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Liebe Kolleginnen  
und Kollegen,

über 1.000 Ärzte haben sich bisher über unseren innovativen In-
tensivkurs „Nieren- und Hochdruckkrankheiten“ auf den neusten 
Wissensstand in der Nephrologie gebracht.

Wir freuen uns sehr, Sie nun bereits zum 11. Mal nach Münster 
einladen zu dürfen. Innerhalb von fünf Tagen werden aktuelle The-
men der klinischen Nephrologie von international ausgewiesenen 
Moderatoren und hervorragenden Rednern hochaktuell und pra-
xisnah dargestellt. In persönlicher Atmosphäre bleibt viel Zeit für 
Fragen, Diskussionen und Einbeziehung von klinisch interessanten 
Fällen. 

Ihre Teilnahme an dem Intensivkurs wird durch eine Teilnah-
mebescheinigung der Akademie Niere belegt. Die zuständige Ärzte-
kammer Westfalen-Lippe hat die Veranstaltung mit 37 CME-Punk-
ten zertifiziert. Sie erhalten eine praxisrelevante Zusammenfassung 
aller Vorträge als Lehrbuch.

Freuen Sie sich auf ein abwechslungsreiches Programm, das ent-
sprechend der Teilnehmerwünsche jährlich angepasst wird.

Wir freuen uns auf Ihr Kommen!

Eva Brand und Hermann Pavenstädt
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Wer ist ein Nephrologe?

„Es gibt Geschichten von Assistenzärzten, die religiös, ungläubig 
oder Agnostiker waren, bis sie zur Nephrologie kamen und eine 
Vorstellung davon entwickelten, was in einer Niere wirklich vor 
sich geht – woraufhin sie mystische Erlebnisse hatten und erkann-
ten, dass nur eine allwissende göttliche Intelligenz so etwas wie eine  
Niere erfinden könnte.

Das hochempfindliche Gleichgewicht von Elektrolyten, Hormo-
nen, Giften, Flüssigkeiten, Gasen in Lösungen, Zucker und Parti-
keln, die über Membranen in den Nieren ausgetauscht werden, ist 
für den sterblichen Verstand kaum fassbar.

Jemand hat mal bemerkt, dass der heilige Paulus – wenn er heu-
te leben würde – auf dem Weg nach Damaskus nicht wegen eines 
Blitzstrahls vom Pferd gestürzt wäre; er wäre heute ein Assistenzarzt 
der Nephrologie, der angesichts der unglaublichen Komplexität  
einer Niere die Sprache verliert.

Manche Nierenfachärzte gaben sogar ihre Praxis auf und wur-
den Fernsehprediger; sie gingen mit einem anatomischen Modell der 
Niere auf Sendung und verkündigten, das Ewige Leben könne nur 
durch ein tiefes Verständnis der Niere erlangt werden.“

(aus Richard Dooling, Bett Fünf)
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T. B. Huber
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M. J. Möller
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10



11.00–11.30 Uhr  Morbus Fabry 
E. Brand

11.30–12.15 Uhr  Aktuelle Erkenntnisse zur Pathogenese, Diagnostik  
und Therapie der Zystennieren 
T. Benzig

12.15–13.15 Uhr  Mittagspause

13.15–14.15 Uhr  Die diabetische Nephropathie 
H. Rupprecht

14.15–14.45 Uhr  Diagnose und Therapie der ANCA-assoziierten Vaskulitiden 
K. de Groot

14.45–15.15 Uhr  Kaffeepause

15.15–15.45 Uhr  Langzeitmonitoring unter immunsuppressiver Therapie 
K. de Groot

15.45–16.15 Uhr  Differenzierung der thrombotischen Mikroangiopathien 
J. Menne

16.15–16.45 Uhr  Nierenerkrankungen bei Paraproteinämie 
H. Rupprecht

17.15 Uhr   Stadtführung „Münster Quickie“  

(Treffpunkt: Rathausinnenhof, Chillida-Bänke)

