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Neue Wege in Diagnostik

und Therapie

Seltene Nierenkrankheiten stellen Betroffene, ihre Fa-
milien und das medizinische Behandlungsteam vor
viele Herausforderungen. Denn Erkrankungen wie die
C3-Glomerulopathie (C3G) oder die IgA-Nephropa-
thie (IgAN) verlaufen oft lange unbemerkt, was hau-
fig zu verzogerten Diagnosen fiihrt. Die Folge fiir die
Patient:innen: Sie sehen sich einem komplexen Be-
handlungsweg voller Unsicherheiten konfrontiert.

Dieser lebenslange Weg, die sog. ,,Patient Journey*
bei seltenen Nierenkrankheiten, startet oft mit einer
Odyssee durch zahlreiche Arztpraxen, bis endlich die rich-
tige Diagnosestellung erfolgt. Viele Betroffene berichten
von Jahren der Ungewissheit und der verzweifelten Suche
nach Antworten. Fehlende Therapieméglichkeiten, aber
auch eine notwendige Dialysebehandlung und mégliche
Komplikationen nach einer Nierentransplantation, die
durch die Grunderkrankung getriggert werden, bedeu-
ten eine enorme emotionale Belastung der Patient:innen.

Fritherkennung als Schliissel

Eine frithzeitige Diagnose kann den Krankheitsverlauf
entscheidend beeinflussen und die Lebensqualitit der
Betroffenen erheblich verbessern. Neue Ansdtze fiir ein
strukturiertes Screening sowie moderne diagnostische
Verfahren bieten heute weitaus bessere Moglichkeiten
zur Fritherkennung als noch vor Jahren. Da seltene Nie-
renkrankheiten aber nach wie vor haufig erst in fortge-
schrittenen Stadien erkannt werden, muss ein starkeres
Bewusstsein in Arztpraxen und Kliniken erfolgen.
Neben etablierten immunsuppressiven Therapien ste-
hen zielgerichtete Behandlungsansitze zur Verfiigung.
Durch Medikamente und personalisierte Therapiekon-
zepte er6ffnen sich auch fiir Patient:innen mit C3G und
IgAN Perspektiven. Diese Entwicklungen geben Hoff-
nung - sowohl darauf, dass sich das Fortschreiten der
Erkrankung verlangsamt, als auch auf eine bessere Le-
bensqualitét.

Editorial

Mit diesem Son-
derheft mochte
der Bundesver-
band Niere e.V.
nicht nur iber
seltene Nieren-
krankheiten aufkliren und sowohl Patient:innen als auch
Arzt:innen besser dafiir sensibilisieren: Wir wollen zei-

ISABELLE JORDANS

Vorsitzende Bundesverband Niere e. V.

gen, welche Vielfalt an Unterstiitzungsangeboten es sei-
tens der Nierenselbsthilfe gibt. Dabei geht es nicht nur
um Wissensvermittlung und konkrete Hilfestellungen,
sondern vor allem um den Erfahrungsaustausch und die
gegenseitige Unterstlitzung unter Betroffenen. In der Ge-
meinschaft mit anderen Patient:innen finden viele Nie-
renerkrankte erst die notwendige Kraft und Zuversichtim
Umgang mit ihrer Erkrankung. Dazu wollen wir mit die-
ser Sonderpublikation ebenfalls ermutigen.

Von der Diagnose zur individualisierten Therapie

Was die hier vorgestellten Fallbeispiele zeigen: Jede Pa-
tientengeschichte ist anders. Moderne (Bio-)Medizin be-
deutet deshalb heute zunehmend, dass individualisierte
Therapieansitze zum Einsatz kommen, die auf die spe-
zifische Situation jedes Einzelnen zugeschnitten sind.
Mindestens genauso wichtig wie die richtige medizinische
Behandlungist die psychosoziale Begleitung der Patient:in-
nen, denn eine seltene Nierenerkrankung verandert die
gesamte Lebensplanung und oft auch das soziale Umfeld.
Mein Appell an Sie: Thre ,,Patient Journey“, Ihren eigenen
Patientenweg, miissen Sie nicht allein absolvieren. Nutzen
Sie die Expertise von Spezialist:innen und die Erfahrun-
gen anderer Betroffener. Netzwerken Sie! Der Austausch
mit anderen Patient:innen kann unglaublich wertvoll sein,
gibt Kraft und 6ffnet neue Perspektiven.

Ich wiinsche Thnen eine informative Lektiire und vor al-
lem eines: Mut, Zuversicht und die Gewissheit, dass Sie
nicht allein sind.

Thre
Isabelle Jordans
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Diagnose und Therapie

Patient Journey
am Beispiel C3G

und IgAN

Von den ersten Symptomen
bis zur Weiterbehandlung

Erste Hinweise auf die Erkrankung C3G kénnen bereits im Kindesalter auftreten. Eine IgAN ist
haufig bei Gber 20-jahrigen Patient:innen feststellbar. Erfahren Sie, wie der Weg der Betroffenen,
die sog. ,Patient Journey", aussieht - von den ersten Symptomen bis zur Weiterbehandlung.

