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Glomerulonephritis  

Rolf Stahl, Elion Hoxha

Glomerulonephritiden sind Erkrankungen, die in unterschiedlichsten Formen auftreten: Während 
bei manchen Patienten eine symptomatische Behandlung ausreicht, handelt es sich bei anderen 
um Notfälle. Da in der Frühphase häufig nur milde oder gar keine Symptome auftreten, wird die 
Diagnose oftmals zu spät gestellt – erst dann, wenn die Nieren bereits geschädigt sind. Nur mit 
einem umfangreichen Wissen zu Pathogenese und Diagnostik kann die Diagnose frühzeitig 
gestellt und somit gezielt und effektiv therapiert werden.

Glomerulonephritis

Frühe Diagnose möglich | Glomerulonephriti-
den sind eine Gruppe von Erkrankungen, cha-
rakterisiert durch

 ▶ entzündliche Veränderungen des Glomerulus, 
 ▶ klinische Zeichen eines nephritischen oder 
nephrotischen Syndroms und 

 ▶ Einschränkung der Nierenfunktion. 
Die meisten Glomerulonephritiden sind von ei-
ner arteriellen Hypertonie oder ausgeprägten 
Flüssigkeitsretention mit Ödemen begleitet. 

In der Frühphase fehlen manchmal diese 
ausgeprägten klinischen Symptome, sodass 
die Erkrankung erst dann diagnostiziert wird, 
wenn die Nierenfunktion schon beträchtlich 
eingeschränkt ist.

Die Untersuchung des Urins (Urin-Stix und Urin-
sediment, ▶ Abb. 1) zeigt bei allen Glomerulone-
phritiden auch in der Frühphase pathologische 
Veränderungen. Deshalb ist die Urin analyse ein 
Muss bei jedem Patienten, der nur geringste Hin-
weise auf eine Nierenerkrankung zeigt. 

Primär oder Begleiterkrankung | Glomerulone-
phritiden können als primäre, auf die Glomeruli 
beschränkte Erkrankungen, oder als Begleit-
erkrankungen bei systemischen Krankheiten 
 auftreten (▶ Tab. 1). Letzteres kommt im wesent-
lichen bei Vaskulitiden vor. Manche Glomerulo-
nephritiden bedürfen nur einer symptomati-
schen Therapie. Bei anderen wiederum kommt es 
zu Veränderungen, die ein medizinischer Notfall 
sind und eine Behandlung innerhalb von Tagen 
oder wenigen Wochen notwendig machen, um 
den Verlust der Nierenfunktion zu verhindern.

Glomerulonephritis serologische Marker

Primäre 
 Glomerulonephritiden

IgA-Glomerulonephritis keine serologischen Parameter

Membranöse Glomerulonephritis PLA2R1- und THSD7A-Autoantikörper (diagnosebeweisend)

Minimal-Change-Glomerulonephritis keine serologischen Parameter

Fokal segmentale Glomerulosklerose keine serologischen Parameter

Postinfektiöse Glomerulonephritis niedriges Komplement

Membranoproliferative 
 Glomerulonephritis 

Kryoglobuline, Rheumafaktor, Antikörper gegen Hepatitis C, 
Paraproteine, niedriges Komplement C3

C3-Glomerulopathie Mutationen im Komplementsystem, niedriges 
Komplement C3

Sekundäre 
 Glomerulonephritiden

Schönlein-Henoch-Purpura keine serologischen Parameter

ANCA-assoziierte Glomerulonephritiden ANCA, anti-PR3- und anti-MPO-Antikörper

Anti-GBM-Nephritis Anti-GBM-Antikörper (diagnosebeweisend)

Systemischer Lupus erythematodes mit 
Nephritis 

ANA, anti-DNS-Antikörper, niedriges Komplement

Tab. 1 Glomerulonephritiden und serologische Parameter, die für die Diagnose sinnvoll sind.
PLA2R1 = Phospholipase A2 Rezeptor1, THSD7A = Thrombospondin type-1 Domain-Containing 7A, GBM = Glomeruläre Basalmembran, ANCA = Anti 
Neutrophile Zytoplasmatische Antikörper, PR3 = Proteinase 3, MPO = Myeloperoxidase, ANA = Anti Neutrophile Antikörper.
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der glomerulären Integrität, die unbehandelt in 
einem Verlust der Nierenfunktion endet.

Klinische Präsentation und Diagnose

Nephritisch vs. nephrotisch | Patienten mit Glo-
merulonephritiden, die eine zellulär-inflamma-
torische Morphologie aufweisen, zeigen in der 
Regel ein nephritisches Krankheitsbild, das durch 
eine glomeruläre Hämaturie charakterisiert ist. 
Im Urin dieser Patienten finden sich Erythrozy-
ten, die zu einem höheren Anteil (> 5–10 %) 
 dysmorph sind und als sogenannte Akanthozyten 
erscheinen (▶ Abb. 1). Die Zellen können Zellzy-
linder bilden. 

Bei nephritischen Glomerulonephritiden tritt 
fast immer auch eine Proteinurie auf, die meist 
nur wenige Gramm / 24 Stunden beträgt, aber 
auch nephrotische Werte (> 3,5 g / Tag) 
erreichen kann. 

