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Störungen im Komplementsystem sind die Ursache für seltene, aber z. T. schwer verlaufende Nierenerkrankungen, die sich oftmals im Kindes- und Jugendalter manifestieren. Hierbei ist wichtig, diese rechtzeitig zu erkennen und wenn möglich spezifisch zu therapieren. Zudem zeigt sich, dass das Komplementsystem auch bei anderen, häufigeren Nierenerkrankungen beteiligt ist und zum Pathomechanismus beiträgt, sodass sich hier neue Therapieoptionen ergeben.
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Nierenerkrankungen, denen ein überaktiviertes Komplementsystem zugrunde liegt, können initial nur durch klinische und laborchemische Befunde nicht sicher erkannt werden.

          

	
            
Bei V. a. aHUS muss nach zügiger Diagnostik innerhalb von wenigen Tagen die Therapie mit einem C5-Inhibitor gestartet werden. Das Ergebnis der molekulargenetischen oder immunologischen Untersuchungen muss nicht abgewartet werden. Diese Befunde beeinflussen dann die mittel- und langfristigen Therapieentscheidungen.

          

	
            
Bei der C3G sind im Moment einige Medikamente in der klinischen Erprobung, die im Gegensatz zu den bisher vorhandenen therapeutischen Möglichkeiten spezifischer die Komplementaktivierung auf der C3-Ebene inhibieren können.

          

	
            
Sowohl beim aHUS als auch bei der C3G muss in der Zukunft dann aber wahrscheinlich evaluiert werden, wer wie lange komplementhemmend therapiert werden soll, um Wirkung und mögliche Nebenwirkungen gut abzuwägen.

          

	
            
Zukünftig werden komplementmodulierende Therapien wahrscheinlich bei einigen anderen Erkrankungen zum Einsatz kommen, um über diesen Pathomechanismus ausgelöste Organschäden bzw. Nebenwirkungen der bisherigen Therapie zu mildern. Hier sollte die Entwicklung im Auge behalten werden.

          










        
[bookmark: N10A11]
Schlüsselwörter

        atypisches hämolytisch-urämisches Syndrom - 
        C3-Glomerulopathie - 
        Komplementtherapie
      





[bookmark: info]
Publication History

Article published online:
14 March 2024



© 2024. Thieme. All rights reserved.

Georg Thieme Verlag KG
Rüdigerstraße 14, 70469 Stuttgart, Germany


 

[bookmark: ]

[bookmark: N10E78]
	
Literatur


	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_1]1 
          
            Lucientes-Continente L, 
          
          
            Márquez-Tirado B, 
          
          
            Goicoechea de Jorge E. 
          
        The Factor H protein family: The switchers of the complement alternative pathway. Immunol Rev 2023; 313: 25-45 DOI: 10.1111/imr.13166.  (PMID: 36382387)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_2]2 
          
            Rodríguez de Córdoba S. 
          
        aHUS: a disorder with many risk factors. Blood 2010; 115: 158-160 DOI: 10.1182/blood-2009-11-252627.  (PMID: 20075170)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_3]3 
          
            Noris M, 
          
          
            Remuzzi G. 
          
        Atypical hemolytic-uremic syndrome. N Engl J Med 2009; 361: 1676-1687 DOI: 10.1056/NEJMra0902814.  (PMID: 19846853)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_4]4 
          
            Holle J, 
          
          
            Müller D, 
          
          
            Häffner K. 
          
        Hämolytisch-urämisches Syndrom im Kindes- und Jugendalter. Nephrologe 2019; 14: 176-183 DOI: 10.1007/s11560-019-0317-z. 



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_5]5 
          
            Noris M, 
          
          
            Galbusera M, 
          
          
            Gastoldi S. 
          
        et al. Dynamics of complement activation in aHUS and how to monitor eculizumab therapy. Blood 2014; 124: 1715-1726 DOI: 10.1182/blood-2014-02-558296.  (PMID: 25037630)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_6]6 
          
            Noris M, 
          
          
            Remuzzi G. 
          
        Atypical hemolytic-uremic syndrome. N Engl J Med 2009; 361: 1676-1687 DOI: 10.1056/NEJMra0902814.  (PMID: 19846853)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_7]7 
          
            Zipfel PF, 
          
          
            Mache C, 
          
          
            Müller D. 
          
        et al. DEAP-HUS: deficiency of CFHR plasma proteins and autoantibody-positive form of hemolytic uremic syndrome. Pediatr Nephrol 2010; 25: 2009-2019 DOI: 10.1007/s00467-010-1446-9.  (PMID: 20157737)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_8]8 
          
            Legendre CM, 
          
          
            Licht C, 
          
          
            Loirat C. 
          
