Ein Leitfaden fur
Patient:innen, Angehaorige,
Nephrolog:innen und
andere Expertinnen
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Dieser Leitfaden wurde von Patient:innen
und Angehdrigen in Zusammenarbeit
mit Nephrolog:innen und anderen
Expert:innen fir komplementvermittelte
Nierenerkrankungen verfasst. Wir sind
uns bewusst, dass es unterschiedliche
Ansatze zur Behandlung von C3G und
IC-MPGN gibt, die sich je nach Land,
behandelnden Nephrolog:innen und
Patient:innen unterscheiden kénnen.

Auch wenn wir davon liberzeugt
sind, dass die hier enthaltenen
Informationen niitzliche
Ratschldge aus personlichen
Erfahrungen und der Forschung
bieten, die lhnen auf lhrem Weg
helfen konnen, ersetzen diese
nicht die Betreuung durch lhre:n
Arztin:Arzt.
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Plotzlich befanden wir uns

auf einer Reise, die wir uns
nie gewiinscht hatten - wir
mussten weitergehen, ohne zu
wissen, wohin uns das fiihren
wiirde. Es gab kein Zuriick
mehr. Wir mussten lernen, die
Unvorhersehbarkeit und das
Fortschreiten der Erkrankung
anzunehmen.

Diese Realitat wurde mir schmerzhaft
bewusst, als bei meiner Tochter IC-
MPGN diagnostiziert wurde. Trotz
modernster medizinischer Versorgung
und hochqualifizierter Arzt:innen
schien der Weg zur Diagnose endlos
lang, wahrend ihre Erkrankung rasch
fortschritt. Es stand auf Messers
Schneide.

Nach mehreren erfolglosen
Behandlungsversuchen hatten wir das
GlUck, eine Therapie zu finden, die bei ihr
anschlug. Es fuhlte sich wie ein Wunder
an. Heute geht es ihr gut, doch die Angst
bleibt unser standiger Begleiter.

Es hilft, mit Expert:innen und anderen
Betroffenen in Kontakt zu treten, die
ahnliche Erfahrungen gemacht haben.
Hier werden unsere Geflhle, Sorgen
und Fragen verstanden. Dennoch fallt

es schwer, verlassliche Unterstitzung
und faktenbasierte Antworten zu
finden. Uneinheitliche Informationen
kénnen zu Fehlentscheidungen flhren,
ein vermeidbares Fortschreiten der
Erkrankung begunstigen und ernsthafte
Komplikationen nach sich ziehen.

Es ist unsere tiefe Hoffnung, dass alle,
die von C3G oder IC-MPGN betroffen
sind, die Moglichkeit erhalten, ein
maoglichst erfllltes und gesundes Leben
zu fuhren. Mit dem wissenschaftlichen
Fortschritt und der VerfUgbarkeit neuer
Therapien ruckt dieser Traum in greifbare
Nahe. Dennoch sind wir uns bewusst,
dass manche Herausforderungen
bestehen bleiben.

Mit diesem Buch hoffen wir, dass das
gesammelte Wissen von Patient:innen,
Familien, Angehorigen, Nephrolog:innen
und weiteren Expert:innen die Lesenden
dabei unterstitzt, gemeinsam mit ihren
behandelnden Arzt:innen den Weg mit
C3G und IC-MPGN zu meistern.

Auch wenn jeder Weg mit C3G und IC-
MPGN einzigartig ist, muss niemand ihn
allein oder ohne Kompass beschreiten.

Mit den besten Winschen,
Marianne Silkjaer Nielsen









Mark Frankiw und
Dr. Giulia Bassanese

Die Nieren sind zwei bohnenférmige
Organe, die jeweils etwa so groB3 wie
eine geschlossene Faust sind. Sie
befinden sich im hinteren Bauchbereich,
auf beiden Seiten der Wirbelsaule direkt
unterhalb des Rippenbogens. Ihre
Hauptfunktion besteht darin, Abfall-

und Giftstoffe sowie Uberschissige
Flussigkeit aus dem Blut zu filtern und
als Urin auszuscheiden. Dartber hinaus

regulieren sie den Blutdruck, halten das
Gleichgewicht wichtiger Mineralien und
Elektrolyte aufrecht und produzieren
Hormone, die fur die Blutbildung

und gesunde Knochen sorgen. Da

die Nieren so viele lebenswichtige
Aufgaben erflllen, ist ihnre Gesundheit
entscheidend fur das allgemeine
Wohlbefinden und das Uberleben.




Alex Gibbs und
Dr. Jutta Schroeder-Braunstein

Das Komplementsystem ist ein
wesentlicher Bestandteil des
angeborenen Immunsystems. Es
besteht aus mehr als 30 Proteinen,
die im Blut zirkulieren. Es schitzt
den Korper vor Krankheitserregern,
indem es diese direkt abtétet und
eine schnelle Entzindungsreaktion
ausldst, die die Aktivierung von
Immunzellen umfasst. Darlber hinaus
tragt es zur Aufrechterhaltung eines
intakten Gewebes bei, indem es die
Entfernung von Immunkomplexen sowie
von beschadigten oder veranderten
Korperzellen unterstitzt.

Ein Mangel an Komplementproteinen
kann zu einem erhdhten Risiko fur
Infektionen sowie chronisch-entzindliche
und Autoimmunerkrankungen flihren.

Komplementmolekdile sind in drei
Aktivierungskaskaden organisiert,
die alle bei C3 zusammenlaufen,
dem zentralen Bestandteil des
Komplementsystems:

e alternativer Weg,
e klassischer Weg,
e Lektinweg.

Diese Wege werden nach der Erkennung
von Pathogenen oder Zellschaden

durch verschiedene Sensormolekile
aktiviert. Komplementaktivierung
bedeutet, dass Komplementmolekule in
kleinere Fragmente (z.B. C3a, C3b, C5a)
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gespalten werden oder Porenkomplexe
(C5b-9) bilden.

C3-Konvertasen spalten das zentrale
Komplementprotein C3 in die
aktiven Formen C3a und C3b. Dieser
Prozess ist fiir die Verstdrkung der
Immunantwort und die Abtétung von
Krankheitserregern unerlésslich.

C5-Konvertasen spalten das
Komplementprotein C5 in die
aktiven Formen C5a und C5b. Sie
spielen eine entscheidende Rolle bei
Entziindungen und der Abtétung von
Krankheitserregern.

Einige dieser Aktivierungsprodukte
|6sen dann die Effektorfunktionen des
Komplementsystems aus, ndmlich die
Abtétung von Pathogenen (z.B. C5b-9),
die Entfernung abnormaler Zellen

(z.B. C3b) sowie die Rekrutierung und
Aktivierung von Immunzellen (z.B. C3a,
Cbha).

Die Komplementaktivierung wird durch
regulatorische Proteine wie Faktor

H und Faktor | streng kontrolliert,

um Schaden an gesunden Zellen

zu verhindern. Eine Uberaktivierung
des Komplementsystems aufgrund
einer Komplementdysregulation

oder anderer Ursachen kann zu
chronischen Entzindungen fuhren.
Manchmal ist hierfur ein ausldsendes



Ereignis erforderlich, beispielsweise Um komplementvermittelte

eine Infektion. Letztendlich kann eine Erkrankungen wie C3G und IC-
chronische Entziindung gesundes MPGN optimal zu diagnostizieren
Gewebe zerstdren und die Nieren sowie und zu behandeln, ist es wichtig, die
andere Organe beeintrachtigen. Komplementdysregulation bei einzelnen

Patient:innen zu verstehen. Dies erfordert
Bei C3G wird haufig eine Dysregulation fortgeschrittene Untersuchungen durch
des alternativen Komplementwegs ein spezialisiertes Labor.

beobachtet. Bei IC-MPGN kdnnen
sowohl der alternative als auch der
klassische Komplementweg Uberaktiviert
sein.

Klassischer Alternativer

C3-Konvertasen

C5-Konvertasen

sC5b-9-Komplex

Membranangriffskomplex (MAK oder MAC)

Uberblick iiber das Komplementsystem



Ane Merino Guevara und Prof. Dr. Gema Ariceta

C3G (C3-Glomerulopathie) und IC-
MPGN (immunkomplexvermittelte
membranoproliferative
Glomerulonephritis) sind seltene,
fortschreitende Nierenerkrankungen, die
auf eine Fehlregulierung im Immunsystem
zurUckzufUhren sind. Sie kénnen sowohl
Kinder als auch Erwachsene betreffen.

Beide Erkrankungen fuhren zu
Entzindungen. Bei C3G entstehen
Ablagerungen von C8 in der

Niere, wahrend sich bei IC-MPGN
Immunglobuline und/oder andere
Komplementproteine ablagern. Mit der
Zeit schadigt dieser Prozess die Nieren
und beeintrachtigt bei den meisten
Betroffenen die Fahigkeit, Abfallstoffe und
Flussigkeit aus dem Blut zu filtern.

Glucklicherweise kénnen die
Erkrankungen bei einigen Patient:innen,
insbesondere bei Kindern, unter einer
antiproteinurischen Standardtherapie
wie ACE-Hemmern/ARBs und/oder einer
Immunsuppression sowie letztlich auch
nach Beendigung der Medikation in
Remission verbleiben. Die Erkrankungen
kénnen schleichend fortschreiten,

ohne dass die Patient:innen Symptome
verspuren. Daher ist es wichtig, sich
regelmaBig von Nephrolog:innen — bei
Kindern von Kindernephrolog:innen —
untersuchen zu lassen.

C3G

In den meisten Fallen ist C3G
idiopathisch, was bedeutet, dass die
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Ursache unbekannt ist. In anderen Féllen
wird sie durch genetische Varianten
verursacht. Obwohl Infektionen ein
haufiger Ausloser flir C3G-Schube sind,
bleibt die zugrundeliegende Ursache oft
ungeklart. Es gibt zwei Hauptformen von
C3G: die Dense-Deposit-Krankheit (DDD)
und die C3-Glomerulonephritis (C3GN).
Der Unterschied zwischen den beiden
Formen wird durch die Untersuchung
des Nierengewebes nach einer Biopsie
festgestellt (siche Abschnitt ,Biopsie").

IC-MPGN

Es gibt zwei Arten von IC-MPGN.
Sekundare IC-MPGN tritt auf, wenn
die Nierenerkrankung durch andere
Gesundheitszustande wie Infektionen
(z.B. Hepatitis), Autoimmunerkrankungen
(z.B. Lupus) oder Krebserkrankungen
verursacht wird. Diese Ausloser
veranlassen das Immunsystem

dazu, die Nieren anzugreifen, was zu
EntzGndungen und Schéaden fuhrt.
Dieses Buch konzentriert sich auf die
primare (idiopathische) IC-MPGN, bei
der die Ursache unbekannt ist. Sobald
sekundare Formen ausgeschlossen
wurden, zeigen hochspezialisierte
Untersuchungen jedoch h&ufig dieselben
Anomalien des Komplementsystems
wie bei C3G. Deshalb betrachten
Nephrolog:innen beide Erkrankungen
zunehmend als Teil desselben
Krankheitsspektrums.

Sowohl C3G als auch IC-MPGN sind
komplexe Erkrankungen, die sich bei



allen Betroffenen
unterschiedlich
entwickeln. Neben
den Nieren und
weiteren Organen
kann auch

die psychische Gesundheit stark
belastet sein. In der Vergangenheit
entwickelte sich bei etwa der Halfte der
Patient:innen innerhalb von zehn Jahren
nach der Diagnose ein endgradiges
Nierenversagen.

GlUcklicherweise verbessert sich die
Prognose: Wir treten in eine neue

Ara ein, in der
Zielgerichtete
Therapien verfugbar
werden und das
medizinische
Verstandnis

stetig wachst. Die Zusammenstellung
eines passenden Teams aus
medizinischen Fachkréften,
Angehorigen, Erndhrungsberater:innen,
Psycholog:innen, Kinderarzt:innen (bei
Kindern) sowie weiteren Expert:innen

— abgestimmt auf die individuellen
Bedurfnisse der Patient:innen — macht
dabei einen groBen Unterschied.




Oksana Paulsen und Prof. Dr. Yoshitaka Isaka

Die Symptome von C3G und IC-
MPGN sind oft unspezifisch und
koénnen sehr unterschiedlich ausfallen.
Es ist nicht immer sofort ersichtlich,
dass sie mit einer Nierenerkrankung
zusammenhangen, was die Diagnose
und den Beginn der Behandlung
verzégern kann.

Zu Beginn verspuren viele Patient:innen
Uberhaupt keine Beschwerden. Wenn
C8G und IC-MPGN friihzeitig erkannt
werden, geschieht dies meist bei
Vorsorgeuntersuchungen oder Routine-
Checks, bei denen Blut und/oder
Proteine (EiweiB) im Urin festgestellt
werden. Das Heimtlckische an diesen
Erkrankungen ist, dass die Urinproben in
der Anfangsphase manchmal unauffallig
sein kdnnen. In diesem Fall werden
EiweiB und/oder Blut im Urin erst im
Rahmen einer Infektion sichtbar.

=

Mit fortschreitender Erkrankung flhlen
sich viele Patient:innen zunehmend
miide, leiden unter Ubelkeit und der
Blutdruck kann ansteigen. Haufig
treten auch Schwellungen (Odeme) um
die Augen oder an den Beinen sowie
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eine plétzliche Gewichtszunahme

durch Wassereinlagerungen auf.
Wiederkehrende Infektionen und andere
Anzeichen einer Immunfehlfunktion sind
weitere haufige Begleiterscheinungen
von C3G und IC-MPGN.

Beim Auftreten dieser Symptome ist
schnelles Handeln wichtig, da sie auf
den Schweregrad der Erkrankung
hinweisen. Die Entzindung der

kleinen Nierenfilter (Glomeruli) wird

als Glomerulonephritis bezeichnet.
Unbehandelt kann sie zu Nierenversagen
und anderen schwerwiegenden
Komplikationen fuhren.

RegelmaBige Vorsorgeprogramme
kénnen entscheidend dazu beitragen,
Nierenerkrankungen wie C3G und IC-
MPGN frihzeitig zu erkennen. Solche
Programme existieren beispielsweise
sehr erfolgreich in Japan, wo ein
Grofteil der Bevolkerung jahrlich auf
eine Proteinurie untersucht wird. Dies
ermdglicht eine frihzeitige Diagnose und
Therapie, was besonders wichtig ist,
da ein Verlust der Nierenfunktion in der
Regel irreversibel ist.

In L&ndern, in denen Urintests nicht Teil
der routinemaBigen Vorsorge sind, ist
es ratsam, dass Betroffene bzw. Eltern
bei ihren Kindern von Zeit zu Zeit selbst
auf EiweiB und Blut im Urin achten.
Dies kann jederzeit unkompliziert zu
Hause mit einem kostenguinstigen
Urinteststreifen aus der Apotheke
durchgefuhrt werden.



4, 2%




Marianne Silkjaer Nielsen, Prof. Dr. Carla Nester und

Dr. Jutta Schroeder-Braunstein

Zur Diagnose von C3G und IC-MPGN

ist eine Nierenbiopsie erforderlich, deren
Auswertung von einer spezialisierten
Fachkraft durchgeflhrt werden muss.
Vor der Biopsie werden bei den
Patient:innen in der Regel mehrere

Urin- und Blutuntersuchungen
vorgenommen. Dabei handelt es sich
um dieselben Tests, die haufig auch zur
Uberwachung der Krankheitsaktivitat
nach der Diagnose eingesetzt werden. In
diesem Abschnitt werden die gangigsten
Untersuchungen zur Diagnose und
Verlaufskontrolle von C3G und IC-MPGN
behandelt.

Urintests

Hamaturie bedeutet, dass sich Blut
im Urin befindet. Es gibt zwei Formen:
die Makrohamaturie, bei der sich der
Urin sichtbar rot oder braun verfarbt,
und die Mikroh&maturie, die nur unter
dem Mikroskop erkennbar ist. Da eine
Hamaturie sowohl harmlos sein als auch
auf eine schwere Nierenerkrankung wie
C3G oder IC-MPGN hinweisen kann,
ist es wichtig, die Ursache arztlich
abzuklaren.

Proteinurie bedeutet, dass sich zu viel
EiweiB im Urin befindet. Normalerweise
scheiden die Nieren nur sehr geringe
Mengen EiweiB aus. Eine leichte
Proteinurie fUhrt in der Regel noch
nicht zu Symptomen. Bei einer starken
Proteinurie kann der Urin jedoch
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auffallig schaumig wirken. Besteht
Uber einen langeren Zeitraum eine
hohe Proteinurie, sinkt der Spiegel des
wichtigen BluteiweiBes Albumin im
Blutkreislauf, da es verstarkt Gber den
Urin verloren geht. Dies fuhrt dazu,
dass FlUssigkeit aus den BlutgefaBen in
das umliegende Gewebe austritt — es
kommt zu Wassereinlagerungen und
Gewichtszunahme. Dieser Zustand
wird als @dem bezeichnet. Anstatt
der Gesamtproteinurie bestimmen
manche Arzt:innen gezielt den
Albuminspiegel im Urin (Albuminurie),
was fur die Verlaufsbeurteilung ebenso
aussagekraftig ist.