Zunichst treten erste asymptoma-
tische oder unauffillige Beschwer-
den auf. Daneben hiufen sich Infek-
te wie Atemwegserkrankungen, die
haufig neue Krankheitsschiibe auslo-
sen. Bei Urinkontrollen werden u.a.
Auffilligkeiten wie Himaturie (Blut
im Urin) und Proteinurie (Eiweif3 im
Urin) meist zuféllig entdeckt. Bes-
tenfalls erfolgt eine friihzeitige Uber-
weisung von einer pddiatrischen oder
hausirztlichen Praxis an ein nephro-
logisches Zentrum. Dort verstdrken
weitere Laboruntersuchungen den
Verdacht auf C3G oder IgAN.

Diagnose mittels Biopsie

Sobald weitere Laborkontrollen er-
folgt sind, die auf eine C3G oder eine
IgAN hinweisen, sollte die nephro-
logische Praxis an ein spezialisiertes
Zentrum iiberweisen. Nach einer er-
folgten und ausgewerteten Biopsie
wird der C3G- oder IgAN-Verdacht
bestitigt (siehe S. 6).

Im Rahmen eines Arztgespriachs
muss eine intensive Aufkldarung er-
folgen, auch der Angehorigen. Ge-
meinsam mit der Patientin oder dem
Patienten sollte die behandelnde
Arztin oder der behandelnde Arzt
die passende Behandlung anstofien.
Hier hilft die Unterstiitzung der oder
des Betroffenen und des personli-

chen Umfelds bei der weiteren Infor-
mationsbeschaffung und der Suche
nach einer Selbsthilfegruppe.

In dieser Phase konnen bei Pati-
ent:innen mit C3G bereits auffillige
Symptome auftreten (u.a. Schwel-
lungen, Erschopfung, Miidigkeit),
welche die Betroffenen verstarkt
wahrnehmen. Bei der IgAN zeigen
sich als erste Anzeichen meist eine
Hamaturie oder Proteinurie. Bei bei-
den Indikationen sind die Symptome
hiufig unspezifisch und treten erst
im spéteren Krankheitsverlauf auf.

Individuelle Therapie

Heute erfolgt eine individuell an-
gepasste Therapie. Bei der C3G war
die &rztliche Therapieentschei-
dung lange Zeit herausfordernd,
da es keine spezifisch zugelasse-
nen Behandlungsoptionen gab. In-
zwischen sind zwei Medikamente
auf dem Markt, die gezielt in den
Krankheitsmechanismus eingreifen.
Weiterhin kommen zusitzliche
Arzneimittel zur Symptomlinde-
rung zum Einsatz. Auftretende Be-
schwerden wie Bluthochdruck
oder erhohte Eiweiflausschei-
dung werden durch allgemeine
Mafinahmen (z.B. Blutdruckkon-
trolle, ACE-Hemmer oder Angio-
tensin-Rezeptorblocker) behandelt.
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In der Regel sind bei der C3G lang-
fristige Therapien und engmaschige
Kontrollen erforderlich.

Auch bei der IgA-Nephropathie er-
folgt eine individuell angepasste
Therapie, die sich an Schweregrad
und Krankheitsverlauf orientiert. Die
Basistherapie umfasst MafSnahmen
zur Blutdruckkontrolle und zur Redu-
zierung der Proteinurie, in der Regel
durch ACE-Hemmer oder Angioten-
sin-Rezeptorblocker. Bei fortschrei-
tender Erkrankung und hohem Risiko
fiir einen schnellen Verlauf kommen
weitere Medikamente wie Kortiko-
steroide oder zielgerichtete Thera-
pien zum Einsatz. Begleiterkrankun-
gen werden ebenfalls interdisziplinir
behandelt. Patient:innen benoétigen
zudem regelmaiflige nephrologische
Verlaufskontrollen.

Dialyse und Transplantation
Hiufig muss eine Dialysebehand-
lung begonnen werden bzw. die Pa-
tient:innen sind auf der Warteliste
fiir eine Nierentransplantation. Ist
dieser Eingriff erfolgt, miissen le-
benslang immunsuppressive Medi-
kamente eingenommen werden. Im
Fokus aller Mafnahmen steht die ge-
meinsame Therapieentsscheidung
von Arzt:innen, Betroffenen und
Angehorigen.