Mittwoch, 17. Mai 2017

Chronische Niereninsuffizienz, Nierenersatzverfahren

Moderation: Prof. Dr. M. K. Kuhlmann

09.00–09.35 Uhr  CKD: Systematik von CKD 
N. Ebert

09.35–10.10 Uhr  CKD/HD/PD: Anämie-Management 
C. Rosenberger

10.10–10.45 Uhr  CKD/HD/PD: CKD-MBD Management 
M. Ketteler

10.45–11.15 Uhr  Kaffeepause

11.15–11.50 Uhr  CKD/HD/PD: Virushepatitiden 
M. Girndt

11.50–12.25 Uhr  HD: Dialysedosis 
M. K. Kuhlmann

12.25–13.00 Uhr  HD: Nierenersatztherapie auf Intensivstation 
A. Jörres

13.00–14.00 Uhr  Mittagspause

14.00–14.35 Uhr  HD: Dialysezugang 
F. Aregger

Programm

11



Programm

12

14.35–15.10 Uhr  PD: PD-Modalitäten – was, wann, wie, warum? 
A. Fußhöller

15.10–15.45 Uhr  PD: Management infektiöser Komplikationen  
V. Schwenger

15.45–16.15 Uhr  Kaffeepause

16.15–16.50 Uhr  CKD/HD/PD: Dialyseentscheidungen im Lichte  
von Patientenverfügung und Patientenrechtegesetz 
S. Kuhlmann

16.50–17.25 Uhr  Therapeutische Apherese: Indikationen und Verfahren  
M. Brand

18.00 Uhr  Gemeinsames Abendessen

Donnerstag, 18. Mai 2017

Säure-Basen-Haushalt/Elektrolytstörungen/ 
Akutes Nierenversagen

Moderation: Prof. Dr. R. Kettritz

09.00–09.30 Uhr  Störungen des Kaliumhaushaltes 
R. Kettritz

09.30–10.00 Uhr  Störungen des Säure-Basen-Haushaltes  
J. Hoyer

10.00–10.20 Uhr  Kaffeepause

10.20–11.00 Uhr  Osmolaritätsstörungen 
R. Kettritz

11.00–11.30 Uhr  Akute Nierenschädigung –  
Definition, Prognose und Stellenwert von Biomarkern  
K. M. Schmidt-Ott

11.30–12.00 Uhr  Nierenersatzverfahren bei der akuten  
Nierenschädigung (AKI) 
J. T. Kielstein

12.00–13.00 Uhr  Mittagspause

Nierentransplantation

Moderation: Prof. Dr. U. Kunzendorf

13.00–13.45  Uhr  Vorbereitung von Transplantatempfängern  
und Lebendspendern 
B. Suwelack

13.45–14.30  Uhr  Operatives Management und chirurgische Komplikationen  
nach Nierentransplantation 
M. Scherer



Programm

13

14.30–15.15  Uhr  Immunologie der Rejektion und Immunsuppression 
U. Kunzendorf

15.15–15.30 Uhr  Kaffeepause

15.30–16.15 Uhr  Infektiöse Komplikationen nach Nierentransplantation 
O. Witzke

16.15–17.00 Uhr  Nierentransplantation bei hochimmunisierten Patienten 
S. Zschiedrich

17.00–18.00 Uhr  Nephrologische Komplikationen nach Nierentransplantation,  
dargestellt anhand klinisch-pathologischer Fallbesprechungen 
H. Bräsen, A. Schwarz

18.30 Uhr  „Die Akademie Niere legt auf“ – Grillabend mit Musik

Freitag, 19. Mai 2017

Hypertonie

Moderation: Prof. Dr. Dr. E. Brand

09.00–09.30 Uhr  Modernes antihypertensives Management – was ist praxisrelevant? 
E. Brand

09.30–10.00 Uhr  Sekundäre Hypertonie 
M. Hausberg

10.00–10.30 Uhr  Hypertonie und Sport 
S. M. Brand

10.30–11.00 Uhr  Kaffeepause

11.00–11.30 Uhr  Hypertonie und Schwangerschaft  
D. Tacuri-Strasser

11.30–12.00 Uhr  Medikamentöse antihypertensive Therapie besonderer  
Risikogruppen (u.a. CKD, Diabetes mellitus, im Alter,  
nach Myokardinfarkt, nach Apoplex) 
J. Hoyer