Die Konzentration von Eiwei3 und
anderen Bestandteilen im Urin kann im
Laufe des Tages schwanken, was die
Laborergebnisse beeinflusst. Daher
kann die Untersuchung von Urin sinnvoll
sein, der Uber einen Zeitraum von 24
Stunden gesammelt wurde. Eine weitere
gangige und praktikable Methode zur
Einschatzung des Schweregrads einer
Proteinurie oder Albuminurie ist die
Bestimmung des Verhaltnisses von
Eiweil3 (oder Albumin) zu Kreatinin in
einer einzelnen Urinprobe. Dieser Wert
wird als Protein-Kreatinin-Quotient
(UPC) bezeichnet. Diese Methode ist
besonders bei Kindern nitzlich, da das
vollstandige Sammeln einer 24-Stunden-
Urinprobe im Alltag oft schwierig ist. Der
UPC sollte idealerweise aus dem ersten
Morgenurin bestimmt werden.



Makrohamaturie

Mikrohamaturie

Schaumiger Urin
aufgrund von Eiweil3
— Proteinurie

]
O

Darstellung von Urin mit Makrohamaturie,

Mikrohdmaturie und Proteinurie

Bluttests

CBG und IC-MPGN sind heterogene
glomerulére Erkrankungen — das
bedeutet, dass sie sich von Patient:in
zu Patient:in sehr unterschiedlich
auBern. Das macht ihre Behandlung oft
komplex. Diese Heterogenitat beruht
auf den verschiedenen Ursachen der
Erkrankungen: Manche Félle werden
durch genetische Veradnderungen
ausgeldst, bei anderen stehen
Autoimmunreaktionen im Vordergrund,
und in vielen Fallen bleibt die genaue

Ursache unklar. Um die individuellen
Ausloser besser zu verstehen, kann

es sinnvoll sein, zuséatzlich zu den
Standard-Untersuchungen regelmaBig
spezielle Komplementanalysen in einem
Fachlabor durchflhren zu lassen. Diese
erweiterten Blutuntersuchungen helfen
dabei, die zugrunde liegenden Merkmale
der Erkrankung zu charakterisieren, und
liefern wertvolle Erkenntnisse fur die
Diagnose, die Verlaufskontrolle sowie
wichtige Therapieentscheidungen.
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eGFR

Kreatinin

BUN
(Blutharnstoff)

Albumin

Die geschétzte
glomerulare
Filtrationsrate (€GFR)
gibt an, wie gut die
Nieren Abfallstoffe aus
dem Blut filtern. Hohere
Werte weisen auf eine
bessere Funktion hin.

Kreatinin ist ein
Abfallprodukt, das beim
Muskelstoffwechsel
entsteht und von
gesunden Nieren aus
dem Blut gefiltert wird.
Da Kreatinin von den
Nieren aus dem Blut
gefiltert wird, kann es
verwendet werden,
um abzuschétzen,

wie gut die Nieren ihre
Filterfunktion erfullen.

Der Harnstoff im
Blut entsteht, wenn
der Koérper den
Harnstoffanteil der
koérpereigenen Proteine
abbaut. Steigende
Werte kdnnen ein
Hinweis darauf sein,
dass die Nieren
nicht mehr so gut
funktionieren.

Albumin ist das

am haufigsten
vorkommende Protein
im menschlichen
Blutplasma und hat
viele Funktionen. Es ist
das wichtigste Protein,
das daflr verantwortlich
ist, dass die FlUssigkeit
in den BlutgefaBen
bleibt. Je niedriger der
Albuminspiegel, desto
wahrscheinlicher ist es,
dass Flussigkeit aus
den BlutgeféBen in das
Gewebe austritt.

C3

ca

sC5b-9

C3-
Nephritis-
faktor
(C3Nef)

C5-
Nephritis-
faktor
(C5Nef)

C3 ist das zentrale
Protein des
Komplementsystems,
das als Schnittstelle

fUr alle drei
Aktivierungswege dient.
Niedrige C3-Werte oder
hohe C3a- bzw. C3b-
Werte sind Anzeichen
fur ein Uberaktives
Komplementsystem.

C4istein
SchlUsselprotein

des klassischen und
des Lektinwegs. Ein
niedriger C4-Wert
kann ein Hinweis auf
eine Uberaktivierung
des klassischen
Komplementwegs sein.

Die lésliche Form von
C5b-9 entsteht wahrend
der Aktivierung des
terminalen Komplement-
wegs. Erhdhte Werte
deuten auf eine
anhaltende Komplement-
aktivierung hin.

C3Nef ist ein
Autoantikbrper
(Immunglobulin), der
an das zentrale Enzym
(die C3-Konvertase) im
alternativen Komple-
mentweg bindet und
einen anhaltenden C3-
Verbrauch sowie

eine langanhaltende
Komplementaktivierung
verursacht.

C5Nef ist ein
Autoantikorper, der

an das andere wichtige
Enzym (die C5-Konver-
tase) im alternativen
Komplementweg bindet
und einen anhaltenden
C5-Verbrauch, die Akti-
vierung des terminalen
Komplementwegs sowie
eine langanhaltende
Komplementaktivierung
verursacht.



C4-
Nephritis-
faktor
(C4Nef)

Faktor H
(FH)

Faktor |
(FI)

Properdin

CH50 / AH50

C4Nef ist ein
Autoantikérper, der an
das zentrale Enzym

im klassischen und
Lektinweg bindet und
zu einer kontinuierlichen,
unkontrollierten
Komplementaktivitat
fUhrt.

FH ist der wichtigste
Regulator des
alternativen
Komplementwegs.

Er kontrolliert die
Verstérkungsschleife
(Amplifikationsschleife)
und verhindert eine
Uberaktivierung.

Fl ist ein Hauptregulator
aller drei Wege des
Komplementsystems.
Er verhindert eine
UbermaBige
Komplementaktivierung.

Properdin dient

als wichtiger

positiver Regulator
des alternativen
Komplementsystems.

Diese Tests bewerten
die Gesamtaktivitat
des klassischen (CH50)
bzw. alternativen (AH50)
Komplementwegs.
Eine verminderte
Aktivitat kann auf

eine Uberaktivierung
hinweisen (aufgrund
des Verbrauchs von
Komplementfaktoren).
Sie werden auch

zur Uberwachung

einer Behandlung mit
Komplementhemmern
eingesetzt.

Genetische und erworbene
Faktoren als Ausloser
einer Fehlregulation des
Komplementsystems

Die beiden Erkrankungen sind

durch eine Uberaktivierung des
Komplementsystems gekennzeichnet.
Die Ursache kdnnen genetische
Veranderungen oder im Laufe des
Lebens erworbene Autoantikdrper sein.

Bei Patient:innen mit C3G werden
gelegentlich genetische Veranderungen
im Komplementweg festgestellt. Diese
fUhren haufig dazu, dass die natUrliche
Regulation gestort ist. Dadurch entsteht
eine anhaltende Aktivierung des
Komplementwegs, was letztendlich zu
Nierenschéden fuhrt.

FUr einen Gentest wird eine Blutprobe an
ein Labor geschickt, das auf die Genetik
des Komplementsystems spezialisiert ist.
Das Vorliegen einer genetischen Variante
bedeutet jedoch nicht zwangslaufig,
dass die Patient:innen tatsachlich eine
Nierenerkrankung entwickeln. Haufig
werden bei genetischen Untersuchungen
auch Varianten von unklarer Bedeutung
festgestellt. Dabei handelt es sich um
genetische Abweichungen, deren
krankheitsausldsende Wirkung noch
unbekannt ist — méglicherweise

haben sie gar keinen Einfluss auf die
Erkrankung.
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Diese Gene stehen

ggi CCFFHB’ am haufigsten im .
CFI',|R1 _5! Zusammenhang mit

komplement-
vermittelten Erkrank-
ungen. In manchen
Fallen entscheiden
sich die Arztinnen
daflr, das gesamte
Genom (die gesamte
Erbinformation) zu
analysieren.

Zusatzlich zu genetischen Faktoren
kann der Kdrper auch Eiweile

bilden, die sich gegen korpereigene
Komplementproteine richten —
sogenannte erworbene Autoantikorper.
Die haufigsten Vertreter bei C3G und
IC-MPGN sind die Nephritisfaktoren

C3, C4 und C5 (siehe Tabelle der
Komplementtests). Diese Autoantikdrper
kdnnen eine UbermaBige Aktivierung
des Komplementsystems ausldsen. Eine
solche anhaltende Aktivierung fuhrt bei
Patient:innen mit C3G oder IC-MPGN

zu Entziindungen und fortschreitenden
Schéden an den Glomeruli.

Biopsie

Zur Diagnose von C3G und IC-MPGN
ist eine Nierenbiopsie erforderlich.

Bei diesem Eingriff wird eine kleine
Gewebeprobe aus der Niere entnom-
men, die Glomeruli (Nierenfilter) enthalt.
Die Probe wird anschlieBend an ein
spezialisiertes Labor geschickt, wo sie
von erfahrenen Nierenpatholog:innen
untersucht wird.

Um eine prazise Diagnose zu stellen,
18

kommen drei erganzende Verfahren zum
Einsatz:

e Lichtmikroskopie (LM):
Bei dieser Methode wird das
allgemeine Erscheinungsbild
des Biopsiegewebes mithilfe
verschiedener Farbemittel beurteilt.

e Immunfluoreszenz (IF):
Mit dieser Technik lasst
sich feststellen, ob C3 oder
Immunglobuline im Gewebe
abgelagert sind und wie stark die
Farbung ausfallt.

e Elektronenmikroskopie (EM):
Diese Methode ist entscheidend,
um die genaue Lage und Struktur
der Ablagerungen sichtbar zu
machen. Erst die EM ermdéglicht die
sichere Unterscheidung zwischen
den verschiedenen Formen von
C3G sowie die Abgrenzung zur IC-
MPGN.

Zeigt die Immunfluoreszenz eine C3-
Farbung, die mindestens doppelt so
stark ist wie jede andere Farbung (z. B.
durch Immunglobuline), sprechen
Nierenpatholog:innen von einer ,,C3-
dominanten Glomerulonephritis®,
was auf eine C3G hindeutet. Allerdings
kénnen bis zu 30 % der Patient:innen mit
einer postinfektidsen Glomerulonephritis
(PIGN) ein identisches Muster aufweisen.
Die Diagnose C3G kann daher erst
definitiv gestellt werden, wenn eine
vorangegangene Infektion als Ausldser
ausgeschlossen wurde.

Mittels Elektronenmikroskopie lasst sich



die C3G-Diagnose weiter unterteilen:

e Dense-Deposit-Krankheit (DDD):

Charakterisiert durch ausgepréagte,
bandférmig verdickte Ablagerungen
innerhalb der glomerularen
Basalmembran.

e C3-Glomerulonephritis (C3GN):
Hierbei finden sich die C3-
Ablagerungen vorrangig
im Mesangium und an den
Kapillarwanden, meist in weniger
dichten Mustern.

Liegt hingegen ein
membranoproliferatives
Schadigungsmuster vor, bei dem
Immunglobuline in der Immunfluoreszenz
dominieren oder gleichwertig

neben C3 nachweisbar sind, wird

eine immunkomplexvermittelte
membranoproliferative
Glomerulonephritis (IC-MPGN)
diagnostiziert.

Die Biopsie wird von Nephrolog:innen
oder Radiolog:innen im Krankenhaus
durchgefihrt — bei Erwachsenen in der
Regel unter ortlicher Betaubung, bei
Kindern meist unter Vollnarkose. In den
ersten ein bis zwei Wochen nach dem
Eingriff sollten anstrengende korperliche
Aktivitdten vermieden werden. Bei
Nachblutungen, Fieber oder auffalligen
Urinveranderungen muss umgehend
das Behandlungsteam kontaktiert
werden. In manchen Fallen werden
Biopsien im Verlauf wiederholt, um die
Krankheitsaktivitat und das Ansprechen
auf die Therapie zu Uberprufen.

/\

/\

Ubersicht von Diagnosen auf der Grundlage von Biopsieergebnissen
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Katrine Maiggard und
Prof. Dr. Marina Vivarelli

Die Behandlung von C3G und IC-MPGN
wird individuell an jede:n Patient:in
angepasst. Dabei spielen unter anderem
die Krankheitsaktivitat und der bisherige
Verlauf eine zentrale Rolle. FUr alle, die
mit diesen Erkrankungen leben, sind
regelmaBige Kontrollen essenziell, denn
sowohl C3G als auch IC-MPGN kbénnen
bei einem Schub wieder aktiver werden,
teils sogar ohne splrbare Symptome.

Die regelmaBige Medikamenteneinnahme
und die engmaschige Uberwachung

des Krankheitsverlaufs gehdren daher
fur Betroffene zur Alltagsroutine. Ebenso
wichtig ist die vorausschauende Planung
von Terminen bei Nephrolog:innen und
weiteren medizinischen Fachkréaften.
DarUber hinaus kdnnen gezielte
Anpassungen des Lebensstils helfen, die
Nierengesundheit zu unterstitzen und
den Krankheitsverlauf zu stabilisieren.
Dazu zahlen insbesondere eine salzarme
Ernéhrung, eine individuell angepasste
EiweiBzufuhr sowie ausreichend Ruhe
und Erholung im Alltag.

C3G und IC-MPGN kénnen
schleichend fortschreiten — das
bedeutet, dass Betroffene oft

Uber l&angere Zeit keine spurbaren
Symptome versplren. Deshalb ist die
regelmaBige Uberwachung wichtiger
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Marker fUr das Fortschreiten der
Erkrankung im Blut und Urin essenziell.
Routinekontrollen bei Arzt:innen helfen
dabei, Krankheitsschube frihzeitig zu
erkennen und eine Verschlechterung

der Nierenfunktion sowie weitere
Komplikationen rechtzeitig zu verhindern.

Wie oft diese Termine erforderlich sind,
h&angt individuell vom Schweregrad

der Erkrankung ab. Entscheidend sind
dabei insbesondere das AusmaB der
Proteinurie sowie weitere Laborwerte der
Patient:innen.

Wenn die Erkrankung stabil ist und es
den Patient:innen gut geht, reichen
Termine meist zweimal pro Jahr aus. Bei
aktiverer Erkrankung oder Anpassungen
der Therapie sollten Nephrolog:innen
hingegen deutlich h&ufiger aufgesucht
werden.

FUr die regelmaBige Kontrolle ist eine
umfassende Diagnostik essenziell.
Dazu gehoren Blutuntersuchungen
zur Bestimmung relevanter Marker
wie Kreatinin- und eGFR-Werte
sowie zur Messung der Aktivitat

des Komplementsystems. Ebenso
unverzichtbar sind regelmaBige
Urinuntersuchungen, um das AusmaBi
von Proteinurie und Hamaturie zu
bestimmen.



Zudem sollten Patient:innen regelmaBig
augenarztlich untersucht werden, um
sogenannte Drusen (Ablagerungen in
der Netzhaut) friihzeitig zu erkennen
oder auszuschlieBen, die haufig bei

C3G und IC-MPGN auftreten. Dartber
hinaus empfiehlt sich eine Untersuchung
durch Fachérzt:iinnen, die eine partielle
Lipodystrophie diagnostizieren kdnnen —
eine seltene Begleiterkrankung, bei der
es zu einem fortschreitenden Verlust des
Unterhautfettgewebes kommt.

Unabhéngig vom aktuellen Befinden
wird allen Patient:innen empfohlen,

den Proteinurie-Wert monatlich zu
kontrollieren. Dieser einfache Test ist
entscheidend, um erneute Schiibe oder
Verschlechterungen der Nierenfunktion
in jedem Krankheitsstadium friihzeitig
zu erkennen, denn je friher ein Schub
entdeckt wird, desto erfolgreicher ldsst
er sich behandeln.

_—







Hyo Jin Heinz und
Prof. Dr. Fadi Fakhouri

Die Behandlung von C3G und IC-MPGN
verlauft selten geradlinig und erfordert
bei vielen Patient:innen eine Phase

der schrittweisen Therapieanpassung.
Da diese Erkrankungen so selten und
individuell unterschiedlich ausgepragt
sind, spricht jede Person anders auf
einzelne Medikamente an. Umso
wichtiger ist es, den moglichen Nutzen
einer Therapie stets sorgféaltig gegen
potenzielle Nebenwirkungen abzuwégen,
damit Patient:innen die bestmogliche
Chance auf ein gesundes und erfllltes
Leben erhalten.