C3G: Fehlschaltungen im Immunsystem

Die C3-Glomerulopathie (C3G) und die
IC-MPGN gehoren zu den sehr selte-
nen Erkrankungen, von denen Men-
schen jeden Alters in Deutschland be-
troffen sind. Haufig wird die Diagno-
se schon im Kindes- und Jugendalter
gestellt. Als Ursache werden Auto-
antikorper bzw. Verdnderungen auf
genetischer Ebene vermutet, die bei
der Entstehung der C3G beteiligt sein
konnen und Fehler in bestimmten Ab-
laufen des Immunsystems auslésen.
Die Folge: Das System ist dauerhaft
fehlreguliert, was zu Ablagerungen,
Entziindungsreaktionen und schlief3-
lichirreversiblen Nierenschiddigungen
fiihren kann.

Typische Anzeichen einer C3G sind
Wassereinlagerungen, Eiweifd und
Blut im Urin. Dadurch entwickeln sich
ein Eiweifmangel im Blut, erhéhte
Blutfettwerte und Bluthochdruck.

Es konnen sich auch Blutgerinnsel
(Thrombosen) bilden und die Infekt-
anfilligkeit kann erhoht sein. Als wei-
tere Beschwerden gelten Miidigkeit
und Erschoépfung. Die sichere Dia-
gnose einer C3G ist nur durch eine
Nierenbiopsie moglich (siehe S. 6).

Krankheitsverlauf

Die Krankheit fiihrt in vielen Fillen
frither oder spéter zum Nierenver-
sagen. Bereits 10 Jahre nach der Dia-
gnose ist jede/jeder zweite Patient:in
davon betroffen. Dieser Verlauf kann
auch schneller stattfinden. Nach ei-
ner Nierentransplantation ist die
Wahrscheinlichkeit hoch (55-85%),
dass die Krankheit innerhalb kurzer
Zeit wieder auftritt und die neue Niere
beschédigt. Auch in den Fillen, in de-
nen die Erkrankung nicht schnell fort-
schreitet, kann es irgendwann zu ei-

Diagnose und Therapie

nem Nierenversagen kommen. Inzwi-
schen weifd man, dass sich das Risiko
fiir Nierenversagen verringern kann,
sobald die Proteinurie (erh6htes Ei-
weif}) gesenkt wird. Inzwischen gibt
es auch zielgerichtete Therapien fiir
die C3G und IC-MPGN auflerhalb von
klinischen Studien. Mit Kontrolle des
Blutdrucks und Medikamenten, wel-
che die Eiweiflausscheidung senken,
wird zudem versucht, die Nieren zu
schiitzen und deren Funktion so lange
wie moglich aufrechtzuerhalten. Wei-
ter wird intensiv an neuen Therapieop-
tionen geforscht, um das Fortschreiten
der Erkrankung zu verlangsamen und
deren Auswirkungen zu reduzieren.
Zudem gibt es unterstiitzende Thera-
pien (z.B. Steroide). Einige Arzt:innen
bieten die Teilnahme an klinischen
Studien an. Sprechen Sie Thre Arztin
oder Thren Arzt darauf an!

IgAN: Bestimmte EiweiBe lagern sich in der Niere ab

Die IgA-Nephropathie (IgAN) ist wie
die C3-Glomerulopathie eine Erkran-
kung der Nierenkoérperchen (Glome-
rulonephritis). Diese Erkrankungen
machen innerhalb der Vielfalt von
chronischen Nierenkrankheiten nur
einen kleinen Teil aus, wobei IgAN
die hiufigste Glomerulonephritis ist.
Arzt:innen und Wissenschaftler:in-
nen forschen besonders intensiv da-
ran, weil Erkrankungen der Nieren-
korperchen weltweit haufig fiir die
terminale Niereninsuffizienz verant-
wortlich sind.

Bei der IgA-Nephropathie lagern sich
bestimmte Eiweif3e, sog. Immunglo-
buline des Typs A (IgA), inder Niere ab.
Diese l6sen Entziindungen und an-

dere krankmachende Prozesse aus.
Betroffen sind meist junge Erwach-
sene. Als Ursache wird ein Zusam-
menspiel aus Autoantikérpern, ge-
netischen Veranlagungen und Um-
weltfaktoren vermutet. Auch bei ei-
ner IgAN kann die Diagnose nur mit
einer Nierenbiopsie gestellt werden
(siehe S. 6).

Krankheitsverlauf

Die Erkrankung kann sehr unter-
schiedlich verlaufen und beginnt
meist schleichend. Es gibt aber auch
schnell fortschreitende Verldufe, wel-
che zu einem friithen Verlust der Nie-
renfunktion fiihren konnen. Bei bis
Zu 50% der betroffenen Patient:in-

nen kann ein Fortschreiten bis zur ter-
minalen Niereninsuffizienz im Ver-
lauf von 20 bis 25 Jahren beobachtet
werden. Verschiedene Risikofaktoren
konnen das Fortschreiten einer IgAN
mafdgeblich beeinflussen, wie unkon-
trollierter Bluthochdruck, eine anhal-
tend zu hohe Eiweiflausscheidung
(Proteinurie), Rauchen und Uberge-
wicht. Daher ist ein gesunder Lebens-
stil besonders wichtig.

