verlauf der IgAN mafigeb-
lich beeinflussen, wie unkontrol-
lierter Bluthochdruck, eine anhal-
tend zu hohe Eiweiflausscheidung
(Proteinurie), Rauchen und Uber-
gewicht. Daher ist ein gesunder Le-
bensstil wichtig.

Die IgA-Nephropathie wird v.a. mit
Medikamenten behandelt, die den
Blutdruck senken und die Eiweif-
ausscheidung kontrollieren. Inzwi-
schen gibt es auch die ersten spezi-
fisch zugelassenen Medikamente;
weitere werden in klinischen Stu-
dien getestet.

Neben genetischen Verdnderungen gel-
ten weitere Risikofaktoren fiir aHUS als
Ausloser, wie Stoffwechsel- und Auto-
immunerkrankungen oder Infektionen.
Symptome, wie Miidigkeit, Schmerzen
im Unterleib, Wassereinlagerungen und
Krampfanfille, treten bei aHUS héufig
und plétzlich auf.

Heute sind zur Behandlung von aHUS
spezifische Therapieoptionen verfiig-
bar, zu denen Komplementinhibito-
ren zdhlen. Sie hemmen die anhalten-
de, unkontrollierte Aktivierung des
Komplementsystems und sind ldngst
Standardtherapie.

Sonderheft Seltene Nierenerkrankungen 9

- Stock.adobe.com

y -




Fazit

Patient:innen spezialisiert
behandeln, psychosozial begleiten

Menschen mit seltenen, unklaren und/
oder erblichen Nierenerkrankungen
bendétigen eine individuelle, spezia-
lisierte Behandlung - nicht nur durch
niedergelassene Arzt:innen. Eine we-
sentliche Rolle spielen auch speziali-
sierte Zentren.

Die Diagnose einer seltenen Nierener-
krankung bedeutet viel Stress, vor al-
lem in der Anfangszeit. Besonders bei
Nierenkrankheiten kommt die mehr
oder weniger prisente Angst vor der
Dialyse hinzu, mit allen daraus fol-
genden Herausforderungen. Gerade
bei jungen Patient:innen, die mitten
im Leben stehen, bedeutet dies eine
hohe emotionale Belastung. Ziel der
Behandlung muss es daher sein, die
dialysefreie Zeit moglichst lange zu
erhalten.

Psychosoziale Begleitung -
Kontakt zur Selbsthilfe!

All dies sind die Griinde, warum chro-
nisch nierenkranke Menschen in ih-
rem Krankheitsmanagement psycho-
soziale Unterstiitzung benétigen. Der
Bundesverband Niere e. V. (www.bnev.
de) bietet hier Betroffenen aktive Hil-
festellungen und Dienstleistungen,
wie sozialrechtliche Seminare, das
Projekt zur Psychosozialen Beglei-
tung (PSB) chronisch nierenkranker
Menschen, zu dem auch das Projekt
»PatientenBegleiter* zdhlt. Es stellt
Neupatient:innen ausgebildete, erfah-
rene Mitpatient:innen als Ansprech-
partner:innen zur Seite.

Zogern Sie nicht, beim Arztgesprach
Ihre Fragen zu stellen, sollte Thnen et-
was unklar sein. Lassen Sie sich auch
erldutern, was Sie selbst tun kénnen,
um Ihre Nieren zu schiitzen - etwa
durch eine angepasste Ernahrung und
regelmiflige Bewegung. So behalten
Sie das Ruder selbst in der Hand. Es
geht um Thre Gesundheit!

ANIMA RES

Niere in 3D: die Insight Kidney App

Wie sehen die Nieren tatsachlich aus? Was genau geht in unserem Kérper
vor sich? Wie entstehen seltene Nierenerkrankungen? Das erfahren Sie in
der Insight Kidney App. Sie kdnnen sich diese ganz einfach herunterladen,
indem Sie den QR-Code scannen oder den unten stehenden Link aufrufen.
Betrachten Sie die Anatomie der Nieren und ihre einzelnen Bestandteile
genauer. Zudem erhalten Sie weiterfiihrende Erkldrungen zu den seltenen
Nierenerkrankungen IgAN, C3G und aHUS:
https://t1p.de/insight-kidney-app

App im Google Play Store und Apple App-Store downloadbar

ﬁ:énaEN - ber die Mieren v (36 w1 " i e
EREAANHUNGEN

Leben mit seltenen Mlerenerkrankungen v Senvice v

Seltene
, Nierenerkrar !

Website zu seltenen Nierenerkrankungen

Auf dieser Website (bzw. durch Scannen des QR-Codes)
finden Sie Erklarungen zur Entstehung, zu Symptomen und
zur Behandlung von C3G und IgAN, zum Leben mit einer
seltenen Erkrankung sowie einen Expertenfinder (fur spe-
zialisierte Zentren): www.seltene-nierenerkrankungen.de
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Informationen und Kontakte

Haben Sie eine seltene Nierenkrankheit?