Aus diesem Grund ist eine
partnerschaftliche Entscheidungsfindung
(Shared Decision-Making) zwischen
Nephrolog:innen und Patient:innen bei
allen therapeutischen Schritten sehr
wichtig.

Die Behandlung hat 2 Hauptziele:

¢ Verlangsamung der
Nierenschéadigung

e Stabilisierung der
Nierenfunktion

Entscheidend ist es, die
Proteinurie zu senken und
dauerhaft auf niedrigem Niveau
zu halten sowie die geschitzte
glomeruléare Filtrationsrate
(eGFR) zu stabilisieren oder

zu verbessern.

Da es kein einheitliches Heilmittel

flir C3G oder IC-MPGN gibt,

muss die Behandlung individuell

auf die Bedurfnisse der einzelnen
Patient:innen abgestimmt werden.

Die meisten Betroffenen beginnen

mit unterstiitzenden MaBnahmen
(Supportivtherapie). Dazu gehéren
Medikamente zur Blutdruckkontrolle

und zur Verringerung der
EiweiBausscheidung im Urin (Proteinurie)
sowie Anpassungen im Alltag -

etwa eine salzarme Erndhrung und

das konsequente Vermeiden von
Medikamenten, die die Nieren schadigen
kénnen (z. B. bestimmte Schmerzmittel).

Je nach Schweregrad und Aktivitat der
Erkrankung kénnen Nephrolog:innen
immunsuppressive Medikamente
einsetzen. In der Vergangenheit
beschrankte sich das therapeutische
Spektrum weitgehend auf unspezifische
Immunsuppressiva ohne belegte
Wirkung auf die zugrunde liegende
Komplementdysregulation, was

mit variabler Wirksamkeit und
entsprechenden Nebenwirkungen
einherging. Mittlerweile sind jedoch neue,
zielgerichtete Komplementtherapien
verflgbar, die deutlich bessere
Moglichkeiten zur gezielten Kontrolle der
Krankheitsaktivitat bieten.
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Haufig zur Behandlung von C3G und IC-MPGN
eingesetzte Medikamente

Medikamente, die die
Nierenfunktion schiitzen und die
Proteinurie reduzieren

e RAAS-Hemmer: Dazu gehéren
Angiotensin-Converting-Enzym-
Hemmer (ACE-Hemmer) und
Angiotensin-ll-Rezeptorblocker
(ARBs).

e Bei Patient:innen mit einem
Risiko fiir eine fortschreitende
Nierenerkrankung werden diese
Medikamente ab der Diagnose
(basierend auf Proteinwerten
und Blutdruck) eingesetzt,
um den Blutdruck zu senken,
die Proteinausscheidung
im Urin zu reduzieren und
die Nierenschadigung zu
verlangsamen.

e SGLT2-Hemmer: Hemmer des
Natrium-Glukose-Cotransporters
2 wie Dapagliflozin und
Empagliflozin tragen zum Schutz
der Nieren bei, indem sie die
Aufnahme von Zucker in den
Nieren blockieren.

Gezielte Therapien mit
Komplementinhibitoren

Zwei dieser Therapien, Iptacopan und
Pegcetacoplan, sind neu und wurden

Iptacopan/Fabhalta®© ist ein
oraler Komplementfaktor-B-
Inhibitor, der von der EMA und
der FDA zur Behandlung von
C3G zugelassen ist. Klinische
Studien zur IC-MPGN laufen
derzeit.

Pegcetacoplan/Empaveli©/
Aspaveli© ist ein C3-
Komplementinhibitor, der
zweimal wochentlich als
subkutane Infusion verabreicht
wird. Er wurde von der EMA und
der FDA zur Behandlung von
C3G und IC-MPGN zugelassen.

Eculizumab/Soliris© und
Ravulizumab/Ultomiris© werden
als Infusionen verabreicht, die
alle zwei Wochen (Eculizumab)
oder alle zwei Monate
(Ravulizumab) erfolgen, um die
terminale Komplementkaskade
zu blockieren. Eculizumab

und Ravulizumab kénnen
einigen Patient:innen mit C3G
und IC-MPGN helfen, obwohl
die Produkte nur fir andere
Erkrankungen zugelassen sind.
Die Wirksamkeit von Eculizumab
und Ravulizumab wurde in
prospektiven randomisierten
Studien nicht nachgewiesen.

krzlich von der FDA und der EMA Unspezifische immunsuppressive
zugelassen. Sie zielen darauf ab, die Therapien

Uberaktivierung des Komplementsystems

zu blockieren, indem sie spezifische Diese helfen dabei, das Immunsystem zu
Komplementproteine hemmen. kontrollieren, wenn es falschlicherweise
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Das Nebenwirkungsprofil von
Medikamenten, die schon lange auf
dem Markt sind, ist gut bekannt. Bei
neu zugelassenen Therapien mussen
die Wirksamkeit sowie mdgliche
Nebenwirkungen bei langfristiger

das korpereigene Gewebe angreift. Die
Unterdrickung des Immunsystems kann
es dem Korper erschweren, Infektionen
zu bekampfen.

¢ Kortikosteroide wie Anwendung im Praxisalltag weiter
Prednison, Dexamethason genau beobachtet werden (siehe Kapitel
und Hydrocortison sind starke tber Netzwerke und Evidenz). Wichtig
entziindungshemmende zu beachten: Einige Wirkstoffe durfen
Medikamente, die zur wahrend der Schwangerschaft und
Behandlung von dberaktiven Stillzeit nicht oder nur nach strenger
Immunerkrankungen eingesetzt Nutzen-Risiko-Abwagung angewendet
werden. Sie werden in der Regel werden.
nur so lange wie unbedingt nétig
verschrieben, um Komplikationen Deshalb sind der Austausch und
Zu vermeiden. die enge Zusammenarbeit mit

Ihren behandelnden Arzt:innen

° e EelEne Y stets besonders wichtig.

CellCept© oder Mycophenolat-
Natrium/Myfortic®© hilft bei der
Regulierung des Immunsystems,
indem es das Wachstum
bestimmter Inmunzellen hemmt,
und wird zur Behandlung von
Autoimmunerkrankungen
eingesetzt.

e Cyclophosphamid wird manchmal
eingesetzt, wenn andere
Behandlungen nicht anschlagen
und ein hohes Risiko fiir eine
rasche Verschlechterung der
Nierenfunktion besteht. Es hilft,
Entziindungen zu reduzieren,
und kann das Fortschreiten
der Erkrankung verlangsamen,
erfordert jedoch eine sorgféltige
Verabreichung und Uberwachung
aufgrund eines erhéhten Risikos
firr Infektionen, Unfruchtbarkeit,
boésartige Tumore usw.
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Wenn ein Patient oder eine
Patientin das Endstadium
einer Nierenerkrankung
erreicht, benotigt er oder
sie eine Dialyse oder eine
Transplantation, um zu
iiberleben.

Dialyse

Die Dialyse ist ein medizinisches
Verfahren, das das Blut von
Stoffwechselabbauprodukten und
Giftstoffen reinigt sowie Uberschussiges
Wasser aus dem Korper entfernt.
Wahrend Dialysemaschinen die
Filterfunktion der Nieren teilweise
Ubernehmen kdnnen, ersetzen sie
jedoch nicht deren wichtige Aufgaben im
Hormon- und Enzymhaushalt wie etwa
die Blutdruckregulation oder die Bildung
roter Blutkdrperchen.

Grundsatzlich gibt es zwei Formen der
Dialyse: die Hamodialyse (HD) und die
Peritonealdialyse (PD). Wahrend bei der
PD, die meist zu Hause durchgeftihrt
werden kann, das kdrpereigene Bauchfell
als natdrlicher Filter dient, erfolgt die HD
in der Regel drei- bis funfmal wdchentlich
Uber ein Dialysegerat in einem Zentrum.

Nierentransplantation

Obwonhl die Dialyse lebensrettend ist,
kann sie den Korper stark belasten und
ist mit gesundheitlichen Risiken sowie
Alltagsbeschrankungen verbunden.
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Daher stellt eine Nierentransplantation

flr die meisten Menschen mit einer
Nierenerkrankung im Endstadium die
bevorzugte Behandlungsoption dar. Bei
Patient:innen mit C3G oder IC-MPGN
besteht jedoch ein erhdhtes Risiko, dass
die Erkrankung im Transplantat erneut
auftritt (Rezidiv). Aus diesem Grund

sind auch nach einer erfolgreichen
Transplantation regelméaBige Nachkontrol-
len und eine spezialisierte nephrologische
Betreuung von zentraler Bedeutung.

Uber die medizinische
Behandlung hinaus

Die emotionalen Auswirkungen des
Lebens mit einer seltenen Nierenerkran-
kung gehen weit Uber die rein medizin-
ische Behandlung hinaus. Unsicherheit
und Isolation sind unter Betroffenen weit
verbreitet, insbesondere dann, wenn sich
Symptome verandern oder die
gesundheitliche Zukunft ungewiss
erscheint. Viele Patient:innen finden
wertvolle Unterstltzung in Selbsthilfe-
gruppen, Patientenorganisationen und
durch gezielte Aufklarungsangebote,
was ihnen hilft, sich besser informiert
und weniger allein zu fhlen. Aus Sicht
der Patient:innen wird ein erfolgreicher
Umgang mit der Erkrankung nicht allein
durch Laborwerte definiert, sondern vor
allem durch den

Erhalt von Lebens-

qualitat, Resilienz

und Hoffnung

im Alltag mit

einer chronischen

Diagnose.






Enrique Gordillo und
Dr. Louise Havkrog Salomo

Eine ausgewogene Erndhrung ist fur die
Gesundheit und das Wohlbefinden jedes
Menschen essenziell. Fir Menschen

mit einer Nierenerkrankung kann eine
nierenfreundliche Erndhrungsweise
gezielt dazu beitragen, Proteinurie sowie
metabolische Azidose zu verringern,
den Blutdruck zu regulieren und den
Stoffwechsel zu entlasten. Damit

schont eine angepasste Erndhrung die
durch C3G und IC-MPGN belasteten
Nieren direkt. Darlber hinaus hilft sie,
Herz-Kreislauf-Erkrankungen sowie
weiteren Stoffwechselkomplikationen
vorzubeugen.

Die Nieren spielen eine entscheidende
Rolle bei der Verwertung von
Nahrstoffen, der Regulierung

des Flussigkeitshaushalts, der
Aufrechterhaltung des Saure-Basen-
Gleichgewichts sowie der Filterung
von Stoffwechselabbauprodukten

wie Harnstoff und Kreatinin. Zu den
wichtigsten Ernéhrungsempfehlungen
bei C3G und IC-MPGN gehdren:

e Salzreduktion: Senkt den
Blutdruck und mindert Odeme
(Flissigkeitsansammlungen);

¢ Einschrankung von
Zusatzstoffen: Vermeidung von
Phosphat- und Natriumzusatzen
(haufig als E-Nummern deklariert);

e Reduktion stark verarbeiteter
Lebensmittel: Verzicht auf



Fertiggerichte, verarbeitete
Fleischwaren, frittierte Speisen,
zuckerhaltige Softdrinks und
industrielles Geback, da diese
hohe Mengen an verstecktem Salz,
Zucker und ungesunden Fetten
enthalten.

Um stark verarbeitete Lebensmittel zu
meiden, empfiehlt es sich, moglichst
oft frisch zu kochen und mit naturlichen
Krautern sowie GewUrzen zu verfeinern.
Eine pflanzenbetonte Kost mit viel
GemUse und wenig (insbesondere
unverarbeitetem) Fleisch entlastet die
Organe: Pflanzliche EiweiBquellen
erzeugen im Korper eine geringere
Saurebelastung und fuhren zur Bildung
von weniger urdmischen Giftstoffen
(urémischen Toxinen), was positiv mit der
Gesunderhaltung der Darmmikrobiota
zusammenhangt.

Je weiter die Nierenfunktion der
Patient:innen eingeschrankt ist,

desto gezielter muss die Ernahrung
angepasst werden. Dennoch steht eine
abwechslungsreiche und nahrstoffreiche
Lebensmittelauswahl stets im
Vordergrund.

Um Uberforderung und Verzichtsgefiihle
zu vermeiden, erweist sich die
80/20-Regel als praxistauglich: Wenn
etwa 80 Prozent der wdchentlichen
Erndhrung konsequent nierenfreundlich
gestaltet werden, lassen die
verbleibenden 20 Prozent Raum fir
Flexibilitat und Genuss ohne schlechtes
Gewissen.

Die Planung von Mahlzeiten kann fur
Menschen, die sich nierenfreundlich
erndhren mochten, eine Herausforderung

sein. Ohne Planung greift man jedoch
moglicherweise den ganzen Tag Uber

zu verarbeiteten Snacks. Wenn Sie
Mahlzeiten im Voraus planen und
Snacks selbst zubereiten, fallt es leichter,
dranzubleiben.

Da einige nierenfreundliche
Empfehlungen zu eintdnigen und wenig
inspirierenden Mahlzeiten flihren kénnen,
kann die Freude am Essen darunter
leiden. Kochblcher und Rezepte, die in
Zusammenarbeit mit Nephrolog:innen,
Erndhrungswissenschaftler:innen und
erfahrenen Kéch:innen entwickelt
wurden, kénnen dazu beitragen, dass
die Umstellung auf eine nierenfreundliche
Erndhrung genussvoll fur Betroffene und
ihre Familien wird.

Es ist wichtig, sich regelméBig
mit Ihren behandelnden Nephro-
log:innen (iber Ihre Erndhrung
auszutauschen und zudem im
Rahmen der allgemeinen Vor-
sorge regelméBige Blut- und
Urinuntersuchungen durchfiihren
zu lassen.
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Eine persénliche Geschichte

Unsere Geschichte begann, als wir
versuchten herauszufinden, warum
unser Sohn nicht richtig wachst. Erste
Laboruntersuchungen zeigten niedrige
C83-Komplementwerte und eine hohe
Proteinurie. Eine Nierenbiopsie bestéatigte
einige Monate spéater die Diagnose.
Dieser fruhzeitige Befund war fUr unseren
Sohn rlckblickend entscheidend.

Sein erster Nephrologe sagte uns
damals nur, dass C3G sehr schwer

zu behandeln sei und eine schlechte
Prognose habe. Er rief uns dazu auf, uns
selbst im Internet dartber zu informieren.
Wir waren am Boden zerstort, fuhlten
uns vollig allein gelassen und verstanden
kaum, was wir da lasen. Jedes weitere
Gesprach mit Arzt:innen verwirrte uns
nur noch mehr. Die Erndhrungsberatung
behandelte unseren Sohn, als befédnde
er sich bereits im Endstadium einer
Niereninsuffizienz, und verbot ihm fast
alle Lebensmittel. Mit der Zeit wurde uns
Klar, dass viele Arzt:innen schlichtweg
keine Erfahrung mit dieser extrem
seltenen Erkrankung hatten.

Diese standige Unsicherheit belastete
auch die Beziehung zu meiner

Frau schwer, da wir die sparlichen
Informationen unterschiedlich
interpretierten und verarbeiteten.

Der Wendepunkt kam, als wir zu einer
spezialisierten kindernephrologischen
Praxis wechselten, die fundierte
Erfahrung in der Betreuung von C3G-
Patient:innen besal. Wir schlossen

uns C3G-Patient:innengruppen an und
vernetzten uns. Ich nahm 2022 sogar
an einer groBen Nephrologie-Konferenz
in Spanien teil. Allm&hlich lernten

wir, Laborergebnisse richtig zu lesen
und mit dem Alltag unseres Sohnes

zu verknupfen, um die Erkrankung
besser zu verstehen. Wir ndherten

uns der Forschung an, kontaktierten
Pharmaunternehmen und stieBen auf
Initiativen wie CompCure. Heute flhlen
wir uns nicht mehr hilflos oder allein

— und genau deshalb méchte ich nun
anderen Familien auf diesem Weg helfen.




Lindsey Fuller und Adrian Ley

In diesem Abschnitt schildern sich in einem Kreislauf gefangen: Die
Patient:innen sowie Angehdrige Nierenfunktion verschlechtert sich

ihre Erfahrungen mit den bis zum Versagen, eine Dialyse oder
verschiedenen Phasen der Transplantation wird notwendig und
Erkrankungen. Sie berichten danach tritt die Krankheit erneut auf und
davon, wie sie mit typischen eine Dialyse ist wieder erforderlich.

Herausforderungen umgehen,
wahrend sie gleichzeitig

versuchen, die Nierenfunktion Empfehlungen von Patient:
zu schiitzen und einen normalen innen zum Umgang mit der
Alltag aufrechtzuerhalten. eigenen Gesundheit und dem
Dieser Abschnitt basiert auf den Alltag mit C3G und IC-MPGN:

personlichen Erfahrungen der
Autor:innen sowie auf Beitrdagen
weiterer Betroffener aus
Interviews und Fokusgruppen.