12.00–12.30 Uhr  Management bei Therapie-refraktärer Hypertonie 
J. Menne

12.30 Uhr   Freiwilliger, anonymer Selbsttest

     Verabschiedung



14

Dr. F. Aregger, Berlin
Prof. Dr. T. Benzing, Köln
Prof. Dr. P. Boor, Aachen 
PD Dr. J. H. Bräsen, Hannover 
Prof. Dr. Dr. E. Brand, Münster
Prof. Dr. M. Brand, Münster
Prof. Dr. Dr. S.-M. Brand, Münster
Prof. Dr. K. de Groot, Offenbach am Main
Dr. N. Ebert, Berlin
Prof. Dr. J. Floege, Aachen
PD Dr. A. Fußhöller, Geldern
Prof. Dr. M. Girndt, Halle (Saale)
Prof. Dr. O. Gross, Göttingen
Prof. Dr. M. Hausberg, Karlsruhe
Prof. Dr. J. Hoyer, Marburg a. d. Lahn
Prof. Dr. T. B. Huber, Freiburg i. Br.
Prof. Dr. A. Jörres, Köln
Prof. Dr. M. Ketteler, Coburg
Prof. Dr. R. Kettritz, Berlin
Prof. Dr. J. T. Kielstein, Braunschweig
Prof Dr. Ph. Kümpers, Münster
Prof. Dr. M. K. Kuhlmann, Berlin
Dr. S. Kuhlmann, Berlin
Prof. Dr. U. Kunzendorf, Kiel
PD Dr. J. Menne, Hannover
Prof. Dr. M. J. Möller, Aachen
Prof. Dr. H. Pavenstädt, Münster
PD Dr. C. Rosenberger, Berlin
Prof. Dr. H. Rupprecht, Bayreuth
Prof. Dr. M. Scherer, Regensburg
Prof. Dr. K. M. Schmidt-Ott, Berlin
Prof. Dr. A. Schwarz, Hannover
Prof. Dr. V. Schwenger, Stuttgart
Prof. Dr. B. Suwelack, Münster
Dr. D. Tacuri-Strasser, Offenburg
Prof. Dr. O. Witzke, Essen
Dr. S. Zschiedrich, Freiburg i. Br.

Moderatoren/Referenten



Glomeruläre Erkrankungen





Minimal Change Disease

Tobias B. Huber

Beitrag aktualisiert auf der Basis von Steffl & Huber, 2012  
(Der Nephrologe & Nieren und Hochdruck)

Einleitung

Die MCD wurde zunächst als Lipoidnephrose bezeichnet, in der 
Folge sprach man von der Nil-Erkrankung, dem steroid-sensiblen 
nephrotischen Syndrom und weiterhin dem idiopathischen nephro-
tischen Syndrom. Die Bezeichnung Lipoid-Nephrose hatte ihren Ur-
sprung in der Beobachtung, dass sich Lipide in tubulären Zellen so-
wie fettbeladene Makrophagen/Tubuluszellen im Urin fanden (oval 
fat bodies). Die Bezeichnung „Nil“ entstand hingegen, weil man 
bioptisch nahezu keine Entzündungsreaktion nachweisen konnte. 
Idiopathisches nephrotisches Syndrom wiederum unterstreicht, dass 
für die primäre Form keine Assoziation zu systemischen Erkran-
kungen nachweisbar ist. Die MCD ist die häufigste Ursache für ein 
nephrotisches Syndrom im Kindesalter (1-6 Jahre). Im Erwachse-
nenalter wird diese Erkrankung in ca. zehn Prozent aller Patienten 
mit nephrotischem Syndrom nachgewiesen (Waldman et al., 2007). 
Sie nimmt meist einen gutartigen Verlauf. Die MCN ist bei Män-
nern etwas häufiger zu finden und es liegt eine geographieabhängige 
Häufigkeitsverteilung vor: Die Erkrankungszahlen sind beispiels-
weise in Europa und Nordamerika deutlich niedriger als in Asien. 
Klinisch ist die Erkrankung durch ein nephrotisches Syndrom mit 
häufig massiver Eiweißausscheidung (bis 20 g/d) charakterisiert. Die 
Diagnose wird im Kindesalter klinisch gestellt. Bei Erwachsenen 
wird eine Nierenbiopsie zur Diagnosesicherung durchgeführt. Die 
Erkrankung wird unterschieden in primäre (idiopathische) MCD 
und sekundäre MCD (als Folge eines definierten Auslösers) (Hogan 
& Radhakrishnan, 2013). Der klinische Verlauf der primären Form 
ist meist gutartig: Es kommt zwar regelhaft zu Rezidiven, eine chro-
nisch-progressive Niereninsuffizienz ist hingegen sehr selten. Der 
wichtigste prognostische Prädiktor ist das Ansprechen auf die initia-
le Steroidtherapie (Waldman et al., 2007). 
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Pathogenese 