Den nephritischen stellt man die nephrotischen 
Glomerulonephritiden gegenüber, die in der Re-
gel mit einem nephrotischen Syndrom einherge-
hen. Das nephrotische Syndrom ist gekennzeich-
net durch 

 ▶ eine große Proteinurie, die typischerweise ein 
Ausmaß von > 3,5 g / Tag erreicht, 

 ▶ Hypalbuminämie, 
 ▶ Hyperlipoproteinämie und 
 ▶ Ödeme. 

Differenzialdiagnose  | Die beschriebenen Verän-
derungen des Urins sind zwar typisch für eine Glo-
merulonephritis, aber nicht besonders spezifisch 
für die Differenzialdiagnose und Entscheidung, 
welche Entität vorliegt. Die Analyse von serologi-
schen Parametern erhöht deutlich die Möglich-
keit, die Differenzialdiagnose zu verbessern. Bei 
einigen Glomerulonephritiden erlauben serologi-
sche Parameter auch eine Sicherung der Diagnose 

Prävalenz

Epidemiologie | Glomerulonephritiden gehören 
zu den seltenen Erkrankungen, sind aber in ihrer 
Gesamtheit bei 20 % aller Patienten für den Ver-
lust der Nierenfunktion verantwortlich. Da sie in 
vielen Fällen mit Infektionserkrankungen assozi-
iert sind, ist das Auftreten der einzelnen Enti-
täten in verschiedenen Regionen der Welt unter-
schiedlich. Während in Europa eine sog. 
postinfektiöse Glomerulonephritis eine Selten-
heit geworden ist, findet man diese in Afrika und 
Südamerika noch sehr häufig [1]. Bei uns domi-
nieren die Erkrankungen mit einer autoimmunen 
Pathogenese.

Pathogenese

Assoziation mit  Infektionen  | Die Ursachen für 
die Entstehung der meisten Glomerulonephriti-
den sind unbekannt. 

Für viele Formen ist aber eine Beziehung zu 
Infektionen herzustellen. 

Am  deutlichsten ist dieser Zusammenhang bei 
der Poststreptokokken-Nephritis oder der Hepa-
titis-C-assoziierten membranoproliferativen Glo-
merulonephritis. Auch für die IgA-Nephritis und 
die ANCA-Vaskulitis-assoziierten Glomerulone-
phritiden gibt es Bezüge zu Infektionserkrankun-
gen. Darüberhinaus häufen sich Hinweise, dass 
genetische Faktoren ebenfalls eine zentrale Rolle 
bei der Entstehung spielen.

Verlust der Immuntoleranz | Formal pathogene-
tisch entstehen Glomerulonephritiden durch den 
Verlust der Immuntoleranz. Daraus resultieren 
molekulare Muster aus pathogenen und schä-
digenden Mediatoren, die die angeborene 
Immun antwort aktivieren. Bei dieser spielen 
„Toll-like“-Rezeptoren, Monozyten und das Kom-
plementsystem eine entscheidende Rolle. Den 
initialen Schäden folgen adaptive, Antigen-spezi-
fische Immunreaktionen, die dann die glomeru-
lären Strukturen weiter schädigen. Bei diesen Ef-
fektormechanismen hat sich in den letzten 
Jahren gezeigt, dass T-Lymphozyten (hier beson-
ders Th17-Zellen) und Autoantikörpern eine be-
sondere Rolle zukommt. Viele Mediatoren sind in 
Zellkultur- oder Tiermodellen charakterisiert 
und gut belegt [2, 3].

Verlust  der  glomerulären  Integrität  |  Die akti-
vierten Komponenten der angeborenen und er-
worbenen Immunreaktion können sowohl direkt 
zu Schäden in den erkrankten Glomeruli führen 
als auch das Wachstum steigern und Narbenge-
webe in glomerulären Zellen produzieren. Diese 
Prozesse führen ihrerseits zu einem fortschrei-
tenden strukturellen und funktionellen Verlust 

Abb. 1 Nephritisches 
Urinsediment mit Akantho-
zyten. Ein typischer Befund 
von Glomerulonephritiden 
ist das Auftreten von 
verformten roten Blutkörper-
chen, Akanthozyten (Pfeile), 
im Urinsediment.
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 ▶ supportiven Maßnahmen wie Blutdrucksen-
kung vorwiegend mit ACE-Hemmern und An-
giotensin-II-Rezeptor-Blockern bis zur 

 ▶ aggressiven immunsuppressiven Therapie 
(hohe Dosen Steroide, Cyclophosphamid, My-
cophenolat-Mofetil) [8]. 

Eine kürzlich publizierte randomisierte Studie 
zeigt, dass die immunsuppressive Therapie bei 
den meisten Patienten möglicherweise keinen 
Platz in der Therapie der IgA-Nephritis hat [9].

Schönlein-Henoch-Purpura | Die IgA-Nephritis 
kann aber auch im Rahmen einer systemischen 
Vaskulitis, der Schönlein-Henoch-Purpura, als 
akute Glomerulonephritis auftreten. Bei dieser 
Variante kommt es zu einer nekrotisierenden 
Glomerulonephritis, die alle Aspekte einer rasch 
progredienten Glomerulonephritis (RPGN) auf-
weist. Diese Form wird immunsuppressiv mit 
Steroiden und Cyclosphosphamid behandelt, ob-
wohl prospektive kontrollierte Studien fehlen.

