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Chronische Nierenerkrankungen

Weltweit leidet einer von 10 Menschen an einer chronischen Nierenerkrankung (CKD), die auftritt, wenn die
Nieren im Laufe der Zeit geschadigt wurden und nicht mehr so funktionieren, wie sie sollten.
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CKD kann sich im Laufe der Zeit verschlimmern, und die Nieren kénnen sogar ganz aufhéren zu funktionieren,
was als Nierenversagen bekannt ist. Dann muss eine Dialyse das Blut regelméaBig reinigen und es kommt oft
zum Organverlust und Transplantation einer Spenderniere.

Darlber hinaus kénnen chronischen Nierenerkrankungen ein Risikofaktor fur andere Krankheiten wie z.B.
Herz-Kreislauf-Erkrankungen sein.

Es gibt viele verschiedene Ursachen flr chronische Nierenerkrankungen. Bei einigen seltenen
Nierenerkrankungen, zum Beispiel den sogenannten komplementvermittelten Nierenerkrankungen, werden
die Nieren geschéadigt, wenn ein Teil des Immunsystems bermaBig aktiv wird.

Das Komplementsystem...

... ist ein bestimmter Teil unseres Immunsystems, es handelt sich dabei um ein System aus vielen
verschiedenen Proteinen, die alle eine bestimmte Aufgabe erflullen. Sobald ein Krankheitserreger im Kérper
auftaucht, wird es kaskadenartig aktiviert. Am Ende der Kaskade hat sich ein Angriffskomplex gebildet, der
Viren, Bakterien oder Pilze direkt zerstéren kann. Sind die Eindringlinge besiegt, wird das Komplement wieder
»=abgeschaltet®.

Ist das Komplementsystem dauerhaft aktiviert, geraten bestimmte Abldufe durcheinander und es kann
dadurch beispielsweise zu einer fortschreitenden Entzindung in den Nieren kommen.

Seltene Erkrankungen, die den Nieren schaden IgA-Nephropathie

Eine chronische Entziindung schadet dem Kérper immer und in vielen Fallen massiv. Eines von etlichen
markanten Beispielen: die sogenannte Immunglobulin A-Nephropathie in den Nieren, kurz IgAN. Die
Erkrankung betrifft einen bestimmten Teil der Nieren, die Nierenkérperchen, deren Aufgabe es ist, das Blut zu
filtern. Im Verlauf der Erkrankung lagern sich in den Nierenkdrperchen sogenannte Immunkomplexe, die
Antikérper vom Typ IgA enthalten, ab. Durch diese Ablagerungen kommt es zu einer fortlaufenden
Entziindung.

Bei der IgAN handelt es sich um eine chronische Erkrankung. Derzeit gibt es keine Mdglichkeiten zur Heilung.

Die Erkrankung kann sehr unterschiedlich verlaufen. In den meisten Féllen beginnt sie schleichend und bleibt
Uber viele Jahre stabil. Selten ist auch ein schnell fortschreitender Verlauf mit frihem Verlust der
Nierenfunktion mdéglich. Bei etwa 25-30 % der Patienten entwickelt sich innerhalb von 20-25 Jahren nach
Erkrankung ein Nierenversagen.

Die IgAN ist die haufigste Erkrankung der Nierenkdérperchen in Europa. Jedes Jahr werden nur 8 bis 25
Menschen von einer Million Erwachsenen im Alter unt$/r350 Jahren neu mit dieser Erkrankung diagnostiziert.



Von einer Million Kinder erkranken jedes Jahr 3 bis 5 Kinder neu an einer IgAN. Eine sichere Diagnose kann
nur der Facharzt mit einer Gewebeentnahme (Biopsie) stellen.

Risikofaktoren fiir ein rasches Fortschreiten der Erkrankung sind Ubergewicht, Rauchen, Bluthochdruck und
eine hohe EiweiBausscheidung im Urin (Proteinurie).