Die Pathogenese ist bei primären wie bei sekundären Formen 
weitgehend unbekannt. Allgemein wird die Erkrankung mit einer 
T-Zell-Störung in Verbindung gebracht (Shalhoub, 1974). Offen-
sichtlich ist hier die MCD mit einer vermehrten Freisetzung von 
Zytokinen vergesellschaftet, welche zur Podozytenschädigung führt. 
Ähnlich der FSGS wird postuliert, dass bei der Erkrankung ein von 
Lymphozyten gebildeter „Permeabilitätsfaktor“ eine wichtige Rolle 
spielt. Dieser Faktor ist übertragbar und verursacht im Rattenmo-
dell eine Proteinurie. Eine genaue Charakterisierung gelang bisher 
nicht. Lichtmikroskopisch findet sich keine Pathologie („minimal 
change“), während elektronenmikroskopisch eine Verschmelzung 
der Fußfortsätze nachweisbar ist (Abbildung 1). Eine relevante Kom-
plementkomplexablagerung und mesangiale Hyperzellularität sind 
nicht nachweisbar. Aktuelle Daten weisen darauf hin, dass von den 
Podozyten sezerniertes Angiopoetin-like-4 direkt zu einer Barrie-
restörung und großer Proteinurie führen kann. Interessanterweise 
finden sich in Patienten mit MCD tatsächlich hohe Level von An-
giopoetin-like-4 in Podozyten, welche durch Steroidgaben deutlich 
vermindert werden (Clement et al., 2011; Chugh et al., 2012). Für 
die sekundäre Form werden in der Literatur verschiedene Auslö-
ser angegeben: akute respiratorische Infektionen, Bienenstiche und 
die Einnahme von NSAR waren die ersten Assoziationen, die man 
fand. Die Erkrankung wird außerdem mit der Einnahme von Gold, 
Penicillamin, Ampicillin, Lithium und Quecksilber in Verbindung 
gebracht. Ein Zusammenhang mit hämatologischen Neoplasien ist 
zudem beschrieben (Glassock, 2003).

Abbildung 1

EM-Aufnahme einer 
normalen glomerulären 
Schlinge (A) und eines 

diffusen Fußfortsatz- 
Effacements (B) bei einem 

MCD-Patienten
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Klinisches Bild

Der Leitbefund bei der klinischen Untersuchung sind Ödeme in 
den abhängigen Körperpartien. Von den Patienten selbst werden 
meist Gesichtsödem und Beinödeme zuerst bemerkt, zusätzlich kön-
nen sich Ödeme an Skrotum und Vulva finden. Flüssigkeit kann 
sich auch in Form von Aszites oder Pleuraergüssen einlagern und 
zu respiratorischen Problemen führen. In der Regel finden sich nor-
motensive Blutdruckwerte, allerdings ist dies mit zunehmendem 
Alter bei Erkrankungsmanifestation durch die hohe Prävalenz der 
Hypertonie eingeschränkt verwertbar. Bei genauer Untersuchung 
lassen sich mitunter Veränderungen der Fingernägel durch ein sub-
unguales Ödem finden: Die normalerweise weiße Lunula kann pink 
erscheinen, der restliche (sonst pinke) Fingernagel weiß. Allgemein-
symptome wie Kopfschmerz, Reizbarkeit, Abgeschlagenheit und ein 
allgemeines Krankheitsgefühl finden sich häufig, manche Patienten 
neigen zur Depression. Die Urinuntersuchung zeigt häufig bis auf 
die Eiweißausscheidung keine Auffälligkeit. Die ausgeprägte Pro-
teinurie zieht Sekundärveränderungen nach sich: Hierzu zählt man 
Hypoalbuminämie, Salzretention, eine veränderte Rheologie mit 
Neigung zu venösen Thrombosen, Hyperlipidämie und Infektionen. 
Ein Kreatininanstieg bzw. ein akutes Nierenversagen gehört primär 
nicht zum Krankheitsbild (Waldman et al., 2007).

Diagnose

Die Diagnose wird mittels Nierenbiopsie gestellt (Waldman et 
al., 2007; Hogan & Radhakrishnan, 2013). Eine Ausnahme hier-
von stellt die Erkrankung bei kleinen Kindern dar, hier wird bei 
nephrotischem Syndrom direkt therapiert und anhand des Thera-
pieansprechens die Diagnose abgeleitet. Lichtmikroskopisch findet 
sich ein Normalbefund, auch immunhistochemisch ergeben sich im 
Regelfall keine Auffälligkeiten. Die wesentliche Pathologie stellt die 
elektronenmikroskopisch sichtbare Fußfortsatzverschmelzung der 
Podozyten dar. 