Membranöse Glomerulonephritis 

Epidemiologie und Symptomatik | Die membra-
nöse Glomerulonephritis (mGN) ist die häufigste 
Ursache eines nephrotischen Syndroms bei Er-
wachsenen. Bei 70 % der Patienten handelt es sich 
um Männer mit einem mittleren Alter von 55 
Jahren. Klinisches Leitsymptom ist eine große 
Proteinurie (> 3,5 g / Tag), oft in Verbindung mit 
einer arteriellen Hypertonie. 

Unbehandelt führt die mGN bei einem Drittel 
der Patienten zum Nierenfunktionsverlust. 

Die mGN wird in primäre und sekundäre Formen 
unterteilt. Die primären Formen haben eine 
auto immune Pathogenese, die sekundären For-
men treten in Verbindung mit Infektionskrank-
heiten oder malignen Tumoren auf.

Autoantikörper im Serum | Vor einigen Jahren ist 
es gelungen, Autoantikörper gegen ein auf glo-
merulären Podozyten exprimiertes Antigen, den 
Phospholipase-A2-Rezeptor 1 (PLA2R1), zu cha-
rakterisieren [10]. Diese Autoantikörper sind bei 
70–75 % aller Patienten mit mGN nachweisbar. 
Validierte Testsysteme analysieren diese Autoan-
tikörperspiegel im Serum schnell und sicher. Bei 
Nachweis von PLA2R1-Antikörpern ist die Diag-
nose einer mGN gesichert. Da die PLA2R1-Anti-
körperspiegel parallel zu dem klinischen Bild der 
Proteinurie verlaufen, werden sie zunehmend zur 
Steuerung der Therapie und zur Entdeckung ei-
ner Rekurrenz eingesetzt [11]. 

Therapie | Autoantikörperspiegel sind damit Be-
handlungsziel einer Therapie. 

(z. B. bei Anti-GBM-Erkrankung, ANCA-assoziier-
ten Glomerulonephritiden, membranöser Glome-
rulonephritis ▶ Tab. 1). Für einen Großteil der Glo-
merulonephritiden liegen solche Biomarker aber 
nicht vor. Deshalb ist die Nierenbiopsie, die bei fast 
100 % aller Patienten die Diagnose ermöglicht, der 
Goldstandard für die Sicherung der Diagnose. Eini-
ge Beispiele zeigt die ▶Abb. 2.

Primäre Glomerulonephritiden

Immunglobulin-A-Nephritis 

Pathogenese | Die Immunglobulin-A-Nephritis 
(IgA-Nephritis) ist die häufigste Form einer Glo-
merulonephritis in Mitteleuropa [4]. Morpholo-
gisch ist sie durch mesangiale Ablagerungen von 
IgA  gekennzeichnet (▶ Abb.  2). Die IgA-Ablage-
rungen im glomerulären Mesangium sind häufig 
von IgG-Ablagerungen und Komponenten des 
Komplementsystems begleitet. Die Pathogenese 
der IgA-Nephritis ist nicht geklärt. Neueste Be-
funde weisen jedoch auf Veränderungen in eini-
gen Genen hin [5], die bei der Initiation der glo-
merulären Entzündung von Bedeutung sein 
können (z. B. Komplementsystem). Entscheiden-
de Auslöser können postentzündliche Reaktio-
nen sein, die zur vermehrten Bildung von IgA 
führen. Diese werden dann in den Mesangium-
zellen deponiert und können eine Entzündungs-
reaktion auslösen. Auch eine fehlerhafte Glykosy-
lierung von IgA könnte eine wichtige 
pathogenetische Rolle bei der Entstehung der 
IgA-Nephritis spielen [6].

Klinisches Bild | Klinisch kann sich die IgA-Neph-
ritis sehr variabel präsentieren und von einer ge-
ringen Hämaturie bis zur dramatischen Makro-
hämaturie reichen. Viele Patienten haben zum 
Zeitpunkt der Diagnose eine normale Nieren-
funktion. Bei etwa 15–20 % der Patienten liegt je-
doch zum Zeitpunkt der klinischen Präsentation 

 ▶ eine Proteinurie und
 ▶ eine Hypertonie mit schon eingeschränkter 
Nierenfunktion vor. 

In der Regel zeigt die Erkrankung einen langsa-
men über viele Jahre dauernden klinischen Ver-
lauf mit Phasen der Stabilität der Nierenfunktion 
oder geringem Funktionsverlust [7]. 

Es gibt jedoch Patienten, die einen schnellen 
Funktionsverlust zeigen, meist in Verbindung 
mit einer größeren Proteinurie (> 3,5 g / Tag) 
und arteriellen Hypertonie.

Therapie | Die Behandlung der IgA-Nephritis ist 
ein immer noch heftig diskutiertes Thema und 
reicht von 
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20 % dieser Patienten findet sich ein maligner Tu-
mor, meist ein Karzinom [19]. 

Es ist deshalb empfehlenswert, PLA2R1-
Antikörper-negative Patienten einer Tumor-
suche zu unterziehen.

Dass sich unter den PLA2R1-Antikörper-negati-
ven Patienten auch solche befinden, die ein ande-
res Autoantigen und damit ebenfalls eine autoim-
mune Genese haben, konnte kürzlich mit der 
Entdeckung eines weiteren Antigens bestätigt 
werden [20].