Die IgA-Nephropathie wird vor allem
mit Medikamenten behandelt, die den
Blutdruck senken und die Eiweif3aus-
scheidung kontrollieren. Inzwischen
gibt es auch die ersten spezifisch zuge-
lassenen Medikamente; weitere wer-
den in klinischen Studien getestet.
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Diagnose und Therapie

Wann und warum muss eine

Nierenpunktion erfolgen?
Die wichtigsten Hinweise mit Checkliste

Seltene Nierenerkrankungen lassen
sich oft - aufder durch eine genetische
Kontrolle - nur durch eine Nierenpunk-
tion, also die Untersuchung einer Ge-
webeprobe direkt aus der Niere, sicher
diagnostizieren. Dies ist der Fall, wenn
die Ursache und die Aktivitdt der Nie-
renerkrankung mittels Blut- und Urin-
untersuchungen, Ultraschall und Bild-
gebung nicht geklart werden konnen.
Dann erfolgt eine sog. Nierenbiopsie,
mit der sich Nierengewebe feingeweb-
lich (histologisch) untersuchen lasst.

Bei klaren Zeichen fiir das Vorliegen
einer Nierenkrankheit unklarer Ursa-
che, wie einer C3-Glomerulopathie
oder einer IgA-Nephropathie, muss
immer eine Nierenpunktion erfolgen
-und das schnellstmdglich. Denn nur
so lassen sich die beiden Krankheits-
bilder sicher diagnostizieren und auch
von anderen glomeruldren Erkrankun-
gen unterscheiden. Wichtig: Je frither
eine C3G oder eine IgAN erkannt wird,
desto schneller kann man sie gezielt
behandeln.

M.studio - stock.adobe.com

Tipps zur Nierenbiopsie:

Keine Angst vor der Untersuchung!
Viele Betroffene haben Angst vor einer
Nierenpunktion, Thre Sorgen sind also
normal und berechtigt. Denn Fragen
wie: ,Wird das sehr wehtun?“, ,Was,
wenn etwas schiefgeht?“, ,Muss das
wirklich sein?“ stellen sich fast alle Pa-
tient:innen vor dieser Untersuchung.
Die gute Nachricht: Die meisten be-
richten hinterher, dass es weit weniger
schlimm war als befiirchtet.

Was Sie wissen sollten:

Werde ich Schmerzen haben?

Der erste Schritt einer Nierenpunktion
ist die sonografische Darstellung und
Lokalisation der Niere, um die optima-
le Punktionsstelle zu finden. Im Vor-
feld wird dazu die Einstichstelle voll-
stdndig ortlich betdubt, dann folgt die
Platzierung der Punktionsnadel. Beim
Setzen der Lokalanésthesie kann es zu
einem kurzen Brennen oder Stechen
kommen. Wihrend der Biopsie ver-
spiiren Sie ein Druckgefiihl, aber kei-
nen Schmerz. Manche beschreiben es
als ein kurzes ,,dumpfes Gefiihl“. Bei
der Entnahme des Nierengewebes kann
ein kurzes Ziehen in der Flanke auftre-
ten, das manchmal zur Schulter aus-
strahlt. Nach der Biopsie sind, vor allem
auch bedingt durch die erforderliche
Bettruhe nach dem Eingriff, leichte
Riickenschmerzen (ihnlich wie Mus-
kelkater) haufig.

Kann es Komplikationen geben?

Die Nierenbiopsie ist ein Routineein-
griff. Schwere Komplikationen wie
starke Blutungen sind selten (circa
1-2 %). Auch nach der Untersuchung
erfolgt eine engmaschige Uberwa-
chung, bei der Auffilligkeiten erkannt
werden konnen. Leichte Blutspuren
im Urin konnen auftreten und sind
meist harmlos.
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Warum iiberhaupt eine Punktion?

Eine Biopsie liefert entscheidende In-
formationen, die keine andere Unter-
suchung geben kann: die genaue Dia-
gnose Threr Nierenerkrankung sowie
den Schweregrad und die Prognose,
wonach Thre Arztin oder Ihr Arzt die
richtige Therapie mit Thnen gemein-
sam angehen kann. Anders gesagt: Oh-
ne Biopsie wiirden Sie eine Behand-
lung im Blindflug erhalten.

Gut vorbereitet, weniger Angst!

Vor jeder Biopsie erfolgt ein drztli-
ches Aufklarungsgespréch. Damit Sie
gut vorbereitet in dieses Gesprich
gehen kénnen bzw. um ganz genau
zu erfahren, was da auf Sie zukommt,
finden Sie hier eine Checkliste.
Denken Sie immer daran: Wissen
nimmt die Angst! Sprechen Sie da-
her Ihre Angste und Sorgen offen an.