Therapie (entsprechend KDIGO 2012)

Die initiale Therapie der MCD basiert auf Steroiden. Das weitere 
Vorgehen wird anhand des Ansprechens der MCD auf Steroide fest-
gelegt. Da die MCD in der Regel sehr gut auf Steroide anspricht, 
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muss bei einer Steroidresistenz immer auch nochmals die Diagnose 
einer MCD in Frage gestellt werden und ggf. re-biopsiert werden 
(Hogan & Radhakrishnan, 2013; Lombel et al., 2013; Floege, 2013):

I.  Initiale MCD-Therapie

Prednison oder Prednisolon

als tägliche Einzeldosis von  
1 mg/kgKG (max. 80 mg/d) 
oder alternierend alle zwei 
Tage mit 2 mg/kgKG (max.  
120 mg/d)

Komplette Remission: 

für mind. 4 Wochen fortsetzen

Fehlende komplette  
Remission: 

für höchstens 16 Wochen 
fortführen

Nach Erreichen der  
kompletten Remission: 

über Gesamtperiode von  
24 Wochen tapern

Bemerkungen: 
1)  bei relativen Kontraindikationen oder Intoleranz gegenüber Hochdosissteroiden (unkontrollier-

ter Diabetes mellitus, psychiatrische Erkrankungen, schwere Osteoporose) Cyclophosphamid 
oder Calcineurininhibitoren einsetzen

2)  bei gelegentlichem Relaps: wiederholte Steroidtherapien wie bei der ersten Minimal Change- 
Episode durchführen.

II.  Häufig wiederkehrende (frequent relapsing, FR)/  
Kortikosteroid-abhängige (steroid-dependent, SD) MCD

Orales Cyclophosphamid 

in einer Dosierung von 2 bis 
2,5 mg/kgKG/d für 8-12  
Wochen

Relaps unter Cyclophospha-
mid fortpflanzungsfähiges 
Alter: 

Calcineurin- 
inhhitoren (CNI) 
(CsA 3-5 mg/kgKG/d oder 
Tacrolimus 0,05-0,1 mg/kg 
KG/d in verteilten Dosen)

Patienten, die keine Steroi-
de, Cyclophosphamid oder 
CNIs erhalten dürfen: 

Mycophenolat-Mofetil 
(MMF) 
mit der Dosierung von z.B. 
750 mg bis 1.000 mg 2x täg-
lich für insgesamt 1-2 Jahre

Bemerkungen: 

1)  Bei fehlendem Therapieerfolg einer max. 12-wöchigen Cyclophosphamidtherapie sollte auf 
Calcineurininhibitoren (Spalte 3) gewechselt werden.

2)  Für die Therapie mit Calcineurininhibitoren: Nachdem für drei Monate eine stabile Remission 
erreicht wurde, sollte die Dosis so reduziert und dann für 1-2 Jahre beibehalten werden, dass 
die Remission gerade noch aufrechterhalten werden kann.

II. Steroidresistente Minimal Change Glomerulopathie (SR MCD)

Patienten mit steroidresistenter MCD sollten auf andere Ursachen eines nephrotischen Syn-
droms hin evaluiert werden. Dies erfordert in der Regel eine erneute Nierenbiopsie, die dann sehr 
häufig eine FSGS zeigt.

Bemerkungen: 

1)  Definition Steroidresistenz: Keine oder minimale Reduktion der Proteinurie nach 2-4 Monaten 
trotz einer adäquat dosierten Steroidtherapie (1 mg/kgKG/d).
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Übersicht

Rituximab

Obwohl es keine größeren randomisierten Studien bei Erwachsenen 
gibt, existieren zahlreiche Berichte, welche einen positiven Effekt von 
Rituximab bei der häufig wiederkehrenden oder Kortikosteroid-ab-
hängigen MCD dokumentieren. In der größten Studie hierzu (25 
erwachsene Patienten mit Kortikosteroid-abhängiger MCD) erreich-
ten alle Patienten eine komplette Remission nach drei Monaten und 
24 von 25 Patienten eine komplette Remission nach zwölf Monaten 
(Takei et al., 2013). Als Dosis wurden 375 mg/m2 zu Beginn und nach 
sechs Monaten appliziert (Takei et al., 2013). Daher ist bei Patienten 
mit einer Kortikosteroid-abhängigen MCD eine Rituximabtherapie 
zu erwägen, insbesondere, wenn eine Therapie mit Cyclophospha- 
mide und Cyclosporin keine Remission herbeiführen konnte.
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Fokal-Segmentale  
Glomerulosklerose (FSGS)