1. Wenden Sie sich so friih wie

maglich an Nephrolog:innen

mit spezifischer Fachkenntnis

in C3G und IC-MPGN, entweder
Der Krankheitsverlauf bei C3G oder Uber Ihren behandelnden Arzt
IC-MPGN unterscheidet sich zwar bzw. Ihre behandelnde Arztin
von Patient:in zu Patient:in erheblich,
ist jedoch meist komplex und umfasst
verschiedene Phasen, die eine Vielzahl
von Herausforderungen mit sich
bringen. Neben den Auswirkungen
auf die Nierenfunktion kdnnen auch
Komplikationen an anderen Organen
auftreten. All das kann schwer zu

oder direkt. Die Expertiinnen
kénnen den behandelnden
Nephrologen bzw. die behand-
elnde Nephrologin dabei unter-
stltzen, einen auf lhre indivi-
duellen Bedurfnisse zugeschnit-
tenen Behandlungsplan zu

verkraften und zu bewaltigen sein. Sslslen

Manche Menschen, die mit C3G und 2. Achten Sie auf die allgemeine = %=
IC-MPGN leben, werden friih im Rahmen krperliche und psychische

von Vorsorgeuntersuchungen oder Gesundheit von sich selbst, Ihrer
Gesundheitschecks diagnostiziert. Familie und anderen betroffenen
Es kommt jedoch haufig vor, dass Menschen in lhrem Umfeld.
Symptome bereits lange Zeit bestehen,

bevor die eigentliche Diagnose gestellt 3. Nehmen Sie Kontakt zu anderen
wird. Es kommt vor, dass Patient:innen Menschen in ahnlichen Situationen
eine falsche oder unspezifische Diagnose auf, z. B. Uber Patient:innen-
erhalten, was zu einer unspezifischen organisationen, Netzwerke oder
und suboptimalen Versorgung flhren soziale Medien.

kann. Manche Patient:innen flihlen
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Krankheitsverlauf

Das Ziel ist es, das Fortschreiten der
Erkrankungen zu verhindern oder

zu verlangsamen oder sogar eine
vollstandige oder teilweise Remission

zu erreichen. Gleichzeitig soll die
Nierenfunktion so lange wie moglich
erhalten bleiben. Dieses Ziel wird immer
erreichbarer, da sich unser Verstandnis
verbessert und neue Therapien
verfligbar werden.

Viele Patient:innen und ihre Familien
machen sich groBe Sorgen um die
Zukunft und die Frage, was sie im
weiteren Krankheitsverlauf noch
erwartet. Da sich C3G und IC-

MPGN von Person zu Person sehr
unterschiedlich &uBern, lassen sich
kaum allgemeingultige Aussagen
treffen: Manche Menschen durchlaufen

Darstellung des Krankheitsverlaufs

aus der Perspektive von
Patient:innen und Pflegenden

Spezifische Diagnose

im Laufe der Jahre verschiedene
Krankheitsstadien, wéhrend andere
Uber lange Zeit in Remission bleiben
kénnen — also in einer Phase, in der die
Erkrankung inaktiv ist.

Die emotionale Belastung ist dabei oft
genauso spurbar wie die kdrperlichen
Einschréankungen. Da C3G und IC-
MPGN so selten sind, fUhlen sich
Betroffene nicht selten isoliert. Der
unvorhersehbare Verlauf kann zudem
eine anhaltende Sorge vor erneuten
Schlben auslésen. Eine ganzheitliche
UnterstUtzung durch erfahrene
Nephrologieteams, der Austausch in
Patient:innengemeinschaften sowie
professionelle psychologische Angebote
sind daher fur die langfristige Begleitung
von zentraler Bedeutung.

Der stille Weg zum
Nierenversagen
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Frithe Symptome

FUr die meisten Menschen beginnt
die Erkrankung véllig unerwartet.
Erste Symptome wie anhaltende
Muidigkeit, Schwellungen (Odeme)
an den Beinen oder um die Augen
herum sowie schaumiger Urin
sind oft uncharakteristisch und
schwer einzuordnen. Haufig fallen
erste Anzeichen auch erst durch
auffallige Laborwerte bei einer
Routineuntersuchung auf.

In manchen Fallen flhlen sich die
Patient:innen véllig gesund und sind
Uberrascht, wenn Urintests Blut oder
Eiweil3 nachweisen oder wenn ein
Bluttest darauf hindeutet, dass ein
Problem mit den Nieren vorliegen
konnte.

Da C3G und IC-MPGN selten sind
und anderen Erkrankungen &hneln
kdnnen, wird die richtige Diagnose
haufig verzdgert gestellt. Es kann
lange dauern, bis eine Uberweisung
an erfahrene Nephrolog:innen erfolgt,

welche spezielle Bluttests und vor allem
eine Nierenbiopsie veranlasst, die fur die

Diagnose erforderlich ist.

Wie friihzeitig die Erkrankung erkannt
und behandelt wird, hat einen starken

Einfluss auf den weiteren Verlauf.

Diagnose

Zum Zeitpunkt der Diagnose von
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C3G oder IC-MPGN liegt bei vielen
Patient:innen bereits eine aktive und
fortgeschrittene Erkrankung vor. Nach
einem oft langwierigen Weg voller
Ungewissheit, unklarer Symptome

oder Fehldiagnosen kann es zun&chst
eine Erleichterung sein, endlich eine
eindeutige Erklarung zu erhalten.
Gleichzeitig bedeutet diese Klarheit fir
die meisten Betroffenen auch einen
tiefen Schock. Es kann schwierig sein,
die chronische und fortschreitende
Natur der Erkrankung zu akzeptieren.
Ein ausreichendes Verstéandnis der
Erkrankung zu erlangen und gleichzeitig
mit der neuen Lebensrealitdt umzugehen
kann ebenfalls Uberwaltigend sein.

Eine genaue Diagnose ist sehr
wichtig, da sie die Grundlage fiir
eine optimale und krankheits-
spezifische Behandlung bildet.

Langfristige Behandlung

Viele Patient:innen in
Langzeitbehandlung beschreiben
diese als standigen Balanceakt — den
Versuch, ein normales Leben zu
flhren und gleichzeitig Symptome und
Laborergebnisse im Blick zu behalten.

Die Zeit nach der Diagnose kann
besonders herausfordernd sein. Jede(r)
Patient:in ist individuell, und es gibt
bislang keine Heilung oder Behandlung,
die bei allen Betroffenen gleichermaBen



gut wirkt. Daher kann es schwierig
sein, die richtige Behandlung zu
finden und einen individuellen Plan zur
Uberwachung des Krankheitsverlaufs
festzulegen.

Phasen der Remission, in denen die
Krankheit nicht aktiv ist, kbnnen Monate
oder sogar Jahre andauern. Das Ziel
der langfristigen Behandlung ist die
Remission, die entweder spontan
eintreten oder durch Medikamente
herbeigefuihrt werden kann, was als
medikamentdse Remission bezeichnet
wird. Krankheitsschiibe, bei denen

die Krankheit wieder aktiver wird, sind
haufig und kénnen durch Infektionen
und andere Immunreaktionen ausgeldst
werden.

Das Leben mit C3G und IC-MPGN
bedeutet oft, zu lernen, zwischen
stabilen Phasen und erhéhter
Krankheitsaktivitat zu balancieren.
RegelmaBige Blut- und Urintests dienen
dazu, die Nierenfunktion, Proteinwerte
und Anzeichen von Entziindungen

zu kontrollieren. Diese Tests sind
essenziell, da der Verlauf beider
Erkrankungen unvorhersehbar sein
kann. Ihr:e Nephrolog:in empfiehlt Innen
moglicherweise, mindestens einmall

im Monat zu Hause einen Urintest mit
einem Teststreifen durchzuflihren. Bei
anhaltenden Veranderungen wenden
Sie sich bitte an die behandelnden
Nephrolog:innen.

Es kommt nicht selten vor, dass neue
oder wiederkehrende Symptome
auftreten, die auf den ersten Blick nichts
mit den Nieren zu tun haben. Da C3G
und IC-MPGN andere Organe betreffen
sowie die psychische Gesundheit
belasten kénnen, ist es wichtig, solche
Veranderungen zu beobachten und
frihzeitig im arztlichen Gesprach
anzusprechen, damit rechtzeitig
gegengesteuert werden kann.

Das Ziel der langfristigen
Behandlung ist es, die Nieren-
funktion bestméglich zu erhalten
und das Fortschreiten der Erkran-
kung zu verlangsamen oder zu
stoppen. Daher ist es wichtig, das
Fortschreiten der Erkrankung zu
messen, z. B. durch monatliche
Proteinurie-Teststreifen.

Nierenerkrankung im Endstadium

Trotz aller therapeutischen Bemuhungen
kommt es bei einigen Patient:innen

zu einer Verschlechterung der
Nierenfunktion bis zu einem Grad, bei
dem Nierenersatztherapien notwendig
sind, um zu Uberleben. An diesem
Punkt verlagert sich der Fokus auf die
Vorbereitung auf Nierenersatztherapien,
einschlieBlich Dialyse oder
Transplantation.

Es gibt verschiedene Formen der
Dialyse, und die Wahl hangt sowohl
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von medizinischen Faktoren als auch
von individuellen Lebensumstanden

der Betroffenen ab. Viele Patient:innen
empfinden die Dialyse als

zeitaufwandig sowie korperlich und
psychisch belastend. Oft sind zudem
Einschréankungen bei der Ernédhrung
und FlUssigkeitszufuhr sowie zuséatzliche
Medikamente erforderlich.

Obwohl die Dialyse die lebenswichtigen
Funktionen der Niere ersetzen

kann, bietet eine Transplantation

in der Regel bessere langfristige
Gesundheitsaussichten. Nicht

alle medizinischen Zentren flhren
Transplantationen bei Patient:innen

mit C3G oder IC-MPGN durch,

und in einigen Fallen sind vor der
Transplantation normalisierte C3-Werte
erforderlich.

Aufgrund der begrenzten Verflgbarkeit
von Spenderorganen mussen viele
Patient:innen oft lange Wartezeiten

flr ein Transplantat von verstorbenen
Spender:innen in Kauf nehmen.

FUr einige Betroffene kann eine
Lebendspende eine wertvolle Alternative
darstellen. Ein solches Geschenk von
einem gesunden Familienmitglied

oder einer nahestehenden Person
anzunehmen, ist jedoch eine
weitreichende Entscheidung, die fUr alle
Beteiligten hochpersonlich und emotional
herausfordernd sein kann.
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Patient:innen, die transplantiert sind,
erleben den Alltag anders als zuvor mit
ihrer eigenen Niere. Eine engmaschige
Nachsorge bei Facharzt:innen ist
notwendig, um die langfristige Funktion
des Transplantats zu sichern. Haufig ist
eine Anpassung des Lebensstils wichtig,
einschlieBlich spezieller Medikamente
und einer angepassten Erndhrung. Eine
engmaschige Nachsorge ist unerlasslich,
da C3G und IC-MPGN nach der
Transplantation wieder auftreten kénnen.

Auch nach einer Transplantation
sind eine kontinuierliche
Betreuung und Uberwachung
des Verlaufs wichtig, um die neue
Niere zu schiitzen, insbesondere
wenn C3G oder IC-MPGN wieder
auftritt.

Zusammenfassung

Insgesamt ist der Krankheitsverlauf
von Menschen mit C3G oder IC-
MPGN haufig von anfanglicher
Unsicherheit, langfristiger Betreuung
und Resilienz gepragt. Wahrend
aktuelle Behandlungen darauf abzielen,
das Fortschreiten der Krankheit zu
verlangsamen, anstatt sie zu heilen,
bieten laufende Forschung und neue
Therapien Hoffnung auf bessere
Ergebnisse und eine stabilere Zukunft.
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Eine persénliche Geschichte

Ich kann immer noch nicht ganz in Worte
fassen, was es wirklich bedeutet, mit IC-
MPGN oder C3G zu leben. Und ehrlich
gesagt ist Unsicherheit etwas, womit viele
von uns jeden einzelnen Tag umgehen
mussen. Aber ich kann erzahlen, was es
nicht bedeutet: aufzugeben.

Mit 19 Jahren wurde bei mir zunachst
C8G diagnostiziert. Spater folgte

eine IgA-Diagnose, bis schlieBlich
IC-MPGN gesichert wurde. Heute

binich 32. Ich habe inzwischen zwei
Nierentransplantationen hinter mir,
unzéhlige Behandlungen, Ruckschlage
und Momente, in denen sich einfach alles
auBer Kontrolle anfiihlte. Und dennoch:
Ich fuhre heute ein wirklich gutes, erfllltes
Leben.

Am Anfang war das Schwerste nicht
einmal die Krankheit selbst — es war das
nagende Nichtwissen. Ich stellte mir
standig dieselben drangenden Fragen,
die sich so viele Patient:innen stellen: Was
bedeutet das fur meine Zukunft? Wird
irgendwann alles wieder gut? Warum

trifft es ausgerechnet mich? Habe ich
vielleicht etwas falsch gemacht? Diese
Angst ist nicht tber Nacht verschwunden.
Und auch heute bleibt die Unsicherheit
ein Begleiter in meinem Leben — aber sie
bestimmt nicht mehr meinen Alltag.

In diesen ersten Jahren ist vieles
schiefgelaufen, und das méchte ich

gar nicht herunterspielen. Mit einer
seltenen Erkrankung zu leben, kann sich
unglaublich einsam anfiihlen — besonders
dann, wenn Arztinnen nicht immer klare
Antworten haben. Aber eines habe ich



auf diesem Weg gelernt: Wenn so vieles
unklar ist, entsteht genau dadurch auch
Raum fur neue Mdglichkeiten. Denn kein
Krankheitsverlauf gleicht dem anderen.

Mit 19 hatte ich ein Nierenversagen. Ich
musste zur Dialyse, bis meine Mutter mir
eines der groBten Geschenke machte,
die man sich Uberhaupt vorstellen

kann — eine ihrer Nieren. Nach der
Transplantation lebte ich intensiv und
voller Freude. Ich reiste, sammelte
Erinnerungen und fihlte mich wieder
hoffnungsvall.

Etwa drei Jahre spéater verschlechterte
sich meine Nierenfunktion

jedoch erneut. Damals waren die
Behandlungsmdglichkeiten begrenzt,
und ich musste wieder zur Dialyse
zurlickkehren. Dieser Moment hat etwas
in mir zerbrochen. Es war einer der
tiefsten Punkte meines Lebens und eine
schmerzhafte Erinnerung daran, wie
schnell sich alles andern kann.

Zundchst stellte ich mir wieder dieselben
alten Fragen. Doch irgendwann anderte
sich etwas. Ich begann, mir eine andere
Frage zu stellen: Welche Moglichkeiten
habe ich noch? Wenn das nun ein Teil
meines Lebens ist, wie kann ich trotzdem
gut und erflillt leben?

Ich probierte verschiedene Formen der
Dialyse aus, zog in eine andere Stadt und
begann Schritt fir Schritt, mein Leben an
die neue Realitat anzupassen. Ich reiste,
tauschte mich mit anderen Betroffenen
aus, trieb Sport, lernte so viel ich konnte
und achtete bewusst auf meinen

Korper. Die Dialyse hat mein Leben nicht
beendet; sie hat es verandert, aber nicht
beendet.

In dieser Zeit lernte ich eine wichtige
Lektion: Fur fast alles gibt es
Mdoglichkeiten. Manchmal sind sie schwer
zu erkennen, und manchmal muss man
unermudlich nach ihnen suchen — aber
es gibt sie.

Jahre spater erhielt ich einen Anruf,

in dem mir eine weitere Niere

angeboten wurde. Dieser Moment war
unbeschreiblich. Zu diesem Zeitpunkt
war ich bereit — kdrperlich und emotional.
Ich hatte das Leben so akzeptiert, wie es
war, und einen Sinn darin gefunden. Ich
war dankbar flr die moderne Medizin, fUr
die Menschen, die mich unterstutzten,
und fUr das Leben, das ich fuhrte.

Heute gibt es mehr
Behandlungsmdglichkeiten, bessere
Diagnostik und mehr Wissen als zu der
Zeit, als ich meine Diagnose erhielt. Vieles
ist immer noch ungewiss — aber es gibt
auch spurbaren Fortschritt, Hoffnung und
neue Perspektiven.