CHECKLISTE

10 wichtige Fragen zur
Nierenbiopsie

1. Warum brauche ich diese Biopsie?

2. Welche Medikamente muss ich
absetzen und wann?

3. Wie hoch ist das Blutungsrisiko
bei mir personlich?

4. Wie lauft die Biopsie genau ab
und tut sie weh?

5. Wie lange muss ich daflir im
Krankenhaus bleiben?

6. Was darf ich nach der Biopsie

nicht machen und wie lange?

Wann bekomme ich das Ergebnis?

Bei welchen Warnsignalen muss

ich sofort wiederkommen?

9. Was passiert, wenn ich die Biopsie
nicht machen lasse?

10. Was bedeutet das Ergebnis fiir
meine Behandlung?

o ~

Tipp: Nehmen Sie eine vertraute
Person mit zu diesem Gesprach.



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 (ber die

Krankheit und deren Therapie zu informieren und mit anderen Betroffenen zu vernetzen bzw. aus-
zutauschen. Besonders bei einer seltenen Nierenkrankheit erhalt man so die besten Informationen.

,MACHE WIEDER SPORT"
Claudia W.,, 49, Patientin mit IgA-Nephropathie

Ich hatte eine sehr geduldige Niere. Meine behandelnden
Arzt:innen gehen davon aus, dass sie diese Dysfunktion schon
Jahre zuvor entwickelt hat. Ich habe davon kaum etwas be-
merkt, erhielt lediglich ein Medikament gegen Bluthochdruck.
Friiher bin ich Marathon gelaufen, war dann unter &rztli-
cher Kontrolle und nahm meine Tabletten ein. Ich dachte,
es sei alles in Ordnung. Doch bei einem weiteren Kontroll-
termin wurde mir die Diagnose mitgeteilt: IgA-Nephro-
pathie. Mit dieser Information habe ich mich damals véllig
alleingelassen gefiihlt, informierte mich dann iiber Google.
Heute manage ich meinen Alltag im Grofien und Ganzen
ganz gut und mache wieder regelméfig Sport. Ich wiinsche
mir aber viel mehr Aufklarung iiber Nierenkrankheiten.

JTEIL MEINES LEBENS"
Antonia K., 29, Patientin mit C3G

Wegen meiner seltenen Nierenkrankheit C3G hat mein
Vater mir vor einigen Jahren eine Niere gespendet. Wir
feiern seitdem jedes Jahr immer zweimal Geburtstag. Ich
wiinsche mir, dass auch weiterhin an der Behandlung von
seltenen Erkrankungen mit Hochdruck geforscht wird und
neue Medikamente entwickelt werden.

Jeden einzelnen Tag versuche ich weiterhin, meine Er-
krankung als Teil meines Lebens zu betrachten, aber eben
nur als einen Teil. Ich bin noch so viel mehr.

NEUE THERAPIEN AUSPROBIEREN"
Jessica N., 36, Patientin mit IgA-Nephropathie

Bis zur Diagnose meiner IgA-Nephropathie dauerte es
bei mir nur sechs Monate. Allerdings musste ich mir ei-
ne neue Arbeitsstelle suchen, da ich nicht mehr so viel
laufen und stehen konnte, wie es mein Job erforderte.
Ich hatte viel Stress, und wenn ich gestresst bin, geht es
mir gesundheitlich schlechter. Man muss das Leben schon
an die Krankheit anpassen. Meinen Mitpatient:innen emp-
fehle ich, sich bei Unsicherheiten oder Problemen immer
eine Zweitmeinung einzuholen.

,MEINE REISEN SIND GLUCK PUR*
Birgit J., 66, Patientin mit IgA-Nephropathie

Meine Diagnose erhielt ich per Zufallsdiagnose. Das war
schon ein grofler Schock fiir mich. Denn ich wusste {iber-
haupt nicht, wie es ist, krank zu sein: Ich war mein gan-
zes Leben lang gesund.

Ich hatte jedoch sehr gute Arzt:innen, die gleich eine Nie-
renbiopsie vorgenommen haben (siehe S. 6). Wegen mei-
nes niedrigen Blutdrucks fiihle ich mich oft miide und
erschopft. Inzwischen bin ich in Rente und konnte vor
Kurzem eine grofie Kreuzfahrt machen - nach Australien
und Neuseeland. Das war ,,Gliick pur“. Mein ndchstes Rei-
seziel ist Miami. Ich habe immer versucht, aktiv zu blei-
ben. Das empfehle ich auch allen anderen Patient:innen
mit einer seltenen Nierenkrankheit.
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Diagnose und Therapie

Wichtige Hinweise

Schon bei den ersten Hinweisen auf
eine C3G oder eine IgAN kann die an-
fanglich héufig vorhandene Sorglo-
sigkeit der Patient:innen einer zuneh-
menden Skepsis, Frustration und Ver-
unsicherung weichen.