Biomarker | Durch die Anwendung spezifischer 
Biomarker im klinischen Alltag kommt man dem 
Ziel einer an der Pathogenese orientieren Diag-
nose und Behandlung dieser Patienten näher.

Minimal-Change-Glomerulonephritis 

Epidemiologie und Symptomatik | Die Minimal-
Change-Glomerulonephritis tritt vorwiegend bei 
Kindern auf und betrifft eher selten Erwachsene. 

Da die Höhe der PLA2R1-Antikörperspiegel mit 
einem häufigeren und schnelleren Verlust der 
Nierenfunktion einhergehen [12], könnte sich 
die Behandlungsstrategie in Zukunft nach 
dieser richten.

Bei Risikopatienten könnten hohe Antikörper-
spiegel zu einer frühzeitigen immunsuppressiven 
Therapie führen. Bisher hat man zunächst 6 Mo-
nate unter einer supportiven Therapie den Ver-
lauf der Proteinurie prospektiv beobachtet. So 
wollte man feststellen, welche Patienten eine 
Spontanremission der Proteinurie zeigen, die bei 
ca. 20 % der Patienten auftritt [13]. Der Großteil 
der Patienten mit Spontanremission hat nicht-ne-
phrotische Proteinuriewerte oder ist negativ für 
PLA2R1-Antikorper [14, 15]. Eine Remission der 
Proteinurie kann mit verschiedenen immunsup-
pressiven Medikamenten induziert werden, wie 

 ▶ Cyclophosphamid, 
 ▶ Ciclosporin und 
 ▶ Rituximab [16, 17, 18].

Tumorsuche | Ungefähr 30 % aller Patienten mit 
mGN sind PLA2R1-Antikörper-negativ. Bei ca. 10–

Abb. 2 Schematische Darstellung einer glomerulären Kapillarschleife mit Endothel-, Mesangiumzellen, Podozy-
ten und der glomerulären Basalmembran. Die Zeichnung zeigt die Initiationsorte für einige Glomerulonephritiden. 
Im Falle von Immunkomplexnephritiden sind die initialen Entstehungsorte die Podozyten, die GBM oder die 
Mesangiumzellen. Binden Antikörper an Antigene auf Podozyten (PLA2R1, THSD7A), dann entsteht eine 
membranöse Glomerulonephritis, die durch ein fast lineares granuläres Muster entlang der Basalmembran 
gekennzeichnet ist. Durch Ablagerungen von Immungolubulin A auf Mesangiumzellen entsteht die IgA-Glomeru-
lonephritis (IgA-GN), die durch den immunhistologischen Nachweis von IgA charakterisiert wird. Die rasch 
progrediente Glomerulonephritis, die als häufigste Ursachen die ANCA-assoziierte Glomerulonephritis und die 
anti-GBM-Nephritis haben, sind durch eine nekrotisierende extrakapilläre Proliferation mit dem Auftreten von sog. 
Halbmonden in der Bowmanschen Kapsel gekennzeichnet.
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Membranoproliferative 
Glomerulonephritis

Einteilung | Die membranoproliferative Glome-
rulonephritis (MPGN) ist eine Gruppe von sehr 
seltenen Erkrankungen, bei deren Verständnis 
der Pathogenese in den letzten Jahren deutliche 
Fortschritte erzielt wurden. Die Einteilung erfolgt 
heute in 

 ▶ eine Immunkomplex-vermittelte und 
 ▶ eine Komplement-vermittelte Form (C3-Glo-
merulonephritis). 

Der Immunkomplex-vermittelten membranop-
roliferativen Glomerulonephritis liegt in der Re-
gel eine primäre Erkrankung zugrunde, wie z. B.: 

 ▶ eine monoklonale Gammopathie, 
 ▶ Infektionen (Hepatitiden), 
 ▶ systemischer Lupus erythematodes usw.

Bei der C3-Glomerulonephritis sind genetische 
Fehlregulationen des Komplementsystems für 
die Entstehung verantwortlich [34–36]. Diese 
Einteilung ist sowohl bezüglich der Therapie als 
auch der Prognose relevant.

Sekundäre Glomerulonephritiden

Rasch progrediente 
Glomerulonephritis

Medizinischer  Notfall  | Bei einer rasch progre-
dienten Glomerulonephritis (RPGN) besteht das 
klinische Bild einer Glomerulonephritis begleitet 
von einem schnellen Verlust der Nierenfunktion 
(Tage bis Wochen). In der Histologie zeigt sich 
eine nekrotisierende Glomerulonephritis mit 
sog. extrakapillärer Proliferation (▶ Abb. 2). Diese 
Form der Glomerulonephritis kann bei der IgA-
Nephritis und MPGN auftreten. Die häufigste Ur-
sache für eine RPGN im Erwachsenenalter sind 
jedoch die ANCA-Vaskulitis-assoziierte Glomeru-
lonephritis und die Anti-GBM-Erkrankung (5 %). 

Die RPGN ist ein medizinischer Notfall, denn 
der Erfolg der Behandlung hängt von einer 
frühzeitigen Therapie ab.