Wo auch immer du gerade bist, sei dir
bitte bewusst: Deine Krankheit macht
dich nicht aus. Sie ist ein Teil deines
Lebens, aber nicht die ganze Geschichte.
Tausche dich mit anderen aus, die dich
verstehen, stelle Fragen, bleibe neugierig
und gib die Hoffnung auf ein schénes
Leben nicht auf. Es ist immer noch
mdglich — auch wenn es anders aussieht,
als du es dir einmal vorgestellt hast.
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Antonia King, Hyo Jin Heinz und Dirk Bethe

Das Leben mit einer seltenen
Nierenerkrankung betrifft mehr als

nur die Nieren, Laborwerte und
Behandlungspléne. Es wirkt sich auch
auf Gedanken, Geflihle, Beziehungen
und Ihr Selbstbild aus. Wenn Sie sich
schon einmal Uberfordert, isoliert oder
emotional erschopft gefuhlt haben,
bedeutet das nicht, dass Sie schwach
sind. Es bedeutet, dass Sie ein Mensch
sind und auf eine sehr reale und
andauernde Herausforderung reagieren.

Seltene Krankheiten gehen oft mit
Unsicherheit einher. Es gibt weniger
Antworten und weniger Menschen, die
einen wirklich verstehen. Manchmal
gibt es lange Phasen des Wartens oder
man muss die Erkrankung immer wieder
neu erklaren. Diese Unsicherheit kann
Angste, Traurigkeit oder ein stindiges
Geflhl der Alarmbereitschaft ausldsen.
Sich um Ihre eigene psychische
Gesundheit zu kimmern, ist wichtig flr
Ihre allgemeine Gesundheit.

Es ist wichtig anzuerkennen, dass es
okay ist, nicht immer okay zu sein.
Solche Geflhle zu haben bedeutet nicht,
dass Sie es nicht schaffen, positiv oder
stark zu bleiben; es bedeutet vor allem,
dass Sie all das Belastende verarbeiten.

FUr viele Menschen ist professionelle
Unterstltzung ein wichtiger Teil dieses
Prozesses. Ein Gesprach mit einer/
einem Psycholog:in, Berater:in oder
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Sozialarbeiter:in, der oder die sich mit
chronischen Erkrankungen auskennt,
kann lhnen helfen, mit der Diagnose, mit
Angsten oder Depressionen umzugehen
und individuelle Bewaltigungsstrategien
zu entwickeln. Professionelle Hilfe in
Anspruch zu nehmen ist kein letzter
Ausweg; es ist eine aktive Form der
Vorsorge, genauso wie der Besuch

bei einem Nephrologen oder einer
Nephrologin bei Nierenproblemen.

Grenzen zu setzen ist ein weiterer
entscheidender Aspekt flr die
psychische Gesundheit. Das Leben

mit einer seltenen Nierenerkrankung
kann viel kérperliche und emotionale
Energie kosten, daher ist es wichtig,

die eigenen Grenzen zu erkennen und
die eigene Zeit und den Raum flr sich
selbst zu schitzen. Nein zu zusétzlichen
Verpflichtungen zu sagen und Pausen
einzuplanen, ist nicht egoistisch — es ist
Selbstschutz. Klare Grenzen verhindern
Burnout, reduzieren Stress und
ermdglichen es Ihnen, sich auf Aktivitaten
zu konzentrieren, die Ihrer eigenen
Gesundheit guttun.

Die psychische und korperliche
Gesundheit sind eng miteinander
verbunden. Anhaltender Stress und
emotionale Belastungen kénnen

sich auf Schlaf, das Energielevel, die
Motivation und sogar die Wirksamkeit
von Behandlungen auswirken. Sich
um die eigene psychische Gesundheit



zu kiimmern, kann die Lebensqualitat
verbessern und den Umgang mit der
Erkrankung im Alltag erleichtern.

Eine seltene Nierenerkrankung betrifft
nicht nur Sie, sondern auch die
Menschen, die lhnen nahestehen.
Familienmitglieder und Partner:innen
kdnnen sich angstlich, verunsichert,
hilflos oder Uberfordert fuhlen und
wissen oft nicht genau, wie sie sie
unterstitzen kénnen. Rollen kénnen
sich andern. Plane kdnnen sich &ndern.
Die Kommunikation kann schwieriger
werden, besonders wenn alle versuchen,
fUreinander ,stark zu bleiben”.

Wenn Sie dazu in der Lage sind, offene
und ehrliche Gesprache zu flhren,
koénnen diese helfen, Beziehungen zu
schutzen. Ihren Angehdrigen mitzuteilen,
was Sie brauchen, kann Spannungen
abbauen und Missverstandnisse
verringern, sei es praktische Hilfe,
emotionaler Freiraum oder einfach

ein offenes Ohr. Gleichzeitig ist es in
Ordnung, anzuerkennen, dass lhre
Familienangehdrigen moglicherweise
selbst Unterstutzung brauchen.

Verbundenheit ist wichtig. Einen Raum zu
haben, an dem Sie Ihre Erfahrungen nicht
erklaren oder herunterspielen mtssen —
sei es bei einer Fachkraft fur psychische
Gesundheit, in einer Selbsthilfegruppe, im
Gesprach mit anderen Patient:innen oder
mit einer vertrauten Person — kann sehr
entlastend sein.

Das Leben mit einer
seltenen Nierenerkrankung
erfordert Resilienz,

aber resilient zu sein
bedeutet nicht, alles allein
bewaéltigen zu miissen.
Sich um die eigene
psychische Gesundheit
zu kiimmern und dabei
Hilfe anzunehmen, ist Teil
davon, fiir sich selbst zu
sorgen — fir lhre Nieren,
Ihre Beziehungen und sich
selbst.




Antonia King, Tulin Sahin, und
Marianne Silkjaer Nielsen

Sich um einen geliebten Menschen

mit einer chronischen Erkrankung zu
kimmern, kann eine tiefe Verbundenheit
schaffen, ist aber auch mit einer grof3en
emotionalen Belastung verbunden. Ganz
gleich, ob Sie sich um ein Elternteil, einen
Partner oder eine Partnerin, ein Kind
oder einen anderen geliebten Menschen
kimmern: Es erfordert sehr viel Kraft, Tag
fir Tag und rund um die Uhr aufmerksam
und verantwortlich zu sein.

Es gibt keine Worte dafir, den
Schmerz zu beschreiben, den man
empfindet, wenn man einen geliebten
Menschen leiden sieht. Es ist schwer
mitzuerleben, wie er oder sie kampft
und sich nach Dingen sehnt, die

frGher selbstverstandlich waren, wie
Unabhangigkeit, Arbeit, Schule, Freizeit
und die einfache Freiheit, ohne standige
Sorgen und Einschrénkungen zu leben.
Sie kdnnen Inre Hilfe anbieten, doch die
Person nimmt sie vielleicht nicht immer
an.

Moglicherweise beobachten Sie, wie sich
die Person, um die Sie sich kimmern,
aufgrund der Krankheit korperlich,
emotional oder mental verandert. Die
Rollen in Ihrer Beziehung kénnen sich



verschieben. Die Veranderungen kdénnen
neben Liebe und Verbundenheit auch
Trauer ausldsen. Manchmal fihlen Sie
sich vielleicht einsam, gleichzeitig erleben
Sie aber auch eine tiefere Verbindung zu
dem Menschen, den Sie lieben, wahrend
Sie diesen Weg gemeinsam gehen.
Vielleicht ergeben sich fur Sie auch neue
Gelegenheiten, zu lernen und ein tieferes
Verstandnis darUber zu entwickeln, was
im Leben wirklich wichtig ist.

Die Anpassung an eine neue und
radikal andere Realitédt kann Menschen
in vielerlei Hinsicht verletzlich machen.
Emotionale Erschdpfung, Unsicherheit
und Trauer kdnnen das Urteilsvermogen
beeintrachtigen und die Anfalligkeit fur
Manipulation, Gaslighting, Ausnutzung
und Missbrauch erhdhen. Struktur im
Alltag und gesunde Grenzen kénnen
Stabilitat geben.

Um lhren Angehérigen ein
moglichst normales und unter-
stitzendes Leben zu erméglichen,
missen Sie genau das auch sich
selbst erlauben.

Die Person, um die Sie sich kimmern,
rickt oft in den Mittelpunkt der eigenen

Welt. Andere Familienmitglieder

fihlen sich manchmal Ubersehen und
Angehdrige selbst neigen leicht dazu, ihre
eigenen BedUrfnisse hinten anzustellen.
Mit der Zeit wird das Sich-Kimmern
jedoch deutlich schwieriger, wenn

das eigene Wohlbefinden und das der
gesamten Familie vernachlassigt werden.
Sich selbst Prioritét einzurdumen, kann
auch dazu beitragen, dass die Pflege
und Begleitung starker als gemeinsame
Verantwortung verstanden wird.

Bitte denken Sie daran: Ihre Geflhle
sind berechtigt und Sie mUssen diese
Situation nicht allein bewaltigen.

Um Hilfe zu bitten und sich mit

anderen auszutauschen, die &hnliche
Erfahrungen machen, kann eine wichtige
Unterstutzung sein, die Ihnen und der
Person mit der Erkrankung Verstandnis,
Kraft, Bewéaltigungsstrategien sowie
unerwartete Momente von Freude und
Dankbarkeit schenken.

FUr Patient:innen macht es einen groBen

Unterschied, eine vertraute und liebevolle
Person an ihrer Seite zu haben.
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Eine persénliche Geschichte

Wéhrend Patient:innen mit der
Erkrankung leben, tragen auch
Familien und enge Freunde einen Teil
der Folgen.

Diese Geschichte spiegelt wider,

was Familien durchmachen, die von
Nierenerkrankungen betroffen sind. Es

ist eine Geschichte, welche ich nun teile,
weil ich von Esther ermutigt wurde, einem
jungen Méadchen, das mit IC-MPGN lebt
und deren Geschichte zur Griindung von
CompCure flhrte — ein Beweis dafir,
dass eine Familie und eine Gemeinschaft
gemeinsam etwas bewirken kdnnen.

Die Geschichte meiner Mutter

begann mit einem Autounfall, als ich
noch ein Kleinkind war. Die Familie
Uberlebte, aber meine Mutter erlitt
schwere Verletzungen. Sie entwickelte
chronische Schmerzen, die mit
Schmerzmitteln behandelt wurden.
Zuerst unbemerkt beeintrachtigte
dieses Medikament jedoch ihre
Nierenfunktion. Jahrzehntelang trug

sie dies mit bemerkenswerter Stérke.
Alles &nderte sich am 6. Februar 2023,
dem Tag des verheerenden Erdbebens
in der TUrkei. Wahrend das Land mit
unvorstellbaren Verlusten konfrontiert
wurde, erhielten wir im Krankenhaus eine
weitere lebensverandernde Nachricht:
Ein Tumor in der Niere meiner Mutter
erforderte eine sofortige Operation. An
diesem Tag teilte sich mein Leben in zwei
parallele Realitaten. Als Tochter war ich
im Krankenhaus und stellte mich der
Erkrankung meiner Mutter. Als UNICEF-



Botschafterin in der TUrkei unterstiitzte
ich die Opfer des Erdbebens.

Als die Dialyse Teil unseres Lebens
wurde, existierten Trauer und
Verantwortung nebeneinander. Die
Dialyse ist nicht nur eine Behandlung;

sie wird zu einem Lebensstil, der sich
ganz nach Zeitplanen, Maschinen und
dem Uberleben richtet. Ich habe alles
darauf abgestimmt — meine Arbeit, meine
Reisen, die Schulzeit meines Kindes,
jeden einzelnen Tag. Manche Tage waren
gut, andere waren schwer. Wir haben uns
angepasst, wie es Familien eben tun.

Dann kam ein weiterer Schock. Wahrend
der Dialyse erlitt meine Mutter eine
Hirnblutung und ihr Leben stand auf

der Kippe. Es war traumatisch. Ich
klammerte mich an den Glauben, dass
alles gut ausgehen wirde, und so war es
auch. Mein Bruder und ich waren beide
bereit, eine Niere zu spenden. Aber als
Mutter wollte sie den Gedanken nicht
akzeptieren, ihren Kindern etwas so
Lebenswichtiges wegzunehmen — bis zu
dem Tag, an dem wir darUber sprachen,
dass sie ihre Enkelin vielleicht nicht
aufwachsen sehen wurde. Es war das
schwerste Gesprach, das ich je gefihrt
habe. Manchmal erfordert Liebe mehr
Mut als Behutsamkeit.

Mit der Unterstiitzung der Arzte
willigte sie schlieBlich ein, und sechs
Monate spater erhielt sie endlich ihre
Nierentransplantation. Ich verspurte
eine Uberwaltigende Erleichterung.

Ich glaubte, das Schlimmste sei
Uberstanden. Doch Heilung hat inren
eigenen Zeitplan.

In den folgenden Monaten war ich
immer noch in Alarmbereitschaft, plante
weiterhin nach dem Dialyseplan und
wartete darauf, dass etwas schiefgehen
wrde. Ich konnte das nicht verstehen,
bis mein Arzt mir erklarte, dass der
Korper nach einer so langen Zeit
standiger Wachsambkeit nicht sofort
begreift, dass die Krise vorbei ist. Mein
Korper fing gerade erst an, all das zu
verarbeiten, was wir durchgemacht
hatten. Die Heilung kann erst beginnen,
wenn die Behandlung vorbei ist.

Manchmal wird eine Tochter zur Mutter
— nicht aus freier Entscheidung, sondern
aus Liebe. Ich habe diese Reise nicht
nur miterlebt. Ich habe sie auch selbst
durchlebt. Ich wurde zu ihrer Starke,

als sie keine mehr hatte. Und in vielerlei
Hinsicht wurde ich zu ihrer Mutter, damit
sie meine bleiben konnte.




Antonia King und Hyo Jin Heinz

Das Leben mit C3G oder IC-MPGN
kann sich Uberwéltigend anflhlen, vor
allem, weil diese Erkrankungen selten,
unvorhersehbar sind und oft nicht
richtig verstanden werden. Bei vielen
Patient:innen erfolgt die Diagnose
plétzlich. Neben den kdrperlichen
Auswirkungen wirkt sich C3G auch auf
die Arbeit, Beziehungen, die psychische
Gesundheit und die Sicht auf die eigene
Zukunft aus.

Es gibt keinen einzelnen ,richtigen* Weg,
mit C3G oder IC-MPGN zu leben, aber
es gibt Moglichkeiten, ein sinnvolles,
funktionales Leben aufzubauen, das

die eigenen Grenzen respektiert und
gleichzeitig Raum fur Unabhangigkeit und
das Gefuhl von Sinnhaftigkeit 18sst.

C3G und IC-MPGN zwingen
Patient:innen dazu, neu zu

definieren, was ,normales Leben”
bedeutet. Fatigue, Gedachtnis- und
Konzentrationsprobleme, Odeme,
Infektionen, Krankenhausaufenthalte,
Medikamente und Unsicherheit kbnnen
den Alltag immer wieder unterbrechen.
Gut zu leben bedeutet nicht, um jeden
Preis durchzuhalten — es bedeutet zu
lernen, mit der Erkrankung zu leben, statt
sténdig gegen sie anzukampfen.

An manchen Tagen bedeutet ein

funktionales Leben, zu arbeiten, Sport zu
treiben und soziale Kontakte zu pflegen.
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An anderen Tagen bedeutet es, sich
auszuruhen, Symptome zu bewaltigen
oder einfach nur sicher durch den Tag
zu kommen. Beides ist legitim. Ein gutes
Leben mit C3G oder IC-MPGN erfordert
oft, seine Krafte einzuteilen, flexibel zu
sein und Schuldgeflhle loszulassen,
wenn der Korper sagt: ,Heute nicht.”

Arbeit: Herausforderungen und
Méoglichkeiten

Die Arbeit ist fUr viele Menschen mit
seltenen Nierenerkrankungen eine der
groBten Sorgen. Erwerbstéatigkeit bietet
Einkommen, Struktur, soziale Kontakte
und Identitat — kann aber auch Stress
auslosen.

Haufige Herausforderungen sind:

e chronische Mudigkeit und
verminderte Belastbarkeit,

e haufige Arzttermine oder
Krankenhausaufenthalte,

e Nebenwirkungen von Medikamenten
wie z.B. Gedé&chtnis- und
Konzentrationsprobleme oder
erhohtes Infektionsrisiko,

e schwankende Nierenfunktion,

e der Druck, konstant Leistung
zu erbringen.

Trotzdem arbeiten viele Menschen mit
C3G - in Vollzeit, Teilzeit, als Freiberufler
oder in angepassten Arbeitsmodellen.
Der SchlUssel liegt darin, eine Arbeit zu
finden, die zu Ihrer Gesundheit passt,
anstatt Ihre Gesundheit an den Job
anzupassen.