Marcus J. Möller

Diagnose und Definition

Die fokale und segmentale Glomerulosklerose (FSGS) ist per De-
finition eine histologische Diagnose aus der Nierenbiopsie (D’Aga-
ti, Kaskel et al., 2011). Das bedeutet, immer wenn eine sklerotische 
Läsion in einem der Glomeruli gesehen wird, wird der Pathologe 
eine FSGS diagnostizieren. Aus historischen Gründen wird noch 
zwischen einer primären und sekundären FSGS unterschieden.

„Primäre FSGS“: Die FSGS tritt selten „primär“ („ideopathisch“) 
auf (d.h. ohne ersichtlichen spezifischen histologischen Nachweis 
einer primären Erkrankung, also vermutlich meist als Folge einer 
zugrunde liegenden minimal change-Nephropathie). Nach Meinung 
des Autors suggeriert der Ausdruck, dass die primäre FSGS eine ei-
gene Krankheitsentität ist. Dies ist jedoch sehr wahrscheinlich nicht 
der Fall und die korrekte Bezeichnung wäre eher: „minimal change 
Nephropathie mit sekundärer FSGS“. Die FSGS zeigt hier lediglich 
an, dass die auslösende minimal change Nephropathie zu einem 
Nierenfunktionsverlust führt und deshalb eher aggressiv therapiert 
werden sollte. 

„Sekundäre FSGS“: Weitaus häufiger ist die sekundäre FSGS, als 
gemeinsame Endstrecke aller sonstigen glomerulären Erkrankungen 
oder Läsionen, die zu einem chronischen Nierenfunktionsverlust 
führen (also praktisch alle). Da auch die primäre FSGS als Folge 
einer minimal change-Nephropathie auftritt, gibt es nach der persön-
lichen Meinung des Autors nur die sekundäre FSGS.

Pathogenese der FSGS

Ein sehr breites Spektrum initaler Schädigungen kann eine FSGS 
auslösen. Allen Auslösern gemeinsam scheint eine Schädigung der 
Podozyten (die zu Proteinurie und Verlust von Podozyten führt) 
und – im Unterschied zur minimal change-Nephropathie – eine fo-
kale Aktivierung von glomerulären Parietalzellen zu sein (Smeets 
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& Moeller, 2012). Im Frühstadium bildet sich eine zelluläre Ver-
bindung zwischen einem Segment des kapillären Konvoluts und 
der Bowman’schen Kapsel. Der Nachweis solcher „Adhäsionen“ ist 
diagnostisch und pathophysiologisch für die FSGS bedeutsam, da 
die Adhäsion als Eintrittspforte für aktivierte Parietalzellen in das 
betroffene Segment dient. Eingewanderte Parietalzellen legen Mat-
rix ab, was zu einer fortschreitenden fokalen (= nur einige Glomeruli 
sind betroffen) und segmentalen (= nur einige Segmente des Glome-
rulus sind betroffen) Glomerulosklerose führt.

Epidemiologie
Wahrscheinlich weil die meisten Zivilisationserkrankungen (Blu-

thochdruck, Diabetes, Adipositas, etc.) auch zu einer sekundären 
FSGS führen können, ist die Inzidenz aller Formen der FSGS insge-
samt zunehmend. In den USA waren im Jahre 2000 ca. 2,3 Prozent 
der Bevölkerung betroffen (0,2% in 1980) (Kitiyakara, Eggers et al., 
2004). Im Allgemeinen ist eine FSGS häufiger in männlichen (ca. 
2x) und schwarz-afrikanischen Patienten. 

Im Vergleich zu anderen Glomerulopathien mit nephrotischem 
Syndrom kommen die membranöse GN, die MCN, die primäre 
FSGS, die membranoproliferative Glomerulonephritis und restliche 
GNs im Verhältnis von ca. 40:20:15:7:18 vor (Lewis, Baildom et al., 
1988; Bhimma, Coovadia et al., 1997; Borok, Nathoo et al., 1997).