WICHTIGSTE ERKENNTNIS:

»Ich sollte mich auf meinen
Korper verlassen - irgendetwas
stimmt nicht."

Lassen Sie Ihre Symptome éarztlich
abklaren!

Richtige Diagnose

Wird schliefilich die Diagnose einer sel-
tenen Nierenkrankheit gestellt, ist die-
se fiir die Betroffenen oft ein Schock,
der ein Ohnmachtsgefiihl auslost. Die
Tatsache, dass sowohl C3G als auch
IgAN schleichend beginnen und zu-
ndchst unspezifische Symptome zei-
gen, verstarkt diesen Schockmoment.
Die Patient:innen, aber auch ihre Ange-
horigen, fithlen sich zumeist vollig un-
vorbereitet auf eine solche Diagnose.
Bei jungen Betroffenen, wie bei einer
C3G oder einer IgAN, liegt die Thera-
pieentscheidung dann bei den Eltern.
Die Folgen auf psychosozialer Ebene
konnen sich in anfédnglichen Verdran-
gungstendenzen der Beteiligten zei-
gen, in Angst, Unruhe und Unsicher-
heit miinden und zu einem Gefiihl der
Hilflosigkeit fiihren.

Lebenslange Behandlung

Sowohl C3G als auch IgAN sind bis
heute nicht heilbar. Der Fokus der
Behandlung liegt deshalb darauf, die
Nieren zu schiitzen, um ihre Funktion
zu erhalten.

Die richtige Therapieentscheidung
mit der Arztin oder dem Arzt zu tref-
fen, féllt Patient:innen und Angehori-
gen zumeist sehr schwer, besonders,
wenn ein notwendiger Therapiewech-
sel ansteht.

Patient:innen und Angehdérige sind
in dieser Phase héufig einer erheb-
lichen emotionalen Belastung aus-
gesetzt. Zugleich kénnen im Alltag
auch kleine hoffnungsvolle Momen-
te auftreten - etwa wenn Laborwerte

WICHTIGSTE ERKENNTNIS:

+Es gibt Menschen, die mir weiterhelfen konnen -
ich bin nicht allein. Es ist in Ordnung, Schwiche zu zeigen."
» Neben der Suche nach einer geeigneten Selbsthilfegruppe ist

es auch wichtig, sich selbst Wissen Gber die eigene Erkrankung
anzueignen, nicht nur auf medizinischer Ebene, sondern auch im

sozialrechtlichen Bereich.

« Sie sollten Ihre Entlastungsmoglichkeiten kennen und in Anspruch
nehmen (z. B. Nachteilsausgleich, Schwerbehindertenausweis u.a). |

« Da sich durch lhre seltene Nierenkrankheit Ihre Zukunftsplanung
massiv andern kann, sollten Sie versuchen, Zukunftsperspektiven

zu finden.

« Wichtig ist auch, sich immer wieder eine Auszeit von zermirben-
den Gedanken um die Erkrankung zu nehmen und Kraft zu tanken,
etwa bei Entspannungstibungen, Yoga oder sanften Bewegungsfor-

men wie QiGong.
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stabil bleiben oder eine Therapie gut
vertragen wird. Solche eher positi-
ven Erfahrungen konnen das Gefiihl
von Zusammenhalt zwischen allen
Beteiligten stirken. Dennoch kann
fiir jede Patientin bzw. jeden Patien-
ten weiter eine hohe emotionale Be-
lastung in dieser Erkrankungsphase
bestehen.




WICHTIGSTE ERKENNTNIS:

+Endlich weiB ich, wo das Problem liegt, jetzt geht es darum,

nach vorn zu schauen.”

Suchen Sie gezielt nach Hilfe bzw. erkundigen Sie sich aktiv danach:

« Untersttzung finden Sie bei Selbsthilfeorganisationen wie dem Bundesver-
band Niere e.V., wo Sie Erfahrungen mit anderen Betroffenen austauschen

kénnen (siehe S. 11).

« Dieser enge Austausch kann fir Sie besonders wichtig sein, um moglichen
Verdrangungstendenzen, Hilflosigkeit und Angst entgegenzuwirken und
den Schock bei der Diagnosestellung zu verarbeiten.

Weiterer Behandlungsverlauf

Die emotionalen Hohen und Tiefen ei-
ner seltenen Nierenkrankheit wie C3G
oder IgAN zeigen sich in einem kom-
plexen Gefiihlsspektrum, das von tie-
fen Zweifeln bis zur Erleichterung und
Entspannung reichen kann, z.B. bei
einer erfolgreichen Nierentransplan-
tation. Der Zugang zu psychologischer
bzw. psychosozialer Begleitung, eine
fiir Sie individuell passende Selbsthil-
fegruppe und gezielte Bewiltigungs-
strategien sollten daher ein wichti-
ger Bestandteil Ihrer Versorgung sein.