Hilfreiche Strategien konnen sein:

e flexible Arbeitszeiten
oder Homeoffice,

e reduzierte Arbeitszeiten
oder Jobsharing,

e  Tatigkeiten mit planbaren Ablaufen
und Zeiten,

e Arbeitgebende, die
Anpassungen ermoglichen,

e berufliche Ver&nderungen, bei
denen die eigene Gesundheit im
Vordergrund steht

Wenn Sie dazu bereit sind, kann es
hilfreich sein, sich Uber Rechte bei
Behinderung und Uber mdgliche
Anpassungen am Arbeitsplatz in lhrem
Land zu informieren. Anpassungen bei
der Arbeit einzufordern ist kein Versagen;
es ist eine Uberlebensstrategie.

Wenn Arbeiten nicht méglich ist

Fir manche Menschen ist es zeitweise
oder dauerhaft nicht realistisch, zu
arbeiten. Das kann emotional belastend
sein, besonders in einer Gesellschaft, die
den eigenen Wert stark an Produktivitét
knUpft.

Wenn dies auf Sie zutrifft, bedeutet

das nicht, dass Ihr Leben weniger wert
ist. Der Umgang mit einer chronischen
seltenen Krankheit ist an sich schon
viel Arbeit. Sich im Gesundheitssystem
zurechtzufinden, Medikamente zu
managen und die eigene Gesundheit
zu schitzen, erfordert Zeit, Energie und
Resilienz.

Der Zugang zu Leistungen bei Behinde-
rung, finanzieller Unterstitzung oder
sozialen Hilfen kann kompliziert und
frustrierend sein. Jedoch existieren diese
Systeme, weil Menschen Anspruch auf

Stabilitat haben, wenn ihre Gesundheit
ihre Erwerbstatigkeit einschrankt. Um
Hilfe zu bitten, bedeutet nicht aufzugeben
- es bedeutet, nachhaltig fur sich zu
sorgen.

Die Bedeutung von
Unterstiitzungssystemen

Niemand sollte mit einer seltenen
Nierenerkrankung allein leben mussen.
Unterstltzungssysteme — formelle

und informelle — machen einen groBen
Unterschied.

Dazu gehdren zum Beispiel:

e  Familie und Freunde, die lhre
Grenzen verstehen,

e  Patientenorganisationen und
Online-Communitys,

e  Sozialarbeiter:innen oder Patienten-
fUrsprecher:innen,

e Fachkrafte fur psychische
Gesundheit, die mit chronischen
Krankheiten vertraut sind,

e  Arbeitgebende oder Bildungs-
einrichtungen, die flexibel und
informiert sind.

Sich mit anderen Patient:innen zu
vernetzen, kann besonders wertvoll sein.
Der Erfahrungsaustausch mit Menschen,
die die Situation wirklich verstehen,
verringert das Gefuhl der Isolation und
liefert praktisches Wissen, das kein
Lehrbuch vermitteln kann.

C3G und IC-MPGN sind unvorhersehbar.
Plane kdnnen sich &ndern. Behandlungen
entwickeln sich weiter. Lebenswege
verschieben sich. Aber ein erfllltes
Leben ist weiterhin mdglich — gepragt von
Anpassungsfahigkeit, Selbstbewusstsein
und Unterstitzung.
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Eine persdénliche Geschichte

Ich erhielt die Diagnose C3G, als ich 15
Jahre alt war und noch zur Schule ging.
Ich machte Leistungsschwimmen und
musste zu einer Routineuntersuchung,
bei der mein Hausarzt eine Proteinurie
feststellte.

Daraufhin folgten Jahre mit
verschiedenen Behandlungen, die
schlieBlich zu einer Nierenerkrankung im
Endstadium und Dialyse flhrten, bevor
ich eine Transplantation erhielt.

Wéhrend meiner gesamten Erkrankung
hatte ich immer Angst, mein ,normales”
Leben zu verlieren. Werde ich in der
Lage sein, einen normalen Beruf
auszuuben? Wird es noch Raum fur
Liebe, Freundschaft und ein erflillites
Leben geben?

Diese Angst, mein ,normales”

Leben zu verlieren, wurde zu meiner
Hauptmotivation. Sie trieb mich dazu
an, tagsUber zu studieren, wéhrend

ich nachts zur Dialyse ging. Sie fuhrte
dazu, dass ich meinen Abschluss in
sozialer Arbeit und meinen Master in
psychosozialer Beratung erfolgreich
absolvierte. Heute arbeite ich in einer
Familienberatungsstelle und bin dankbar
flr die Arbeit, die ich dort machen kann.

Obwohl ich meine Arbeit liebe, kann es
auch herausfordernd sein, mit gesunden
Kolleg:innen zusammenzuarbeiten.

Ich bin immer ein bisschen anders.

Ich versuche, mein Leben um
Behandlungen, Termine und mein
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Energielevel herum zu organisieren. An
manchen Tagen verliere ich bei wichtigen
Besprechungen die Konzentration oder
erlebe Momente, in denen mein Korper
plétzlich nicht mehr kann.

FUr andere ist es schwer, diese
Herausforderungen zu verstehen, da die
Erkrankung nicht sichtbar ist.

Ich habe gelernt, offen Uber meine
Einschréankungen zu sprechen,

und habe ein unterstitzendes und
verstandnisvolles Team gefunden. Vor
einiger Zeit habe ich beschlossen,
meine Arbeitszeit zu reduzieren und in
Teilzeit zu arbeiten. Auch wenn diese
Entscheidung mit finanziellen EinbuBen
verbunden ist, ermdglicht sie mir, besser
auf meine Gesundheit und meine Energie
zu achten.

Zusétzliche Unterstitzungen wie flexible
Arbeitszeiten und Nachteilsausgleiche
bei Behinderung helfen mir, meine
Lebensqualitét zu erhalten. Vor allem
habe ich gelernt, dass ich nicht so sein
muss wie alle anderen. Es ist in Ordnung,
Pausen einzulegen und Prioritaten zu
setzen.

Ein Leben zu gestalten, das sich
innerhalb der Grenzen meiner
Gesundheit so normal wie méglich
anflhlt, ist mein gréBter Erfolg im
Umgang mit C3G. Ich weiB nicht, was
die Zukunft bringen wird, aber ich
vertraue darauf, dass ich immer einen
Weg finden werde.






Lindsey Fuller und
Prof. Dr. Em. Jack Wetzels

Es ist wichtig, sich vor

einer Schwangerschaft von
Fachadrzt:innen beraten zu lassen,
die Erfahrung mit C3G und IC-
MPGN haben.

Die Familienplanung ist eine wichtige und
sehr persdnliche Entscheidung, die fur
viele Menschen, die mit C3G oder IC-
MPGN leben, besondere Fragen aufwirft.
Es ist ganz naturlich, Fragen zu haben.
Ist eine Schwangerschaft moglich?
Konnte eine Schwangerschaft einen
Krankheitsschub auslésen? Kénnte eine
genetische Veranderung auf das Baby
Ubertragen werden?

Obwohl diese Erkrankungen selten von
Generation zu Generation weitergegeben
werden, kann dies vorkommen. In
solchen Féllen hilft das Verstandnis

von Vererbungsmustern und eine
gezielte genetische Beratung, um
Klarheit zu gewinnen. Fortschritte in der
Reproduktionsmedizin bieten zudem
Moglichkeiten, Risiken zu verringern
und eine fundierte und informierte
Entscheidungsfindung zu unterstitzen.

Es ist wichtig zu wissen, dass eine
Schwangerschaft das Risiko von
Krankheitsschiben erhéhen kann und
dass manche Behandlungen wahrend
dieser Zeit nicht sicher anwendbar sind.
Eine Schwangerschaft in den ersten ein
bis zwei Jahren nach der Diagnose wird
nicht empfohlen.
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Eine vorausschauende Planung
gemeinsam mit lhrer:m Nephrolog:in

ist entscheidend. Ebenso wichtig ist
eine enge Zusammenarbeit mit allen
beteiligten medizinischen Fachkraften,
um Ihre Gesundheit als auch die
Entwicklung Ihres Babys wahrend der
gesamten Schwangerschaft sorgfaltig zu
Uberwachen.

Obwohl es Herausforderungen gibt,
haben viele Menschen mit C3G oder IC-
MPGN erfolgreiche Schwangerschaften
und gesunde Kinder.



Medikamente wirken sich
moglicherweise nicht nur auf
weibliche Patientinnen aus. Einige
Medikamente kénnen sowohl
bei Mannern als auch bei Frauen
negative Auswirkungen auf die
Fruchtbarkeit, Libido und die
Gesundheit des Fotus haben,
einschlieBlich Geburtsfehlern.

Es ist wichtig, die Medikation

mit lhrem Behandlungsteam

zu besprechen, um Risiken
abschatzen zu kdnnen.

Viele Patient:innen und ihre
Partner:iinnen empfinden
moglicherweise Angste,

unter diesen Umstéanden die
Entscheidung fur ein Kind zu
treffen. Ungewissheit hinsichtlich
der zukUnftigen Gesundheit, der
Fahigkeit, fur das Kind zu sorgen,
der Arbeitsplatzsicherheit und der
finanziellen Situation kénnen diese
Entscheidung erschweren. Die
Herausforderungen sind nicht nur
korperlicher Natur.

Eine Schwangerschaft nach einer
Transplantation ist méglich und
kann erfolgreicher verlaufen, wenn
die Nierenschadigung noch nicht
so weit fortgeschritten ist.

Auch wenn es schwerfallt, sollten
Patient:innen das Risiko von
Fehlgeburten, Praeklampsie

und Frihgeburten realistisch
einschatzen.

Eine Schwangerschaft

kann Komplikationen

wie Bluthochdruck, eine
Verschlechterung der eGFR und
dauerhafte Veradnderungen der
Nierenfunktion mit sich bringen,
selbst wenn sie letztendlich
erfolgreich verlauft.

Patient:innen mit erblichen
genetischen Erkrankungen, die
gesunde Kinder bekommen
mochten, sollten sich an
Spezialist:innen flr Genetik und
Reproduktionsmedizin wenden.

Auch wenn lhre
Schwangerschaft mit C3G oder
IC-MPGN normal verlauft, ist
das Risiko fur Komplikationen
erhoht. Das bedeutet, dass

Sie notwendige Bettruhe und
zusatzliche Arzttermine als Teil
Ihrer Behandlung einplanen
sollten.
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Antonia King und Hyo Jin Heinz

Sich Uber C3G und IC-MPGN immer
wieder zu informieren, ist ein Akt der
Selbstflirsorge. Es ist wichtig, um sich
wieder gestéarkt zu fUhlen und fUr sich
selbst, lhr Kind oder andere Betroffene
mit diesen Erkrankungen einzustehen.
Eine Diagnose zu erhalten, kann einem
das Gefiihl geben, die Kontrolle zu
verlieren. Termine, Untersuchungen,
unbekannte Fachbegriffe und Entscheid-
ungen anderer Menschen, die das eigene
Leben erheblich beeinflussen kdnnen,
kénnen frustrierend und einschichternd
sein. Einer der wirkungsvollsten Wege,
wieder Kontrolle zurickzugewinnen,
besteht darin, sich Uber die eigene
Erkrankung zu informieren.

Informiert zu sein bedeutet nicht, Arzt
oder Arztin zu werden oder jeden Abend
wissenschaftliche Fachartikel zu lesen.
Vielmehr bedeutet es, die Grundlagen zu
verstehen, woher die Erkrankung stammit,
wie sie verlaufen kann, welche Symptome
wichtig sind und wie die Krankheit
behandelt werden kann. Dieses Wissen
gibt hnen eine Sprache, und Sprache
gibt Ihnen eine Stimme. Wenn Sie
verstehen, was in lhrem Korper passiert,
fallt es leichter zu erkennen, wenn etwas
nicht stimmt, die richtigen Fragen zu
stellen und Entscheidungen beztglich
Ihrer Gesundheit mitzugestalten.

Es wird lhnen auch leichter fallen,

Risiken und Nutzen gemeinsam mit
Ihrem Behandlungsteam abzuwagen,
anstatt das Gefuhl zu haben, dass
Entscheidungen nicht gemeinsam mit
Ihnen, sondern Uber Ihren Kopf hinweg
getroffen werden. Das bedeutet, fur sich
selbst einzustehen — und das ist wichtig.

Patient:innen, die sich aktiv einbringen
und gut informiert sind, haben haufig
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bessere Behandlungsergebnisse. Sie
halten sich eher an Behandlungsplane,
die sie verstehen, erkennen
Nebenwirkungen frihzeitig und trauen
sich eher, ihre Meinung zu auBern.
Selbstvertrauen entsteht nicht dadurch,
dass man alles weif3, sondern dadurch,
dass man genug weil3, um zu sagen:
,Das verstehe ich noch nicht” oder ,Das
funktioniert fr mich nicht.”

Informiert zu sein hat auch eine
emotionale Seite. Angst entsteht haufig,
wenn etwas unbekannt ist. Sich Uber die
eigene Erkrankung zu informieren, kann
einen Teil dieser Angst durch Klarheit
und Sachlichkeit ersetzen. Es kann
lhnen helfen, Mythen von Fakten sowie
Worst-Case-Szenarien von tatsachlichen
Wahrscheinlichkeiten zu unterscheiden.
Wissen nimmt die Unsicherheit nicht
weg, macht sie aber besser handhabbar.
Am wichtigsten ist nicht zu vergessen:
Sie sind die Expert:in fur Ihre eigene
Erfahrung. Arzte und Arztinnen bringen
ihre medizinische Ausbildung mit, und Sie
bringen Ihre personliche Lebensrealitat
mit. Wenn diese beiden Formen von
Fachwissen zusammenkommen,
verbessert sich die Versorgung.

Fangen Sie klein an. Nutzen Sie seridse
Quellen. Schreiben Sie Ihre Fragen auf.
Nehmen Sie nach Méglichkeit eine
Vertrauensperson zu den Terminen mit.
Seien Sie nachsichtig mit sich selbst -
Lernen braucht Zeit. Informiert zu sein
bedeutet nicht, ,,schwierig“ oder fordernd
zu sein. Es bedeutet, den eigenen Korper,
die eigene Zeit und das eigene Recht
wahrzunehmen, aktiv an der eigenen
medizinischen Versorgung mitzuwirken.
Das ist nicht nur Selbstbestimmung,
sondern auch Selbstflrsorge.



Uber CompCure

CompCure ist eine gemeinniitzige
Organisation, die sich zum Ziel gesetzt
hat, die Behandlungsergebnisse

bei komplementvermittelten Nieren-
erkrankungen zu verbessern. Dies
geschieht durch internationale und
interdisziplinare Zusammenarbeit,

die Generierung wissenschaftlicher
Evidenz, Interessenvertretung sowie die
Unterstitzung von Patient:innen und
deren behandelnden Arzt:iinnen.

CompCure wurde von den Eltern eines
Médchens gegriindet, das mit IC-MPGN
lebt. Die Organisation wird von einem
multidisziplindren Team geleitet, das aus
Nephrolog:innen, Wissenschaftler:innen,
Patientenvertreter:innen und anderen
Expertiinnen fur komplementvermittelte
Nierenerkrankungen besteht.

www.compcure.org
info@compcure.org
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Eine persdénliche Geschichte

Es begann im Jahr 2019. Den ganzen
Sommer Uber waren meine Kndchel und
Augenlider geschwollen. Da es ein sehr
heiBer Sommer war, nahmen wir an,
dass es an der Hitze lag.

In meiner ersten Schulwoche
beschlossen wir jedoch, die Symptome
arztlich abklaren zu lassen. Bei einer
Urinuntersuchung wurde eine sehr hohe
Proteinurie festgestellt und ich musste
sofort ins Krankenhaus.

Im Krankenhaus wollten die
Mitarbeitenden mir Blut abnehmen, aber
ich zogerte, weil ich Angst vor Nadeln
habe. Doch nach zwei Wochen und
Aufenthalten in zwei verschiedenen
Krankenhdusern war diese Angst
vollkommen verflogen.

Jeden Tag fragte ich, wann ich endlich
nach Hause drfe, und jeden Tag hief3
es aufs Neue: ,Morgen.“ Nach zehn
Infusionen, unzahligen Blutentnahmen
und einer Nierenbiopsie erhielt

ich schlieBlich die Diagnose: C3-
Glomerulopathie (C3G). Die Nachricht
war niederschmetternd, denn es gab
keine Heilung.

In den letzten sechs Jahren habe ich
sechs verschiedene Behandlungen
durchgemacht.

Wegen meiner Krankheit habe ich
mich immer anders gefuhlt als meine
Gleichaltrigen. Ich war immer mider und

musste oft ins Krankenhaus gehen. Ich
wollte nicht anders oder standig mide
sein. Ich wollte alles tun kdnnen, was
andere in meinem Alter tun konnten.
Doch mit der Zeit wurde mir klar: Ich
kann all diese Dinge ebenfalls tun, nur
eben in meinem ganz eigenen Tempo.