Informieren, nachfragen,

netzwerken!

Die Diagnose einer seltenen Nieren-
krankheit und das Leben damit kon-
nen herausfordernd sein. Aber auch
wenn eine Erkrankung selten ist: Sie
sind nicht allein! Informieren Sie sich
und vernetzen Sie sich mit anderen
Betroffenen. Patientenorganisatio-
nen und Selbsthilfegruppen kénnen
wertvolle Ansprechpartner sein. Ei-
nige Kontakte und Veranstaltungen
finden Sie hier.

Aktuelle Veranstaltungen

 Patiententag 2024 aHUS und C3G/

IC-MPGN am 14. - 15. September
2024 in Berlin. Die Selbsthilfe fiir
seltene komplementvermittelte Er-
krankungen e. V. lddt in Koopera-
tion mit der Stiftung CompCure Pa-

tient:innen mit den Erkrankungen
aHUS, C3-Glomerulopathie und IC-

MPGN sowie ihre Angehorigen zum
Internationalen Patiententag 2024
ein. Ort: Begegnungszentrum Inte-
gral, Marchlewskistrafle 25e, 10243
Berlin.

Infos und Anmeldung:
www.ahus-selbsthilfe.de
Patienten Update: The next level

- Herz, Niere & Co. am 28. Septem-
ber 2024 von 14 - 17 Uhr in Berlin.
Die Patientenstiftung Aktion Niere
ladt in Kooperation mit der Deut-
schen Gesellschaft fiir Nephrologie
hierzu ein - inklusive eines Vortrags
zu seltenen Nierenerkrankungen
Ort: Estrel Hotel Berlin, Sonnen-
allee 225, Salon Paris.

Info: https://www.bundesverband-
niere.de/veranstaltung/update-
the-next-level-herz-niere-co

Eine Anmeldung ist nicht
erforderlich.

HILFREICHE LINKS UND ANSPRECHPARTNER

Bundesverband

Nieree. V. m
www.bnev.de BUNDESVERBAND
~Nierentelefon" . NIERE B
Tel.: 0800/2484848 | .

Der Bundesverband 1~ NIEREN

Niere e. V. bietet mit

dem Verband Deutsche Nierenzen-
tren (DN) e. V. ein gemeinsames
,Nierentelefon®“. Mittwochs von

16 - 18 Uhr haben Sie die Moglich-
keit, mit einem Experten oder einer
Expertin zu sprechen.

Weitere Infos unter: www.sozial-
recht-nierenpatienten.online

BN-Projekt «
PatientenBegleiter  (
Nahere Informatio-

nen zum BN-Projekt PatientenBe-
gleiter gibt es unter:
www.patientenbegleiter.de

b
PatientenBeglaiter

Selbsthilfe- Selbsthilfe fir seltene
- komplementvermittelte

gruppe fiir Q Erkrankungen €.

komplement- -

vermittelte Erkrankungen | MPGN
und aHUS e. V.

Ein Zusammenschluss von Patien-
ten (und deren Eltern) mit aHUS,
MPGN (C3G, DDD) und IC-MPGN.
Weitere Informationen unter:
www.ahus-selbsthilfe.de

» Webinar ,,Was man iiber Seltene
Nierenerkrankungen wissen soll-
te” am 15. Oktober 2024 von
18.30 - 20.30 Uhr. Relevante The-
men rund um seltene Nierener-
krankungen aus verschiedenen
Perspektiven, psychosoziale Belas-
tungen und Frage-Antwort-Runde.
Der Bundesverband Niere e. V. 1adt
zu diesem Webinar ein.

 Info und Anmeldung: https://
www.bundesverband-niere.de/
veranstaltung/webinar-seltene-
nierenerkrankungen

Sind Sie interessiert und konnen Sie
an der einen oder anderen Veranstal-
tung nicht teilnehmen? Im Nachgang
konnen Sie das Infomaterial gerne
anfragen. Die Veranstaltungen wer-
den zudem aufgezeichnet.

NIEREN-Navi J— .
Mit dem NIEREN- < Nieren 'Q
Navi informiert .

die Deutsche

Gesellschaft fur Nephrologie (DGfN)
Uber die Maglichkeiten der Nieren-
ersatztherapie. Die Seite wird vom
Bundesverband Niere e.V. unter-
stutzt.

www.nieren-navi.de

Webseite zu seltenen Nieren-
erkrankungen und Expertenfinder:
www.seltene-nierenerkrankungen.de

Klinische Studien:
www.klinischestudien.novartis.de
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ALLEIN AUF
HOHER SEE?

Navigationshilfe bei C3-Glomerulopathie & IgA-Nephropathie unter
www.seltene-nierenerkrankungen.de

Entstehung, Symptome Hier finden Sie Leben mit einer
und Behandlung spezialisierte Zentren seltenen Erkrankung

se Ite n e Q Jetzt losnavigieren!
NIEREN _

ERKRANKUNGEN

Eine Initiative von U N OVA RT I S