        Eculizumab in atypical hemolytic-uremic syndrome. N Engl J Med 2013; 369: 1379-1380 DOI: 10.1056/NEJMc1308826.  (PMID: 24088105)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_9]9 
          
            Begum F, 
          
          
            Khan N, 
          
          
            Boisclair S. 
          
        et al. Complement Inhibitors in the Management of Complement-Mediated Hemolytic Uremic Syndrome and Paroxysmal Nocturnal Hemoglobinuria. Am J Ther 2023; 30: e209-e219 DOI: 10.1097/MJT.0000000000001609.  (PMID: 37104648)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_10]10 
          
            Klämbt V, 
          
          
            Gimpel C, 
          
          
            Bald M. 
          
        et al. Different approaches to long-term treatment of aHUS due to MCP mutations: a multicenter analysis. Pediatr Nephrol 2021; 36: 463-471 DOI: 10.1007/s00467-020-04714-0.  (PMID: 32715379)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_11]11 
          
            Noris M, 
          
          
            Bresin E, 
          
          
            Mele C, 
          
          
            Remuzzi G. 
          
        Genetic Atypical Hemolytic-Uremic Syndrome. In: 
              
                Adam MP, 
              
              
                Mirzaa GM, 
              
              
                Pagon RA, 
              
              
                Wallace SE, 
              
              
                Bean LJH, 
              
              
                Gripp KW, 
              
              
                Amemiya A. 
              
            GeneReviews®. Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993 



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_12]12 
          
            Sethi S, 
          
          
            Fervenza FC. 
          
        Membranoproliferative glomerulonephritis – a new look at an old entity. N Engl J Med 2012; 366: 1119-1131 DOI: 10.1056/NEJMra1108178.  (PMID: 22435371)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_13]13 
          Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) Glomerular Diseases Work Group. 
        KDIGO 2021 Clinical Practice Guideline for the Management of Glomerular Diseases. Kidney Int 2021; 100: S1-S276 DOI: 10.1016/j.kint.2021.05.021.  (PMID: 34556256)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_14]14 
          
            Herlitz LC, 
          
          
            Bomback AS, 
          
          
            Markowitz GS. 
          
        et al. Pathology after eculizumab in dense deposit disease and C3 GN. J Am Soc Nephrol 2012; 23: 1229-1237 DOI: 10.1681/ASN.2011121186.  (PMID: 22677550)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_15]15 
          
            Wada Y, 
          
          
            Kamata M, 
          
          
            Miyasaka R. 
          
        et al. Clinico-Pathogenic Similarities and Differences between Infection-Related Glomerulonephritis and C3 Glomerulopathy. Int J Mol Sci 2023; 24: 8432 DOI: 10.3390/ijms24098432.  (PMID: 37176142)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_16]16 
          
            Wada T, 
          
          
            Nangaku M. 
          
        Novel roles of complement in renal diseases and their therapeutic consequences. Kidney Int 2013; 84: 441-450 DOI: 10.1038/ki.2013.134.  (PMID: 23615508)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_17]17 
          
            Jayne DRW, 
          
          
            Merkel PA, 
          
          
            Schall TJ. 
          
        et al. Avacopan for the Treatment of ANCA-Associated Vasculitis. N Engl J Med 2021; 384: 599-609 DOI: 10.1056/NEJMoa2023386.  (PMID: 33596356)



Google Scholar





	
[bookmark: LI_LiteratureBookmark_18]18 
          
            Gao S, 
          
          
            Cui Z, 
          
          
            Zhao MH. 
          
        Complement C3a and C3a Receptor Activation Mediates Podocyte Injuries in the Mechanism of Primary Membranous Nephropathy. J Am Soc Nephrol 2022; 33: 1742-1756 DOI: 10.1681/ASN.2021101384.  (PMID: 35777783)



Google Scholar










 









    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

  
    
      ©  Georg Thieme Verlag KG | 
      
      
        Imprint |
        Privacy policy statement |
      
      Smartphone Version
      

      
        Your Current IP Address: 44.201.69.160
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  