Die wichtigste Lektion, die ich gelernt
habe und mit anderen Menschen teilen
md&chte, die mit einer Nierenerkrankung
leben, ist: Seid nicht so streng mit euch
selbst.
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Oksana Paulsen und Lindsey Fuller

Das Leben mit C3G oder IC-MPGN ist
oft mit Frustrationen und erheblichen
Veranderungen im Alltag verbunden.
Dies kann zu Geflihlen der Isolation,
Einsamkeit und Trauer fGhren.

Die Erkrankungen kénnen den Alltag in
eine neue Realitat verwandeln, gepragt
von unvorhersehbaren gesundheitlichen
Herausforderungen, zeitaufwéndigen
Arztterminen und wechselnden
Behandlungen. Dies kann zu Fehlzeiten
in der Schule, bei der Arbeit oder

bei sozialen Aktivitaten fUhren. Die
Ungewissheit Uber die Zukunft und

den Umgang mit den gesundheitlichen
Belastungen, die diese Erkrankungen mit
sich bringen, verstarkt die Sorgen und
den Stress der Patient:innen zusatzlich.

Die Erkrankungen kdnnen auch
enge Verwandte, Partner:innen
und Freund:innen betreffen. Fir sie

kann es schwer sein, mitanzusehen,
wie ein geliebter Mensch mit einer
schweren Erkrankung k&mpft, von der
sie moglicherweise noch nie gehort
haben. FuUr andere kann es schwierig
sein, zu verstehen, was Menschen,

die von C3G und IC-MPGN betroffen
sind, wirklich durchmachen. So
kdnnen Missverstandnisse, ungunstige
Reaktionen, Enttauschungen und
Konflikte entstehen, die negative
Auswirkungen auf Beziehungen und die
gegenseitige Unterstltzung haben, die
fUr den Umgang mit der Erkrankung
jedoch wichtig sind.

Es kann duBerst wertvoll sein, mit
anderen in Kontakt zu treten, die mit
denselben Erkrankungen, Fragen

und Herausforderungen konfrontiert
sind. Es fuhlt sich nicht nur gut an,
endlich verstanden zu werden; der
Austausch mit anderen Patient:innen
und Angehdrigen kann Ihnen auch
dabei helfen, proaktive MaBnahmen zu
ergreifen, um mdglichen Komplikationen
vorzubeugen oder sich darauf
vorzubereiten.

Wenn Sie oder eine lhnen nahestehende
Person mit C3G oder IC-MPGN leben,
kénnen Sie sich Gruppen in den
sozialen Medien anschlieBen oder an
personlichen Treffen fur Patient:innen
und Angehdrige teilnehmen. Links zu
diesen Treffen und Gruppen in den
sozialen Medien finden Sie auf der
Website von CompCure.









Eine persdénliche Geschichte

Als Kind war ich haufig krank. Ich hatte
viele Infektionen, von denen die meisten
zwar nicht schwerwiegend waren, aber
haufig auftraten und oft schwer zu
behandeln waren. Als ich 12 Jahre alt
war, wurde wiederholt Blut und Eiwei3 im
Urin festgestellt und daraufhin grindlich
untersucht. Die Beflrchtung war, ich
konnte eine erbliche Veranlagung fur
Nierenversagen haben: Mein GroBvater
vaterlicherseits war daran gestorben und
mein Vater bendtigte insgesamt viermal
eine Nierentransplantation, da diese
jeweils versagten. Es wurde jedoch
keine Ursache flr meine Symptome
gefunden, und da meine Nierenfunktion
normal war, wurde bei mir eine
harmlose Hamaturie diagnostiziert. Man
versicherte uns, dass in meiner Familie
keine erbliche Nierenerkrankung vorliege
und dass es mir héchstwahrscheinlich
gut gehen wirde. Zu dieser Zeit wurde
festgestellt, dass sowohl mein Vater als
auch ich niedrige C3-Werte hatten, aber
niemand wusste, was das bedeutete
oder ob es relevant war. Etwa im
gleichen Alter begannen bei mir Gelenk-
und Muskelschmerzen, die ebenfalls
untersucht wurden, doch es konnte
keine Ursache festgestellt werden.

Als ich 23 war, wurde ich mit

meinem Sohn schwanger. Meine
Nierensymptome verstarkten sich und
ich musste engmaschig Uberwacht
werden. Wahrend der Schwangerschaft
verlor ich etwas Nierenfunktion, doch
diese blieb im Normbereich und
stabilisierte sich nach der Geburt.

Nach der Geburt meines Sohnes

verschlimmerten sich jedoch meine
Gelenkschmerzen, Entziindungen und
meine MUdigkeit erheblich, und schlieBlich
wurde bei mir Lupus diagnostiziert. Im
Alter von 27 Jahren unterzog ich mich
meiner ersten Nierenbiopsie, bei der
PIGN (Postinfektidse Glomerulonephtritis)
festgestellt wurde. Diese Diagnose ergab
damals keinen Sinn, da C3G noch nicht
beschrieben worden war. Die Ergebnisse
meiner Nierenbiopsie lieferten keinen
Hinweis auf Lupus.

Bei einer routinemaBigen
Nierenuntersuchung im Alter von 33
Jahren erfuhr ich, dass ich im Jahr seit
meinem letzten Termin einen erheblichen
Teil meiner Nierenfunktion verloren

hatte. Einen Monat spater brachte ich
meinen neunjdhrigen Sohn zu seiner
Vorsorgeuntersuchung. Es wurden Blut
und EiweiB in seinem Urin festgestellt.
Diese Ereignisse veranlassten mich dazu,
meine Nierenbiopsie von vor sieben
Jahren erneut auswerten zu lassen.
Daraufhin erhielt ich die Diagnosen

C3G und makulére Drusen. Es folgten
genetische Untersuchungen, die eine
neuartige C3-Variante zeigten. 59



Marianne Silkjaer Nielsen,
Dr. Giulia Bassanese, und Prof.
Dr. Franz Schaefer

Die Diagnhose und Behandlung
seltener Nierenerkrankungen kann
eine Herausforderung sein. Es sind
etwa 300 seltene Nierenerkrankungen
beschrieben worden, von denen viele
heterogen sind, was bedeutet, dass
sie sich unterschiedlich manifestieren
und individuell verlaufen. Wirksame
Behandlungsoptionen sind oft
begrenzt, und es gibt nach wie

vor nur wenige wissenschaftliche
Erkenntnisse, die als Grundlage fur
Behandlungsentscheidungen dienen
kénnen.

Glicklicherweise verbessert sich

die Situation fur C3G und IC-MPGN.

In immer mehr Landern werden
zZielgerichtete Therapien zugelassen

und verflgbar, und unser Verstandnis
der Erkrankungen entwickelt sich

weiter. Datenregister spielen dabei eine
entscheidende Rolle. Datenregister sind
strukturierte Systeme zur Erfassung,
Speicherung und Analyse von Daten.
Sie helfen uns zu verstehen, wie sich
Erkrankungen unter realen Bedingungen
entwickeln, wie Betroffene langfristig auf
verschiedene Behandlungen ansprechen,
wie eine optimale Versorgung definiert
und entwickelt werden kann usw.

Einer der Schwerpunkte von CompCure
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ist es, durch das eigene Register

zu einem besseren Verstandnis von
C3G und IC-MPGN beizutragen.

Das CompCure-Register ist ein
Teilregister des European Rare Kidney
Diseases Registry (ERKReg), des
weltweit groBten Registers fUr seltene
Nierenerkrankungen. Das ERKReg

ist das Register des European Rare
Kidney Disease Network (ERKNEet), eines
Netzwerks, das Gesundheitsdienstleister
in ganz Europa miteinander verbindet.
Das Ziel ist es, das Verstéandnis und

die Versorgung seltener und komplexer
Nierenerkrankungen, die eine
spezialisierte Behandlung erfordern, zu
verbessern.

Das Register von CompCure sammelt
Patient:innendaten aus der ganzen
Welt. Da C3G und IC-MPGN so selten
sind, ist eine weltweite Zusammenarbeit
entscheidend, um ausreichend Daten
zu gewinnen, die evidenzbasierte
Entscheidungen ermoglichen. Ohne
aussagekraftige und reprasentative
Datensétze steigt die Unsicherheit und
es wird schwerer, neue Entwicklungen
voranzubringen.

Das Register von CompCure wird
von einem Lenkungsausschuss

aus international anerkannten
multidisziplindren Expert:innen,
darunter auch Patient:innen, geleitet.
Alle Entscheidungen orientieren

sich konsequent an dem Ziel, die
bestmoglichen Lésungen flr Betroffene
zu finden. Die Datenerhebung
erfolgt unter Einhaltung der strengen
européischen Datenschutzvorgaben.

Fur einzelne Nephrolog:innen kann
es schwierig sein, umfangreiche
Erfahrungen mit allen seltenen



Nierenerkrankungen zu haben. Aus
diesem Grund spielen Zusammenarbeit
und Netzwerke eine wichtige Rolle. Durch
das Netzwerk von CompCure und die
enge Zusammenarbeit mit dem ERKNet
und anderen Organisationen werden
bewahrte Verfahren fur die Versorgung
von C3G und IC-MPGN entwickelt und
geteilt. Beratung zur Behandlung von
Patient:innen mit C3G, IC-MPGN oder
einer anderen seltenen Nierenerkrankung
kann Uber das ERKNet eingeholt werden.
DarUber hinaus kdnnen die Expert:iinnen
des Steering Committee von CompCure
sowie die Autor:innen dieses Buches
kontaktiert werden.

CompCure und andere Organisationen
unterstUtzen zudem diagnostische
Leistungen im Rahmen laufender
Forschungsarbeiten. Durch die
Erfassung von Informationen im
Register kdnnen die Expert:innen,

die im Rahmen von CompCure und
ERKNet zusammenarbeiten, die bei
den Patient:innen durchgefthrten
diagnostischen Untersuchungen und
Behandlungen Uberprifen. Falls sie
feststellen, dass wichtige klinische
Informationen oder Untersuchungen
fehlen oder eine weitere Bewertung
erforderlich ist, kann CompCure dem
behandelnden Zentrum Rickmeldung
geben. Diese gemeinsame ,doppelte
Uberpriifung® tragt dazu bei, dass
Diagnosen so genau wie mdéglich sind,
und unterstiitzt Arztinnen und Arzte
dabei, Patientinnen die bestmogliche
Versorgung zu gewahrleisten.

Bitte kontaktieren Sie uns, wenn Sie
Fragen haben oder erfahren mdchten,
wie Sie durch lhre Teilnahme die
Evidenzgewinnung und Forschung
unterstitzen kédnnen.
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Klinische Studien sind Untersuchungen,
in denen neue Behandlungen oder neue
Anwendungsmdglichkeiten bestehender
Medikamente getestet werden. Bei
seltenen Nierenerkrankungen wie

C8G und IC-MPGN spielen klinische
Studien eine sehr wichtige Rolle, da

die Behandlungsmdglichkeiten noch
begrenzt sind. Fortschritte bei der
Entwicklung neuer Therapien hangen
von der Teilnahme von Patient:innen

ab, die sich entscheiden, an klinischer
Forschung mitzuwirken. Da diese
Erkrankungen so selten sind, ist die Zahl
der infrage kommenden Teilnehmenden
oft gering. Aus diesem Grund werden
Studien an mehreren Kliniken und in
verschiedenen Landern durchgefihrt,
um eine ausreichende Teilnehmerzahl
und aussagekréftige Ergebnisse zu
erzielen.

Patient:innen ziehen klinische Studien
aus verschiedenen Grinden in Betracht,
darunter die Mdglichkeit, Zugang zu
vielversprechenden Behandlungen

zu erhalten, bevor diese allgemein
verflgbar sind. Ein weiterer Grund ist

die besonders intensive medizinische
Betreuung. Die Teilnehmenden

werden in der Regel engmaschig von
Expert:innen Uberwacht, inklusive
regelmaBigen Laboruntersuchungen und
haufigem Kontakt zu Spezialist:innen,
die viel Erfahrung mit diesen seltenen
Erkrankungen haben. Manche
Patient:innen empfinden diese sorgfaltige
Uberwachung als sehr beruhigend.
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Andere sind davon motiviert, zum
medizinischen Fortschritt fUr zukinftige
Betroffene beizutragen. Bei seltenen
Krankheiten ist der Beitrag jeder
einzelnen Person besonders wertvoll,
da jede Information den Forschenden
hilft, die Erkrankung besser zu verstehen
und wirksamere Behandlungen zu
entwickeln.

Die Teilnahme ist jedoch nicht fur
jede Person die richtige Wahl. Eine
klinische Studie ist Forschung, daher
sind die Ergebnisse im Voraus nicht
garantiert. Die Behandlung kann
wirksam sein oder nicht, und es
kdnnen unerwartete Nebenwirkungen
auftreten. Studien kdnnen zudem
zusétzliche Termine, Anfahrtswege
und Zeitaufwand erfordern, was sich
auf den Alltag auswirken kann. Diese
praktischen Aspekte sollten ebenso
sorgféaltig abgewogen werden wie die
medizinischen.

Bevor Sie an einer Studie teilnehmen,
durchlaufen Sie den Prozess der
Aufklarung und Einwilligung (Informed
Consent). Das bedeutet, dass das
Forschungsteam lhnen die Studie
ausflUhrlich erklart, einschlieBlich
ihres Zwecks, der Risiken, des
Nutzens und aller Erwartungen, damit
Sie frei entscheiden kénnen. Sie
konnen jederzeit Fragen stellen, sich
ausreichend Bedenkzeit nehmen und
die Entscheidung mit Ihrer Familie
sowie lhren behandelnden Arzt:innen



besprechen. Wichtig ist: Die Teilnahme
an einer Studie ist absolut freiwillig. Sie
koénnen die Studie jederzeit ohne Angabe
von Grunden abbrechen, ohne dass dies
Nachteile fur lhre regulare medizinische
Versorgung hat.

Viele Patient:innen beschreiben ihre
Erfahrung so, dass sie aktiv an der
Forschung mitwirken, anstatt nur

passiv eine Behandlung zu erhalten. Fur
manche vermittelt dies ein Gefuhl der
Kontrolle im Umgang mit einer ansonsten
schwer vorhersehbaren Erkrankung. Fur
andere hingegen kann der eng getaktete
Ablauf als anstrengend empfunden
werden. Die Erfahrungen sind individuell

und es gibt keine pauschal ,richtige”
Entscheidung.

Die Teilnahme an einer klinischen Studie
bedeutet keinesfalls, dass Sie bereits
alle anderen Optionen ausgeschopft
haben. Vielmehr kann es ein Weg sein,
neue therapeutische Mdglichkeiten

zu erkunden und gleichzeitig den
Forschungsfortschritt bei C3G und
IC-MPGN voranzutreiben. Die beste
Entscheidung ist immer diejenige, die
zu lhrer gesundheitlichen Situation,
Ihren persénlichen Werten und Ihrem
Alltag passt — getroffen auf Basis solider
Informationen und in Abstimmung mit
Ihrem medizinischen Team.







Eine persénliche Geschichte

Vor meiner C3G-Diagnose im Jahr 2023
war ich ein sehr aktiver Mensch: Ich lief
Marathons, wanderte in den Bergen
und organisierte unseren lebhaften
Familienalltag. Als ich die Diagnose
erhielt, war ich am Boden zerstort.

Alles begann etwa sechs Monate

vor der Diagnose mit Symptomen
wie Odemen, schaumigem Urin und
einer unerklarlichen, erheblichen
Gewichtszunahme. Ich suchte
verschiedene Arztinnen auf, um
herauszufinden, was mit mir los war —
bis ich schlielich an die Nephrologie
Uberwiesen wurde, wo man die
Dringlichkeit einer Nierenbiopsie sofort
erkannte.

Eigentlich sollte ich nach dem Eingriff
nur eine einzige Nacht im Krankenhaus
bleiben —am Ende wurden es vier. Ich
fragte mich voller Sorge: Was kann nur
so schlimm sein, dass ich vier Nachte
bleiben muss? Doch ich vertraute
meinem Behandlungsteam, das eng mit
spezialisierten Zentren im ganzen Land
zusammenarbeitete, um die Diagnose
rasch abzuklaren.

Direkt im Anschluss begann ich mit

den Standardtherapien. Schon damals
legten mir die Arzt:innen nahe, die
Teilnahme an einer klinischen Studie in
Betracht zu ziehen. Ich war zunéchst
sehr skeptisch: Warum sollte ich an einer
Studie teiinehmen, wenn ich noch gar
nicht alle herkbmmlichen Behandlungen
ausprobiert habe? Ist mein Zustand etwa
so dramatisch, dass dies mein letzter
Ausweg ist? Ehrlich gesagt dachte ich
frher immer, Studien seien nur etwas flr
Patient:innen, die bereits austherapiert
sind.