Anti-GBM-Erkrankung

Ursache und Verlauf | Die Anti-GBM-Erkrankung 
kann sich als RPGN ausschließlich an der Niere 
oder als pulmo-renales Syndrom im Rahmen ei-
nes Goodpasture-Syndroms manifestieren. Ursa-
che der Anti-GBM-Erkrankung ist das Auftreten 
von Autoantikörpern gegen Typ-IV-Kollagen, das 
sowohl in der glomerulären Basalmembran als 
auch in den Lungen vorkommt. Die Bindung der 
Antikörper aktiviert humorale und zelluläre Me-
diatoren, die die Basalmembran zerstören [37]. 

Das klinische Leitsymptom ist eine große 
Protein urie, meist einhergehend mit einem ne-
phrotischen Syndrom. 

Ursachen und Therapie  | Es ist bisher nicht ge-
klärt, was die Erkrankung hervorruft. Es konnte 
jedoch überzeugend gezeigt werden, dass es im 
Blut zirkulierende „Faktoren“ gibt, die die Protei-
nurie erzeugen. Mechanistisch geht man davon 
aus, dass diese an glomeruläre Podozyten binden 
und dort eine zytoskelettale Störung hervorru-
fen. Dies schädigt die Funktion der Podozyten, 
die Permeabilität des glomerulären Filters wird 
erhöht und es kommt zum Auftreten einer gro-
ßen Proteinurie [21]. Der überwiegende Teil der 
Patienten ist mit Kortikosteroiden gut behandel-
bar [22]. Die Erkrankung kann rezidivieren, 
spricht aber meist auf eine erneute Kortikoidgabe 
an.

Fokal segmentale Glomerulosklerose

Pathogenese | Auch bei der fokal segmentalen 
Glomerulosklerose kommt es zu einer Podozy-
tenschädigung durch einen oder mehrere Fakto-
ren, die die glomeruläre Basalmembran durch-
querten. Die Forschung vieler Jahrzehnte hat 
viele potenzielle Faktoren identifiziert, die für 
die Entstehung dieser Krankheiten verantwort-
lich sein oder eine Rolle spielen könnten [23–29]. 

Pathogenese | Die pathogenetische Bedeutung 
dieser Faktoren ist jedoch noch nicht endgültig 
gesichert. Wie bei der membranösen Glomerulo-
nephritis kommt es zu einer Verschmelzung der 
podozytären Fußfortsätze. 

Allerdings kommt es bei der fokal segmentalen 
Glomerulosklerose nicht zur Ablagerung von 
Immundepots und die glomeruläre Kapillar-
schleife ist segmentartig sklerosiert (wie die 
Nomenklatur es andeutet). 

Bei der Entstehung der fokal segmentalen Glo-
merulosklerose können aber auch viele weitere 
pathophysiologische Prozesse eine Rolle spielen. 
So können auch Mutationen podozytärer Protei-
ne zur Entstehung einer fokal segmentalen Glo-
merulosklerose führen. Dies unterstreicht die 
Rolle der Podozyten bei dieser Krankheit [30]. 
Auch andere Erkrankungen können zu einer Glo-
merulosklerose führen, die ebenfalls fokal und 
segmental auftreten kann [31–33], so u. a.

 ▶ HIV, 
 ▶ Adipositas permagna und
 ▶ Heroinmissbrauch. 

Die Unterscheidung der verschiedenen Ätiologi-
en der fokal segmentalen Glomerulonephritis ist 
wichtig, weil Therapie und Prognose davon ab-
hängen.
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Therapie  | Es gibt sehr überzeugende Befunde, 
dass die ANCA an der Pathogenese der Erkran-
kung beteiligt sind [38]. Die Therapieprotokolle 
mit Kortikosteroiden und Cyclophosphamid zei-
gen gute Therapieerfolge. In den letzten Jahren 
wurde vor allem der Einsatz des CD20-depletie-
renden Antikörpers Rituximab untersucht [39, 
40]. Inwieweit diese Therapie die Langzeitprog-
nose verbessert bleibt abzuwarten. Dies wird 
auch davon abhängen, ob sich Biomarker charak-
terisieren lassen, die Krankheitsschwere und 
- Aktivität verlässlich widerspiegeln [41, 42].

Lupusnephritis

Manifestation | Eine RPGN kann sich auch als pro-
liferative Form einer Lupusnephritis präsentieren. 
Morphologisch kann die Lupusnephritis sehr un-
terschiedliche Manifestationen zeigen von

 ▶ minimalen mesangialen Befunden bis zur 
 ▶ diffusen, intra- und extrakapillären Glomeru-
lonephritis, die sich als RPGN präsentieren 
kann [43]. 

Diese Form der Lupusnephritis erfordert eine in-
tensive immunsuppressive Therapie mit Kortiko-
steroiden, Cyclophosphamid oder Mycophenolat 
Mofetil. 

Therapie 

Immunsuppression  nicht  immer  indiziert  | Die 
Behandlung von Glomerulonephritiden hängt 
von den einzelnen Entitäten ab. 

Unbehandelt führt die Erkrankung innerhalb 
kurzer Zeit (Tage) zum Verlust der Nieren-
funktion. 

Bei frühzeitiger Diagnose kann eine kombinierte 
Therapie aus 

 ▶ Kortikosteroiden, 
 ▶ Cyclophosphamid und 
 ▶ therapeutischem Plasmaaustausch 

erfolgreich sein.