Klinik
Die „primäre FSGS“ sollte eher als sekundäre FSGS bei einer 

minimal change-GN bezeichnet werden und manifestiert sich mit 
einem meist plötzlich einsetzenden nephrotischen Syndrom (siehe 
Klinik der minimal change-GN).

Die klassische „sekundäre FSGS“ wird meist nebenbefundlich 
histologisch diagnostiziert, da ja per Definition eine glomeruläre 
Krankheit oder Schädigung vorliegen muss, die zur „sekundären 
FSGS“ geführt hat. Die klinischen Befunde sind deshalb auch vom 
breiten Spektrum der möglichen primären Erkrankung abhängig. 
Die Proteinurie ist meist geringer. Ödeme, Bluthochdruck, patho-
logischer U-Status (nephritisch oder nephrotisch) sind optionale Be-
funde.

Diagnose
In Erwachsenen muss eine Nierenbiopsie durchgeführt und elek-

tronenmikroskopisch beurteilt werden. Für eine Abgrenzung gegen-
über anderen Glomerulopathien (insbes. der minimal change-GN) 
ist für die Validität der Diagnose eine hohe Anzahl von Glomeruli 
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in der Biopsie bedeutsam (idealerweise > 15 Glomeruli, d.h. bei Ver-
dacht möglichst 2 Stanzzylinder asservieren). 

Therapie (für Erwachsene)
Die Klinik und Therapie der primären FSGS ähnelt der mini-

mal change-GN (siehe Therapiealgorhythmus Tabelle 1). Die Thera-
pie-Empfehlungen sind lediglich etwas verschärft, da die FSGS zu 
irreversiblem Nierenfunktionsverlust führt und zum Teil weniger 
gut auf eine immunsuppressive Therapie anspricht.

Bei der sekundären FSGS mit subnephrotischer Proteinurie 
steht die Therapie der auslösenden Grunderkrankung im Vorder-
grund. Um die Progression der Niereninsuffizienz zu verlangsamen, 
ist eine optimale supportive Therapie anzustreben: 
1.  Optimale Blutdruckeinstellung (möglichst < 125/75 mmHg, 

Vasodilatoren meiden, Diuretika, RAAS-Hemmer und kar-
dio-selektive Beta-Blocker sind zu bevorzugen), 

2.  Salz- und Eiweiß-reduzierte Kost (mindert das extrazelluläre Vo-
lumen, den Blutdruck und damit die GFR, was die Progression 
verlangsamt),

3.  Hemmung des Renin-Angiotensin-Systems,
4.  Gabe eines Statins,

Klinisches Bild Therapie Bemerkungen

Subnephrotische 
Proteinurie ohne 
Symptome

Wahrscheinliche 
Diagnose:
„maladaptive FSGS“

Supportive Therapie:
1.  optimale Blutdruck- 

einstellung  
(< 125/75 mmHg)

2. RAAS-Inhibition
3.  Salzarme Kost 

(sonst wirken die 
RAAS Hemmer 
nicht)

Wenig Proteinurie 
impliziert die glome-
ruläre Vernarbung 
als Ursache und die 
Abwesenheit einer  
aktiven minimal chan-
ges-GN

Nephrotisches 
Syndrom, hohes 
Risiko für  
Komplikationen 
des nephrotischen 
Syndroms

Wahrscheinliche 
Diagnose:
„minimal changes- 
GN mit sekundärer 
FSGS“ (früher:  
„primäre FSGS“)

Supportive Therapie 
wie oben und
Predniso(lo)n 1 mg/
KG/Tag für bis zu  
16 Wochen, wie bei 
minimal changes-GN

Ähnelt der Standard- 
herapie der minimal 
change-Nephropathie.

Im Falle eines Rezi-
divs und/oder „Ste-
roidresistenz“ siehe 
Therapiealgorithmus 
Abbildung 1.

Tabelle 1

Therapeutische Optionen 
der „primären“ FSGS. Im 
Falle einer sekundären 
FSGS wird die Therapie 
auf die Behandlung der 
auslösenden Primärer-
krankungen gelegt und 
die supportive Therapie 
optimiert.  
RAAS: Renin-Angioten-
sin-Aldosteron System 
(Appel & D’Agati, 2010)
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5.  BMI < 25 (mindert ebenfalls das Blutvolumen und so die GFR) 
und regelmäßige körperliche Aktivität.