Ich begann jedoch, mich intensiv Uber
die Studienprotokolle zu informieren,
und besprach alles detailliert mit
meinem Nephrologieteam. Ich
erkundigte mich nach Risiken,
moglichen Nebenwirkungen und dem
organisatorischen Aufwand. Nach
reiflicher Uberlegung entschied ich
mich fUr die Teilnahme — auch mit dem
Wissen, dass ich die Studie jederzeit
hatte abbrechen konnen, falls ich das
Medikament nicht vertragen hatte.

Sechs Monate nach meiner Diagnose
startete ich in der Studie. Die ersten
sechs Monate verliefen doppelblind —
niemand wusste, ob ich ein Placebo oder
das Prifpraparat erhielt. Sehr schnell war
ich mir jedoch sicher, die Antwort am
eigenen Korper zu splren: Ich begann,
mich wieder wie mein altes Ich zu flhlen.
Meine Energie kehrte zurck, ich konnte
wieder trainieren und schlieBlich sogar
wieder mit dem Laufen anfangen. Mit
jedem Schritt kam ein Stlick Hoffnung
zurUck.

Nur vier Monate nach Studienbeginn
stand ich an der Startlinie des New York
City Marathons. Mein Nephrologe hatte
mir unter bestimmten gesundheitlichen
Auflagen griines Licht gegeben, an die
ich mich gewissenhaft hielt. Mein einziges
Ziel war es, die Ziellinie aus eigener Kraft
zu Uberqueren und einfach Freude dabei
zu haben. Ich bin in meinem Leben schon
elf Marathons gelaufen — aber dieser eine
bleibt fir mich der unvergesslichste. Ich
lief nach unter sechs Stunden durchs

Ziel und bewies mir selbst: C3G kann
mich nicht davon abhalten, mein Leben in
vollen Zigen zu genieBen!
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ACE-Hemmer:

Medikamente, die hauptséachlich zur
Behandlung von Bluthochdruck und
Herzinsuffizienz eingesetzt sowie zum
Schutz der Nieren bei Patient:innen
mit Diabetes oder chronischer
Nierenerkrankung.

Albumin:

Albumin ist ein von der Leber gebildetes
EiweiB. Niedrige Albuminwerte kdnnen
ein Anzeichen fUr eine Leber- oder
Nierenerkrankung oder eine andere
Erkrankung sein. Dies kann dazu fuhren,
dass FlUssigkeit ins Gewebe austritt,
was als Odeme bezeichnet wird und
Schwellungen verursacht.

Albuminurie:

Albuminurie bedeutet, dass das Eiweil3
Albumin im Urin vorhanden ist, was in der
Regel auf eine Nierenschadigung oder
-erkrankung hindeutet, da gesunde Nieren
normalerweise verhindern, dass Aloumin in
den Urin gelangt.

ARB:

Angiotensin-Rezeptorblocker (ARBs)

sind eine Klasse blutdrucksenkender
Medikamente (z.B. Losartan, Valsartan),
die haufig zur Behandlung chronischer
Nierenerkrankungen, insbesondere bei
Diabetes, eingesetzt werden, um die
Nierenschadigung zu verlangsamen. Sie
wirken, indem sie das Hormon Angiotensin
Il blockieren, wodurch sich die BlutgefaRe
entspannen, die Belastung der Nieren
verringert und die Proteinurie (EiweiB im
Urin) gesenkt wird.

Autoimmunerkrankung:

Von Autoimmunerkrankungen spricht man,
wenn das Immunsystem falschlicherweise
gesunde Korperzellen angreift. Dies
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flhrt zu chronischen Entziindungen und
Schaden an Geweben und Organen.

Bildung uramischer Toxine:

Bei diesem Prozess entstehen schadliche
Abfallstoffe, die sich im Kérper ansammeln,
wenn die Nierenfunktion nachlasst.

Biopsie:

Zur Diagnose von C3G und IC-MPGN ist in
der Regel eine Nierenbiopsie erforderlich.
Dabei handelt es sich um einen Eingriff,
bei dem mit einer Nadel ein kleines Stiick
Nierengewebe entnommen wird. Dieses
Gewebe enthalt winzige Filtereinheiten,
sogenannte Glomeruli, die das Blut
reinigen. Die Probe wird anschlieBend
von einer spezialisierten Fachkraft
(Nierenpathologe bzw. Nierenpathologin)
mithilfe verschiedener Labortechniken
untersucht.

C3:

Die Komplementkomponente 3 (C3) ist ein
wichtiges Eiweil3 im Blut und bildet das
zentrale Element des Komplementsystems.

C3a:

C8a in den Nieren bezeichnet ein kleines,
entziindungsfoérderndes Eiwei3fragment
(Anaphylatoxin), das durch die Aktivierung
des Komplementsystems entsteht. Es
wirkt Uber C3a-Rezeptoren (C3aR) auf
Nierenzellen und kann Entzindungen und
Vernarbungen (Fibrose) bei Erkrankungen
férdern, z.B. bei Lupus-Nephritis und
diabetischer Nephropathie.

C3b:

C8b in den Nieren bezeichnet die
Ablagerungen eines aktivierten
Komplementproteins (Teil des
Immunsystems) in den Filtereinheiten der
Niere (Glomeruli). Dies ist ein Merkmal



der C3-Glomerulopathie (C3G). Diese
Ablagerungen verursachen Entzindungen,
schadigen die Glomeruli und kénnen zu
Nierenversagen fuhren.

C5:

Komplement C5 ist ein wichtiges
entztindungsforderndes Protein im
angeborenen Immunsystem, das bei
Uberaktivierung Nierenentziindungen,
Fibrose und Schadigungen der

Nieren ausl6st. Es wird in Cba (starker
Entzindungsmediator) und C5b (Teil des
Membranangriffskomplexes) gespalten und
dient als wichtiges Ziel der Behandlung bei
Nierenerkrankungen wie der diabetischen
Nephropathie und dem atypischen
hamolytisch-uramischen Syndrom (aHUS).

C5a:

Cbhaist ein hochwirksames,
entztindungsforderndes Fragment des
Komplementsystems, das als starker
Ausldser von Entziindungen und
Gewebeschéaden in den Nieren wirkt.
Cba entsteht durch die Spaltung der
Komplementkomponente C5 und bindet
an spezifische Rezeptoren (C5aR1/
C5aR2) auf Nierenzellen. Dadurch werden
Entzindungen, Fibrose und Schaden bei
Erkrankungen gefordert, beispielsweise
bei Lupus-Nephritis und diabetischer
Nephropathie.

C5b:

Cbb ist ein Bestandteil des
Komplementsystems, der die Bildung des
Membranangriffskomplexes (MAC oder
C5b-9) auslést. In den Nieren flhrt eine
unkontrollierte Aktivierung zur Ablagerung
von C5b-9, was bei Erkrankungen wie

der IgA-Nephropathie, der membrandsen
Nephropathie und der C3-Glomerulopathie
zu Zellschaden, Entzindungen, Fibrose

und Proteinurie fuhrt.

Darmmikrobiota:

Es ist eine riesige, komplexe Gemeinschaft
von etwa 100 Billionen Mikroorganismen,
darunter Bakterien, Viren und Pilzen, die
im menschlichen Verdauungstrakt leben.
Oft als ,verborgenes Organ” bezeichnet,
tragt sie zur Immunregulation, Verdauung,
Vitaminbildung (z. B. Vitamin K) und zum
Schutz vor Krankheitserregern bei.

eGFR (geschiatzte glomerulédre
Filtrationsrate):

eGFR ist ein auf Blutwerten basierender
Schatzwert, der angibt, wie gut die
Nieren Abfallstoffe aus dem Blut filtern. Er
wird zur Beurteilung der Nierenfunktion
und zur Einstufung des Stadiums einer
Nierenerkrankung verwendet.

Elektronenmikroskopie:

Diese Technik wird eingesetzt, um

feine strukturelle Veranderungen und

die genaue Lage von Ablagerungen

von Komplementproteinen und/oder
Immunglobulinen sichtbar zu machen. Die
EM hilft dabei, C3G und IC-MPGN von
postinfektidser Glomerulonephritis und
anderen glomeruléaren Erkrankungen zu
unterscheiden.

Entziindung:

Es ist eine natlrliche Immunreaktion des
Korpers auf Verletzungen, Infektionen oder
Reizungen, die dazu dient, beschadigtes
Gewebe zu schitzen und zu heilen.

Genetische Varianten:

Eine dauerhafte Veranderung der
DNA-Sequenz eines Gens, die von der
haufigsten Variante abweicht. Diese
Veréanderungen, auch Mutationen genannt,
kdnnen vererbt oder im Laufe des Lebens
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erworben sein. Varianten kdnnen harmilos,
krankheitsverursachend oder von unklarer
Bedeutung sein.

Gewebe:

Gewebe ist eine Gruppe von Zellen mit
ahnlicher Struktur und Funktion, die
gemeinsam eine bestimmte Aufgabe
erfullen.

Glomeruli:

Glomeruli sind winzige Filtereinheiten

in den Nieren. Jeder Glomerulus ist ein
kleines GefaBgeflecht, das Abfallstoffe,
Uberschissige Flussigkeit und Giftstoffe
aus dem Bilut filtert, um Urin zu bilden.

Glomerulonephritis:

Dies ist eine Entzindung der Filtereinheiten
der Niere (Glomeruli). Sie kann die
Nierenfunktion beeintrachtigen und dazu
fOhren, dass Blut oder Eiweil3 im Urin sind.

Hamaturie:

Hamaturie bedeutet, dass Blut im Urin
vorhanden ist. Man unterscheidet:

— makroskopische (sichtbare) Hamaturie:
dabei ist das Blut mit bloBem Auge
sichtbar, der Urin erscheint rot oder braun;
— mikroskopische Hamaturie: das Blut

ist nicht sichtbar, wird aber unter dem
Mikroskop oder bei einer Urinuntersuchung
nachgewiesen. Beide Formen k&nnen auf
Probleme mit den Nieren, den Harnwegen
oder der Blase hinweisen.

Hepatitis:

Hepatitis ist eine Entztindung der Leber,
haufig verursacht durch Virusinfektionen,
UberméBigen Alkoholkonsum, Giftstoffe
oder Autoimmunerkrankungen.

Idiopathisch:
Die Ursache der Erkrankung ist unbekannt.
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IgA-Nephropathie:

Die IgA-Nephropathie (auch als Morbus
Berger bekannt) ist eine chronische
autoimmune Nierenerkrankung, die
entsteht, wenn sich Immunglobulin-A-
Antikorper (IgA) in den Nierenglomeruli
ablagern und zu Entziindungen in den
Nieren fuhren.

Immunfluoreszenz:

Diese Untersuchungsmethode zeigt, ob
eine C3- oder Immunglobulin-Farbung
vorliegt und, falls ja, wie intensiv diese ist.

Immunglobulin:

Immunglobuline werden auch Antikorper
genannt; sie sind fur den Schutz vor
Bakterien, Viren und Pilzen unerlasslich.

Kreatinin:

Dies ist ein Abfallprodukt im Blut, das
durch den natUrlichen Abbau von Muskel-
gewebe und die Proteinverdauung entsteht.
Die Nieren filtern Kreatinin aus dem Blut
und scheiden es Uber den Urin aus.
Dadurch ist der Kreatininspiegel im Blut ein
primarer Indikator fur die Nierenfunktion.

Lupus:

Lupus ist eine chronische
Autoimmunerkrankung, bei der das
Immunsystem falschlicherweise gesundes
Gewebe und Organe angreift. Dies fuhrt zu
weitreichenden Entzindungen und kann
Gelenke, Haut, Nieren, Blut, Herz, Lunge
und Gehirn schadigen.

Membran:

Membran ist eine diinne biologische
Struktur, die als selektive Barriere dient.

In der Niere spielt die glomerulare
Basalmembran eine SchllUsselrolle bei der
Blutfiltration.



Metabolische Azidose:

Damit bezeichnet man einen
schwerwiegenden Zustand, bei

dem sich zu viel Saure in den
Korperflussigkeiten ansammelt (Blut-
pH < 7,35) oder der Korper zu viel Base
(Bikarbonat) verliert. Ursache sind

eine erhdhte Saureproduktion, eine
eingeschrankte Nierenfunktion oder
ein hoher Bikarbonatverlust. Haufige
Ursachen sind diabetische Ketoazidose,
schwere Nierenerkrankungen oder
Schockzustande.

Nicht-spezifische
Immunsuppressiva:

Dazu gehéren Medikamente, die die
Aktivitat des Immunsystems allgemein
hemmen. Sie werden zur Behandlung

von Autoimmunerkrankungen oder zur
Verhinderung von OrganabstoBungen
nach Transplantationen eingesetzt, kdnnen
jedoch die Anfalligkeit fur Infektionen
erhéhen.

Odeme:

Odeme sind Schwellungen, die

durch Uberschissige Flussigkeit im
Korpergewebe entstehen, haufig sichtbar
in den Beinen, Kndcheln oder um die
Augen herum.

Pathogene (Krankheitserreger):

Dazu gehoéren Mikroorganismen (Bakterien,
Viren, Pilze oder Parasiten), die Krankheiten
verursachen kénnen, indem sie Zellen
schadigen, Giftstoffe produzieren oder
schéadliche Immunreaktionen ausldsen.

Proteine (EiweiBBe):

Proteine sind essenzielle Makronahrstoffe,
die aus Aminosauren bestehen und

als Bausteine des Kérpers dienen,

z.B. fur Muskeln, Haut und Haare. Es
sind komplexe, gefaltete Molekule, die
chemische Reaktionen ermdglichen
(Enzyme), Sauerstoff transportieren
(Hamoglobin) und das Immunsystem
unterstitzen. Proteine sind fir Wachstum,
Reparatur und Sattigungsgefuhl
unerlasslich.

Proteinurie:

Bei Proteinurie enthalt der Urin eine
erhdhte Menge an Eiweil3. Dies deutet in
der Regel auf eine Nierenschadigung oder
-erkrankung hin, da gesunde Nieren das
Protein normalerweise im Blut halten.

Remission:
Bei einer Remission ist eine Erkrankung
inaktiv.

Schub: eine Phase, in der die Erkrankung
aktiver wird. Schibe kdnnen durch
Infektionen und andere Erkrankungen
ausgeldst werden.

Serologie ist die Untersuchung und
Testung von Blutserum zum Nachweis
von Antikdrpern oder Antigenen, die
haufig zur Diagnose von Infektionen oder
Immunreaktionen verwendet wird.

Stoffwechselgesundheit bedeutet, wie
effizient der Kérper Nahrung verarbeitet,
Energie nutzt, Fett speichert und auf
Hormone wie Insulin reagiert.

Urinteststreifen ist ein diagnostisches
Hilfsmittel zur Erkennung von
Gesundheitsproblemen. Dabei wird ein
speziell behandelter, farbverandernder
Teststreifen in eine Urinprobe getaucht.

Zellproliferation ist eine Zunahme der
Zellzahl.
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Marianne Silkjaer Nielsen

Dieser Leitfaden ist das Ergebnis eines
echten Herzensprojekts, geschrieben
von Menschen, die sich selbst etwas
Vergleichbares gewlnscht hatten, als sie
versucht haben, ihren Weg mit C3G oder
IC-MPGN zu finden. Er wurde in enger
Zusammenarbeit mit Nephrolog:innen
und weiteren Expert:innen fur all jene
verfasst, die gerade erst am Anfang ihres
Weges stehen oder eine verlassliche
Orientierungshilfe suchen — wie einen
vertrauten ,Freund®, der sie auf diesem
Weg begleitet.

Unser Dank gilt den vielen Menschen,
die dieses Projekt ermdglicht haben,
allen voran sdmtlichen Mitwirkenden: den
Patient:innen, Angehdrigen, Arztinnen
sowie den beteiligten Expert:iinnen.
Ohne die unschatzbare Hilfe und die
hervorragende Koordination durch

Hyo Jin Heinz ware dieses Buch nicht
denkbar gewesen. Ebenso bedanken
wir uns herzlich bei Sebastian Myrup
Hansen (Mitarbeiter Kommunikation bei
CompCure), Bent Abildgaard Lomholt
(Kreativdirektor bei Wunders) und Giulia
Bassanese, die die medizinischen

und wissenschaftlichen Aktivitaten von
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CompCure leitet und koordiniert. Ein
besonderer Dank gilt zudem Antonia
King und Dr. Magdalena RiedI fur
ihre wertvolle Unterstitzung bei der
deutschen Ubersetzung. All diese
Personen haben maBgeblich dazu
beigetragen, diesen Leitfaden in seine
endgtiltige Form zu bringen.

Weiterhin danken wir ERKNet und
dem gesamten Koordinationsteam
fur die kontinuierliche Begleitung und
UnterstUtzung. Nicht zuletzt gilt unser
Dank den Unternehmen Sobi und
Novartis fir die finanzielle Férderung
dieses Projekts.
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