ANCA-assoziierte Glomerulonephritis

Klinische Präsentation | Die häufigste Ursache ei-
ner RPGN ist jedoch eine ANCA-assoziierte Poly-
angiitis (ANCA = anti neutrophile zytoplasmati-
sche Antikörper). Diese betrifft die Glomeruli mit 
und geht häufig mit systemischen Zeichen einer 
Vaskulitis einher. Oft haben die Patienten über 
Wochen Grippe-ähnliche Symptome mit 

 ▶ Fieber, 
 ▶ Gewichtsverlust und 
 ▶ einer Anämie. 

Durch die Möglichkeit der serologischen Analyse 
von ANCA hat sich die Diagnostik verbessert. In 
Abwesenheit von extrarenalen, vaskulitischen 
Organmanifestationen – wie z. B. einer palpablen 
Purpura – wird die Diagnose immer noch häufig 
sehr spät gestellt. Eine frühe Diagnose ist prog-
nostisch relevant, besonders dann, wenn die Nie-
ren mit betroffen sind.

Supportive Therapie

Zielblutdruck < 130 mmHg / < 80 mmHg:
 ▶ präferenzieller Einsatz eines ACE-Inhibitors oder ATII-Rezeptorblockers, insbesondere bei gleich-

zeitig bestehender Proteinurie
 ▶ konservative Maßnahmen (Nikotinabstinenz, Gewichtnormalisierung, Sport, salzreduzierte Kost 

insbesondere bei nephrotischem Syndrom)

Metabolische Komorbiditäten:
 ▶ Blutzuckereinstellung
 ▶ Behandlung einer Hypercholesterinämie und Hypertriglyceridämie
 ▶ Kontrolle und Behandlung einer Vitamin-D-Insuffizienz, Hyperphosphatämie und Hyperpara-

thyreoidismus

Behandlung eines nephrotischen Syndroms: 
 ▶ Schleifen + / – Thiaziddiuretika
 ▶ proteinreduzierte Kost von ca. 0,8 g Protein / kg Körpergewicht / pro Tag vor allem bei protein-

urischen Patienten

Kontrolle und Einstellung der Elektrolyte (insbesondere Kalium)

Anpassung der Medikamentendosierung (insbesondere z. B. Aldosteronantagonisten) an der Nieren-
funktion

Vermeidung von nephrotoxischen Medikamenten (nicht-steroidale Antirheumatika, Aminoglykoside, 
Vancomycin, Amphotericin B, etc.)

Thromboseprophylaxe in nephrotischen Patienten, vor allem bei schwerem nephrotischem Syndrom 
mit sehr niedrigen Serumalbuminspiegeln und vorbestehenden individuellen Risikofaktoren

Tab. 2 Supportive Therapie-
Maßnahmen bei Glomerulo-
nephritis.
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schen Verlauf widerspiegeln. Dies ist sehr erfolg-
reich für die membranöse Glomerulonephritis 
gelungen [44]. Für die C3-Nephropathie [35, 36] 
und die ANCA-assoziierten Glomerulonephriti-
den [41, 42] ist diese Entwicklung auf einem gu-
ten Weg.

Supportive Therapie | Die Entscheidung zu einer 
differenzierten und nebenwirkungsreichen im-
munsuppressiven Therapie ist schwierig; fast 
ausnahmslos erhalten die Patienten mit einer 
Glomerulonephritis eine supportive Behandlung. 
Diese Therapie orientiert sich an den begleiten-
den systemischen Problemen oder Komplikatio-
nen. Die supportiven Maßnahmen sind in 
▶ Tab. 2 zusammengefasst und werden den Risi-
kofaktoren entsprechend eingesetzt.

Konsequenz für Klinik und Praxis
 ▶ Glomerulonephritiden sind als einzelne 

Entitäten seltene Erkrankungen, an die 
deshalb bei der Untersuchung eines 
Patienten verstärkt gedacht werden muss.

 ▶ Die Untersuchung des Urins mittels 
Urinsediment liefert entscheidende 
Befunde für die Verdachtsdiagnose.

 ▶ Bei Verdacht auf eine Glomerulonephritis 
können serologische Parameter die 
Differenzialdiagnose verbessern oder die 
Diagnose ermöglichen (z. B. bei der 
membranösen Glomerulonephritis).

 ▶ Gesichert werden sollte die Diagnose mit 
einer Nierenbiopsie, die fast immer die 
Diagnose ermöglicht.

 ▶ Die Entscheidung über eine differenzierte 
immunsuppressive Therapie sollte von 
Ärztinnen und Ärzten getroffen werden, die 
mit der Behandlung von Glomerulonephri-
tiden vertraut sind und ausreichende 
Erfahrung im Umgang mit diesen Patienten 
haben.

Danksagung
Wir bedanken uns bei Professor Dr. U. Helmchen und 
Professor Dr. T. Wiech für die Überlassung der 
histologischen Bilder und Herrn Dr. Mathias Janneck für 
die Überlassung der Abbildung eines Urinsediments.

Es ist aber entscheidend, in welcher Phase der 
Erkrankung die Patienten diagnostiziert 
werden und ob der Erkrankung eine auto-
immune, postinfektiöse oder genetische 
Ursache zugrunde liegt. 