WICHTIGSTE ERKENNTNIS:

+Eine zu starke Konzentration
auf die Zukunft kann
frustrierend sein.”

« Bestehende Angste und Sorgen
beztglich lhrer Therapien sollten
Sie mit Ihrer Arztin oder Ihrem
Arzt besprechen.

» Nehmen Sie ggf. psychologische
Unterstltzung in Anspruch -
auch im Hinblick auf anstehende
Therapieentscheidungen.

-
-
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Diagnose und Therapie

Bei einer seltenen Nierenkrankheit
geht es nicht nur um die richtige
Medikamenteneinnahme, sondern
vor allem darum, den Krankheits-
verlauf selbst positiv mit zu be-
einflussen. Daran konnen Sie in
fast jeder Erkrankungsphase aktiv
mitwirken: durch einen gesunden
Lebensstil.

Gesund ernahren, arztliche
Empfehlungen beachten
Grundsiétzlich empfiehlt sich fiir
Nierenpatient:innen eine gesunde
und ausgewogene Erndhrung . Bei
fortgeschrittener Nierenerkran-
kung miissen ggf. die Trinkmen-
ge und die Kalium- sowie Phos-
phataufnahme reduziert werden.
Es kann fiir Sie dann auch erfor-
derlich sein, bestimmte Vitami-
ne und Mineralien als Nahrungs-
ergidnzungsmittel einnehmen zu
miissen. Holen Sie sich in Erndh-
rungsfragen immer den Rat Threr
Arztin oder Ihres Arztes ein!

RegelmiBig bewegen,
rauchen stoppen

Was sportliche Aktivititen betrifft,
sind fiir nierenkranke Menschen
vor allem Ausdauersportarten zu
empfehlen. Regelmiflige Spazier-
ginge konnen hier schon hilfreich
sein und das Wohlbefinden stér-
ken. Empfehlenswert sind auch
Wandern, Joggen und Radfahren.
Am besten integrieren Sie Bewe-
gung in Thren Alltag, zum Beispiel
durch den regelméfiigen Besuch
einer Sportgruppe.

Zudem sollten nierenkranke Men-
schen moglichst auf Alkohol ver-
zichten und aufhoren zu rauchen.
Denn der Nikotinkonsum schidigt
auch die kleinen Gefifde der Nie-
ren. Rauchen gilt zudem als Trei-
ber fiir Krebs sowie schwerwiegen-
de Herz-Kreislauf-Erkrankungen.
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Hochspezialisierte Zentren
und psychosoziale Begleitung

Die Diagnose einer seltenen Nieren-
erkrankung ist emotional sehr belas-
tend. Vor allem die Sorge vor einer
moglichen Dialyse und deren Aus-
wirkungen auf den Alltag begleitet
viele Betroffene dauerhaft. Fiir Pati-
ent:innen im berufstitigen Alter be-
deutet dies oft eine zusétzliche He-
rausforderung. Bei jeder Therapie-
form gilt deshalb, die Nierenfunktion
moglichst lange aufrechtzuerhalten
und eine Dialyse so weit wie méglich
hinauszuzégern.

Gerade Menschen mit seltenen, unkla-
ren und/oder erblichen Nierenkrank-
heiten bendétigen eine individuelle
Behandlung. Eine wesentliche Rolle
spielen dabei spezialisierte Zentren.
Um den Zugang zu einer hochspeziali-
sierten Versorgung und zu einer hohen
Behandlungsqualitét fiir Patient:in-
nen mit seltenen, hdufig komplexen
Erkrankungen zu verbessern, wurde
z.B. ERKNet gegriindet, das Euro-
péaische Referenznetzwerk fiir selte-
ne Nierenerkrankungen - als Teil der
Europdischen Referenznetzwerke fiir
seltene Erkrankungen (ERNs).

EIf ERKNet-Zentren gibt es inzwischen
in Deutschland. Arzt:innen in diesen
Zentren sind vielfach besonders spezi-
alisiert und haben spezielle Erfahrung
in der Behandlung bestimmter Erkran-
kungen. Die Zentren sind untereinan-
der verkniipft, und die internationale
Vernetzung trigt dazu bei, dass das
Wissen iiber seltene Erkrankungen
wiéchst. Eine qualitétsgesicherte Infor-
mationsquelle mit wichtigen Anlauf-
stellen ist auch das Zentrale Informa-

tionsportal {iber seltene Erkrankungen
(ZIPSE; www.portal-se.de).

Nierenselbsthilfe und
psychosoziale Begleitung
Menschen mit einer seltenen Nieren-
krankheit benétigen in ihrem Krank-
heitsmanagement psychosoziale Un-
terstiitzung. Der Bundesverband
Niere e.V. (www.bnev.de; siehe S. 11)
bietet hier Betroffenen aktive Hilfestel-
lungen und Dienstleistungen, wie so-
zialrechtliche Seminare, das Projekt
zur Psychosozialen Begleitung (PSB)
chronisch nierenkranker Menschen, zu
dem auch das Projekt ,,PatientenBe-
gleiter” zahlt. Es stellt Neupatient:in-
nen selbst von einer chronischen Nie-
renkrankheit betroffene, ausgebilde-
te und erfahrene Ansprechpartner:in-
nen zur Seite.