Zur aktuellen Therapie gehdren vor allem didtische und Lifestyle-MaBnahmen wie eine salzarme Erndhrung
oder der Verzicht aufs Rauchen. Auch supportive MaBnahmen, um den Blutdruck einzustellen oder das
Immunsystem mit Steroiden bei bestimmten Patient*innen zu unterdriicken sind eine Méglichkeiten.

C3G

Eine andere seltene chronische Entzindungserkrankung der Nieren ist unter dem Namen C3G bekannt
(,Complement factor 3 Glomerulopathy®). Jahrlich erkranken weltweit 1 bis 2 von einer Million Menschen neu
an C3G — hauptsachlich junge Erwachsene, aber auch Kinder. Im fortgeschrittenen Stadium berichten sie
davon, dass sie kdrperlich und funktionell eingeschrénkt sind und leiden zudem unter emotionalem Stress.

Aktuell vermutet man, dass Veranderungen auf genetischer Ebene eine Rolle bei der Entstehung der C3G
spielen kénnten. Diese l6sen unterschiedliche Fehler in bestimmten Ablaufen aus — beispielweise eine
fehlgeschaltete Regulation eines bestimmten Teils des Immunsystems, dem Komplementsystem. Dies
wiederum fliihrt zu einer dauerhaften Aktivitat des Immunsystems und somit zu Schadigungen und
Entzindungsreaktionen in den Nieren.

Die Folge: Die Nieren arbeiten nicht mehr ordnungsgeman.

Bei vielen Patienten folgt die Krankheit einem chronischen und schmerzlosen Verlauf. Es gibt auch Falle mit
schnell fortschreitender Progression, die bis zum Nierenversagen fuhren kann. Etwa die Hélfte der
Patient*innen entwickeln binnen zehn Jahren nach der Diagnose ein Nierenversagen. Dann muss eine Dialyse
ihr Blut regelm&Big reinigen.

Aktuell gibt es keine zielgerichteten Therapien zur Behandlung der C3G.
Das atypische hamolytisch-uramische Syndrom

Das atypische hamolytisch-uramische Syndrom (aHUS) gehért zu den sehr seltenen Erkrankungen. Es ist
eine fortschreitende und lebensbedrohliche Form der sogenann—ten thrombotischen Mikroangiopathie. Diese
ist charakterisiert durch Schaden in den kleinsten GeféBen, welche die Durchblutung der Niere
beeintrachtigen. Dies kann irreversible Schaden zur Folge haben.

Das aHUS kommt sehr selten vor (jahrlich bei weniger als einem Patienten unter 1 Million) und kann in allen
Altersgruppen auftreten. Im Kindesalter sind Jungen und Madchen etwa gleich haufig betroffen, wahrend im
Erwachsenenalter Frauen haufiger an aHUS erkranken als Manner. Genetische Veranderungen gelten als
Risikofaktoren flr die Entwicklung eines aHUS. Bei etwa der Halfte der Patienten sind diese Veranderungen
angeboren, allerdings kdnnen sie sich auch im Laufe des Lebens entwickeln. Fir die Entstehung von aHUS
sind weitere Ausléser entscheidend, dies kénnen Stoffwechsel- und Autoimmunerkrankungen,
Transplantatreaktionen, Infektionen, Schwangerschaft oder Drogenmissbrauch sein.

Beim aHUS treten verschiedene Symptome haufig ganz plétzlich auf, zum Beispiel:

Mdidigkeit, Abgeschlagenheit

Ubelkeit, Erbrechen

Blasse

Schmerzen im Unterleib, Magen-Darm oder Bau%f)gereich



e Wassereinlagerungen
e Kurzatmigkeit
e Krampfanfélle

Heute sind zur aHUS-Behandlung spezifische biologische Therapieoptionen verfligbar, zu denen sogenannte
Komplementinhibitoren zahlen. Sie hemmen die anhaltende, unkontrollierte Aktivierung des
Komplementsystems und gelten als Standardtherapie.

Hier erfahren Sie mehr liber die Nieren im Aligemeinen:

Entdecken

Die Niere — ein essenzielles Organ unseres Kérpers
Read more
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