Selbst bei einer autoimmun-bedingten Erkran-
kung kann die Entscheidung für eine immunsup-
pressive Therapie schwierig sein. Dies wird da-
durch deutlich, dass alle Glomerulonephritiden 
in ihrem Verlauf eine starke Tendenz zur Vernar-
bung des Nierengewebes haben und ein fortge-
schrittenes Narbenstadium – z. B. bei einer 
 membranösen Glomerulonephritis – auch eine 
immunsuppressive Therapie nicht verbessert. 

Die Entscheidung für eine differenzierte 
Therapie mit potenziellen Nebenwirkungen ist 
deshalb sehr sorgfältig abzuwägen. 

Sie sollte in der Behandlung von Glomeruloneph-
ritiden erfahrenen  Ärzten überlassen werden. 

Ziele  festlegen  | Es ist nicht nur wichtig, wann 
und welche immunsuppressive Therapie initiiert 
wird. Auch ein klares Therapieziel muss definiert 
werden, wie z. B. 

 ▶ die Proteinurie bei nephrotischen Glomerulo-
nephritiden reduzieren oder beseitigen 
und / oder 

 ▶ die Exkretionsfunktion bei Patienten mit einer 
RPGN verbessern oder erhalten. 

Vor einer immunsuppressiven Therapie sollte 
man ebenfalls festgelegen, wie lange man den Pa-
tienten behandeln möchte, um mit der Therapie 
keine Nebenwirkungsprobleme zu erzeugen. 
Eine kürzlich publizierte Multizenterstudie zur 
Therapie der IgA-Nephritis hat deutlich gemacht, 
dass die immunsuppressive Behandlung dieser 
Patienten einen deutlich niedrigeren Stellenwert 
hat als dies bisher praktiziert wird [9].

Kenntnis der Pathogenetik und Biomarker | Um 
differenzierte Behandlungskonzepte für Patien-
ten mit Glomerulonephritiden weiter zu entwi-
ckeln, bedarf es des besseren Verständnisses der 
pathogenetischen Mechanismen der einzelnen 
Erkrankungen. Ebenso bedeutsam ist die Charak-
terisierung spezifischer Biomarker, die den klini-
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CME-Fragen

CME-Teilnahme
 ▶ Viel Erfolg bei Ihrer CME-Teilnahme unter http://cme.thieme.de
 ▶ Diese Fortbildungseinheit ist 12 Monate online für eine 

CME-Teilnahme verfügbar.
 ▶ Sollten Sie Fragen zur Online-Teilnahme haben, unter http://

cme.thieme.de/hilfe finden Sie eine ausführliche Anleitung.

1.  Welche der folgenden Aussagen trifft in der Frühphase einer 
Glomerulonephritis am wahrscheinlichsten zu:

a.  Die Nierenfunktion ist bereits deutlich eingeschränkt.
b. Es besteht seit längerem ein schwerer arterieller Hypertonus.
c.  Die Untersuchung des Urins (Urin-Stix und Urinsediment) zeigt 

pathologische Befunde.
d.  Eine immunsuppressive Therapie ist sofort zu beginnen.
e.  Andere Organe sind ebenfalls betroffen.

2.  Welche Aussage über die Entstehung von Glomerulo-
nephritiden stimmt?

a.  Infektionen spielen keine Rolle bei der Entstehung.
b. Die Entstehung der IgA-Nephritis ist eng mit Tumorerkrankungen 

assoziiert.
c.  Vaskulitiden führen typischerweise zu einer tubulointerstitiellen, 

aber nicht einer glomerulären Schädigung.
d.  Der Verlust der Immuntoleranz spielt eine zentrale Rolle bei der 

Entstehung der Glomerulonephritiden.
e.  Das erworbene Immunsystem spielt eine sehr untergeordnete Rolle 

bei der Entstehung der Glomerulonephritiden.

3.  Ein nephrotisches Syndrom ist nicht charakterisiert durch:
a.  große Proteinurie (> 3,5 g / Tag)
b. Nierenfunktionseinschränkung (Serumkreatinin > 1,3 mg / dl)
c.  Hypalbuminämie
d.  Hyperlipoproteinämie
e.  Ödeme

4.  Welche der folgenden Befunde tritt beim nephritischen 
Syndrom nicht auf?

a. Proteinurie 
b. Hämaturie
c. Leukozyturie
d. Zellzylinder
e. Uratkristalle

5.  Welche Assoziation der Glomerulonephritisform mit dem 
serologischen Parameter ist richtig?

a. ANCA-assoziierte Glomerulonephritis – Anti-Doppelstrang-DNA-
Antikörper

b. Anti-GBM-Erkrankung – IgA-Antikörper
c. Membranöse Glomerulonephritis – Anti-PLA2R-Antikörper
d. Lupusnephritis – Anti-GBM-Antikörper
e. Minimal-Change-Glomerulonephritis – C3- und C4-Komplement

6.  Welche Aussage zur IgA-Nephritis trifft zu?
a. Eine immunsuppressive Therapie sollte unverzüglich nach 

Diagnosestellung begonnen werden.
b. Die RAAS-Inhibition spielt eine wichtige Rolle in der Behandlung 

der IgA-Nephritis.
c. Die Schoenlein-Henoch-Purpura ist eine granulomatöse Vaskulitis.
d. Die IgA-Nephritis ist die seltenste Form einer Glomerulonephritis.
e. Die IgA-Nephritis zeigt typischerweise kein nephritisches, sondern  

ein nephrotisches Krankheitsbild.