Zogern Sie auch nicht, beim Arztge-
sprach Ihre Fragen zu stellen, sollte Th-
nen etwas unklar sein. Lassen Sie sich
auch erldutern, was Sie selbst tun kon-
nen, um Ihre Nieren zu schiitzen - etwa

durch eine angepasste Ernihrung und
regelmifiige Bewegung (siehe S. 8).
Werden Sie selbst aktiv - es geht um
Thre Gesundheit!

Hinweis auf weiterfiihrende
Informationen

Weitere Informationen und Alltags-
tipps finden Sie unter www.seltene-
nierenerkrankungen.de (siehe auch
S. 11). Dort konnen Sie zudem nach
einer Expertin oder einem Exper-
ten vor Ort suchen (www.seltene-
nierenerkrankungen.de/experten-
finder) und sich eine Checkliste fiir
den nichsten Arztbesuch einfach
herunterladen (www.seltene-
nierenerkrankungen.de/leben-
mit/tipps-arztbesuch) . Kennen Sie
schon die Nelia-App, die digitale
Begleiterin im Alltag mit einer sel-
tenen Nierenkrankheit? Die App
konnen Sie sich ebenfalls kostenlos
auf Ihr Smartphone herunterladen
(www.seltene-nierenerkrankungen.
de/service/nelia?).

PatientenBegleiter: Hilfe fiir Nierenpatient:innen

Langer und besser leben mit der chronischen Nierenkrankheit, das
bedeutet auch: die emotionalen, finanziellen und sozialen Folgen einer
Nierenerkrankung aufzufangen. Dazu hat der Bundesverband Niere
(BN) e. V. das Projekt ,PatientenBegleiter” ins Leben gerufen. Nieren-
patient:innen und Angehorige werden zu zertifizierten Patienten- .
Begleitern ausgebildet, die dann deutschlandweit fir ihre Mitpa-
tient:innen da sind - als Ansprechpartner:innen auf Augenhdhe.

Der BN e. V. bietet noch viele weitere Unterst(itzungsleistungen.
Mehr Infos gibt es unter www.patienten-begleiter.de und unter

www.bnev.de.
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Seltene Nierenkrankheiten

Nitzliche Websites
und Adressen

ANIMA RES

Uy NOVARTIS

Niere in 3D: die Insight Kidney App

Wie sehen die Nieren tatsdchlich aus? Was genau geht in unserem Kérper
vor sich? Wie entstehen seltene Nierenkrankheiten? Das erfahren Sie in der
Insight Kidney App. Sie kénnen 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

iber die Mieren v (3G hie v 1g i i

sclene
NIEREN -
ERERANHUNGIN

Seltene

< Nierenerkran}

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 (fiir spe-
zialisierte Zentren): www.seltene-nierenerkrankungen.de
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Informationen und Kontakte

HILFREICHE
LINKS UND

ANSPRECH-
PARTNER

Bundesverband Niere e. V.
www.bnev.de

+Nierentelefon"

Tel.: 0800/2 484848

Der Bundesverband Niere e. V.
bietet mit dem Verband Deutsche
Nierenzentren (DN) e. V. ein ge-
meinsames ,Nierentelefon” an.
Mittwochs von 16 - 18 Uhr haben Sie
die Moglichkeit, mit Expert:innen zu
sprechen. Weitere Infos:
www.sozialrecht-nierenpatienten.
online

BN-Projekt
PatientenBegleiter

Nahere Informationen zum
BN-Projekt PatientenBegleiter
gibt es unter:
www.patientenbegleiter.de

Selbsthilfegruppe fiir
komplementvermittelte Erkrankun-
gen | MPGN und aHUS e. V.

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

CompCure

Eine patientenorientierte, gemein-
nltzige Stiftung fir Menschen mit
C3G und IC-MPGN. Mehr Infos unter:
www.compcure.org

NIEREN-Navi

Mit dem NIEREN-Navi informiert
die Deutsche Gesellschaft fir
Nephrologie (DGfN) (iber die
Moglichkeiten der Nierenersatzthe-
rapie. Die Seite wird vom Bundes-
verband Niere e. V. unterst(itzt.
www.nieren-navi.de

Webseite zu seltenen Nierener-
krankungen und Expertenfinder:
www.seltene-nierenerkrankungen.de

Klinische Studien:
www.klinischestudien.novartis.de
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ALLEIN AUF
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Navigationshilfe bei C3-Glomerulopathie & IgA-Nephropathie unter
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