Die immunsuppressive Therapie der primären FSGS mit dem kli-
nischen Erscheinungsbild einer minimal change-GN (nephrotisches 
Syndrom) ist, auch im Falle eines Rückfalls, etwas intensiver, aber 
dennoch grundsätzlich ähnlich der minimal change-GN (Abbildung 
1). Im Gegensatz zur minimal change-GN kann bei der Steroid-resis-
tenten primären FSGS zuerst mit Calcineurininhibitoren (+ Steroid!) 
und erst sekundär mit Endoxan therapiert werden (Group, 2012). 
Eine Therapie mit Cyclosporin A (3-5 mg/Kg/Tag; initiale Talspiegel  
125-175 ng/ml) oder Tacrolimus (0,05-0,1 mg/KG/Tag; initiale Tal-
spiegel 5-10 ng/ml) sollte initial höhere Wirkspiegel anstreben und 
mit 0,15 mg/KG/Tag Prednisolon für 4-6 Monate kombiniert wer-
den (dann über 4-8 Wochen ausschleichen) (Group, 2012). Nach Er-
reichen einer Remission sollten die Calcineurininhibitoren mit nied-
rigeren Wirkspiegeln für mindestens 1 Jahr fortgeführt und dann 
ggf. langsam ausgeschlichen werden. Wird eine starke Immunsup-
pression verabreicht, so sollte eine prophylaktische Antibiose z.B. mit 
Cotrim forte 3 Tabletten pro Woche erfolgen (Cave: nicht geben bei 
GFR < 30 ml/min.).

Die kollabierende Variante der FSGS ist ein seltener Sonderfall 
und meist Folge einer akuten Toxizität (z.B. Pamidronattherapie, 
Therapie durch Absetzen des Medikaments) oder einer HIV-Infek-
tion in meist schwarz-afrikanischen Patienten (Behandlung durch 
antiretrovirale Therapie).

Negative Prognosefaktoren für eine Progression der Niereninsuf-
fizienz sind v.a. das Nicht-Erreichen einer Remission der Proteinurie 
(Korbet, Schwartz et al., 1994).
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Symptomatische Therapie 
bei nephrotischem Syndrom: 
Was ist gesichert?

Thomas Benzing

Glomeruläre Nierenerkrankungen gehören zu den häufigsten Nierener-
krankungen und stellen die führende Ursache für eine dialysepflichtige 
Niereninsuffizienz weltweit dar. Seit langer Zeit ist es klar, dass die 
Höhe der Proteinurie mit dem jährlichen Verlust an glomerulärer Filt-
rationsrate korreliert (Peterson et al., 1995; Remuzzi et al., 2004). Es 
konnte außerdem gezeigt werden, dass die antiproteinurische Interventi-
on das Risiko der Progression einer Nierenerkrankung verhindert (Rug-
genenti et al., 2008). Neue Daten zeigen darüber hinaus, dass nicht nur 
die Progression der chronischen Nierenerkrankung (CKD) direkt mit 
der Höhe der Proteinurie korreliert, sondern dass auch das kardiovasku-
läre Risiko, die kardiovaskuläre Morbidität und Mortalität, direkt mit 
der Höhe der Proteinurie zusammenhängt (Hemmelgarn et al., 2010). 
CKD und Proteinurie sind dabei unter den bedeutendsten kardiovasku-
lären Risikofaktoren, die aktuell bekannt sind (Tonelli et al., 2012). Aus 
diesen Gründen kommt der antiproteinurischen Therapie bei nephroti-
schem Syndrom höchste Bedeutung zu. Welche Interventionen jedoch 
stehen zur Verfügung? Welche der therapeutischen Interventionen sind 
gesichert? Im Folgenden soll ein Überblick über die aktuell verfügbaren 
Maßnahmen der antiproteinurischen Therapie gegeben werden. Es han-
delt sich hierbei um Maßnahmen, die gegebenenfalls die kausale bzw. 
auf die Krankheitsentität bezogene Therapie (Immunsuppression, Im-
munmodulation, …) ergänzen.

 

1. Blutdruckkontrolle

In vielfältigen Studien konnte gezeigt werden, dass die konsequente 
Blutdruckkontrolle nicht nur die Mortalität bei erhöhtem kardiovas-
kulärem Risiko für Nierenpatienten senkt, sondern dass direkt die 
Progression sowohl bei diabetischen als auch bei nicht-diabetischen 
Nierenerkrankungen günstig beeinflusst werden kann. Dieser posi-
tive Effekt ist besonders deutlich bei proteinurischen Nierenerkran-

28