7.  Welche Aussage trifft zu?
a.  Die primäre membranöse Glomerulonephritis wird durch gegen 

Podozyten gerichtete Autoantikörper verursacht.
b. Die Minimal-Change-Glomerulonephritis ist eine Immunkomplex-

erkrankung.
c. Die fokal segmentale Glomerulosklerose wird durch eine Vaskulitis  

verursacht.
d. Die Minimal-Change-Glomerulonephritis und die fokal segmentale  

Glomerulosklerose haben eine gleich gute Prognose.
e. Kortikosteroide spielen keine Rolle in der Therapie von nephroti-

schen Glomerulonephritiden. 

8.  Welche Assoziation der Grundkrankheit mit der Glomerulo-
nephritisform ist richtig?

a. Maligner Tumor – membranöse Glomerulonephritis
b. HIV – IgA-Nephritis
c. Heroinmissbrauch – Anti-GBM-Glomerulonephritis
d. Alkoholismus – Minimal-Change-Glomerulonephritis
e. Monoklonale Gammopathie – ANCA-Vaskulitis-assoziierte 

Glomerulonephritis

9.  Welche Glomerulonephritis geht am häufigsten mit einer 
Rasch progredienten Glomerulonephritis einher?

a. Membranöse Glomerulonephritis
b. ANCA-Vaskulitis-assoziierte Glomerulonephritis
c. Primäre fokal segmentale Glomerulosklerose
d. Alport-Syndrom
e. Minimal-Change-Glomerulonephritis

10.  Welche dieser Krankheiten manifestiert sich am ehesten in 
Form einer membranoproliferativen Glomerulonephritis?

a. Syndrom der dünnen Basalmembranen
b. Morbus Fabry
c. Zystinose
d. Hepatitis C
e. Alport-Syndrom
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Ich bin tätig als:     Assistenzarzt     Oberarzt     Chefarzt 
 niedergelassener Arzt     Sonstiges

Ich bin DMW-Abonnent:     ja     nein

Falls nein: ich habe den Fragebogen aus / von:  
 Thieme-connect     Kollegen     der Klinik     einer Bibliothek 
 Sonstiges

Lernerfolgskontrolle (Eine Antwort pro Frage ankreuzen)

  1.  A  B  C  D  E

  2.  A  B  C  D  E

  3.  A  B  C  D  E

  4.  A  B  C  D  E

  5.  A  B  C  D  E

  6.  A  B  C  D  E

  7.  A  B  C  D  E

  8.  A  B  C  D  E

  9.  A  B  C  D  E

10.  A  B  C  D  E

Ich versichere, dass ich die Beantwortung der Fragen selbst und ohne 
fremde Hilfe durchgeführt habe 

Ort, Datum:

Unterschrift:

Bitte in dieses Feld Ihre DMW Abonnement-Nummer eintragen: 

Fragen zur Zertifizierung

1. Das Thema des Beitrages kommt in meiner ärztlichen Tätigkeit 
 häufig vor     selten vor     regelmäßig vor    gar nicht vor

2. Bei diesem Thema habe ich  eine feste Gesamtstrategie   
 keine Strategie    noch offene Einzelprobleme    

3. In Bezug auf das Thema des Beitrages

 fühle ich mich nach dem Studium des Beitrags  
in meiner Strategie bestätigt   

 habe ich meine Strategie verändert:

 habe ich erstmals eine einheitliche Strategie erarbeitet

 habe ich keine einheitliche Strategie ableiten können

4. Wurden aus der Sicht Ihrer täglichen Praxis heraus wichtige  
Aspekte des Themas

nicht erwähnt:     ja, welche     nein   

zu knapp abgehandelt?     ja, welche     nein   

überbewertet?     ja, welche     nein  

5. Verständlichkeit des Beitrages

 Der Beitrag ist nur für Spezialisten verständlich

 Der Beitrag ist auch für Nicht-Spezialisten verständlich 

6. Beantwortung der Fragen

 Die Fragen lassen sich aus dem Studium des Beitrags  
allein beantworten

 Die Fragen lassen sich nur unter Zuhilfenahme zusätzlicher  
Literatur beantworten

7. Die Aussagen des Beitrages benötigen eine ausführlichere  
Darstellung

 zusätzlicher Daten

 von Befunden bildgebender Verfahren

 die Darstellung ist ausreichend

8. Wieviel Zeit haben Sie für das Lesen des Beitrages und  
der Bearbeitung des Quiz benötigt?

Zertifizierungsfeld (wird durch die DMW ausgefüllt)

Ihr Ergebnis:  
Sie haben                von 10 Fragen richtig beantwortet.

Sie haben    bestanden und 3 Punkte erworben  
 nicht bestanden    ungültig, weil: 

Stuttgart, den  Stempel/Unterschrift

968 CME

Für die Teilnahme auf dem Postweg senden Sie den vollständig aus- gefüllten Evaluationsbogen mit dem Eintrag Ihrer Abonnement-Nummer 
im Feld D und einen ausreichend frankierten und an Sie selbst adressierten Rückumschlag an: 
Georg Thieme Verlag, DMW Stichwort „CME“, Postfach 301120, 70451 Stuttgart, Einsendeschluss: 30.06.2017 VNR 2760512016149753984
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