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Prof. Dr. med. Thorsten Feldkamp

ist leitender Oberarzt an der Klinik fir Nieren- und
Hochdruckkrankheiten des Universitatsklinikums
Schleswig-Holstein

Prof. Dr. med. Bernd Hoppe
leitet die Padiatrische Nephrologie am
Universitatsklinikum Bonn

Liebe Leserin, lieber Leser,

Sie selbst oder eine Ihnen nahestehende Person haben vom Arzt erfahren, dass Sie an aHUS
erkrankt sind. aHUS ist die AbkUlrzung fur atypisches hdmolytisch-urdmisches Syndrom. Nun
fragen Sie sich: Was ist das flr eine Erkrankung? Wie wirkt sie sich auf mein tégliches Leben
aus? Wie gehe ich damit um, von nun an chronisch krank zu sein? Kann ich den Verlauf der
Krankheit in irgendeiner Form selbst positiv beeinflussen?

aHUS ist, wie Sie vielleicht schon in Erfahrung bringen konnten, eine sehr seltene potenziell
lebensbedrohliche Erkrankung. Gllcklicherweise wurden in den letzten Jahren Fortschritte bei
der Erforschung der Ursachen gemacht und in deren Folge Behandlungsanséatze entwickelt,
die die Krankheit fur Patienten und Arzte kontrollierbarer werden lieBen.

Die vorliegende von einem Expertenteam verfasste Broschire will Begleiter und Helfer fiir Sie
sein. Wir wiinschen lhnen alles Gute.

Ihre
Thorsten Feldkamp
Bernd Hoppe



aHUS — das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

Das Komplementsystem spielt bei der Immunabwehr eine bedeutende Rolle. Auch dieses
kann Krankheitserreger erkennen und zerstéren. Das Komplementsystem besteht aus einer
Vielzahl von EiweiBen. Diese EiweiBe (Komplementeiweie) ldsen beim Erkennen von fremden
Strukturen (z.B. EiweiB eines Bakteriums oder Parasiten) Reaktionen aus, die zu einem
Dominoeffekt fihren: Befindet sich ein kérperfremdes Eiweil3 im Korper, z. B. auf der Zell-
oberflache eines Bakteriums, alarmiert ein KomplementeiweiB ein zweites KomplementeiweiB,
dieses ein drittes usw. Eindringende Erreger werden so vom Komplementsystem umzingelt,
unschadlich gemacht und aufgeldst. Blut und Lymphe transportieren die Abbauprodukte zu
den Ausscheidungsorganen. Da dieses System auch korpereigene Zellen angreifen kann,
wird es von einer ganzen Reihe von SteuerungseiweiBen kontrolliert. Fehlen einzelne dieser
SteuerungseiweiBe, kann es zu einer Daueraktivierung des Systems kommen, ohne dass dies
durch eindringende fremde Strukturen hervorgerufen worden wére.

aHUS — Das atypische hamolytisch-urdmische Syndrom ist eine sehr

was versteht seltene Erkrankung. Bei Patienten, die an aHUS leiden,

man darunter? entstehen Blutgerinnsel im ganzen Kdérper, die vor allem die
: ganz kleinen GefaBe (HaargefaBe oder Kapillaren) verstop-

aHUS -

welche Symptome
machen die
Erkrankung aus?

fen. Dadurch wird die Durchblutung lebenswichtiger Organe
beeintrachtigt und sie kdnnen fir immer geschadigt werden.
Kinder, Jugendliche und Erwachsene kénnen gleichermafBen
an aHUS erkranken. Bei etwa 50 Prozent der Patienten fuhrt
aHUS unbehandelt in kirzester Zeit zu einem vollstdndigen
Nierenversagen und macht sie dialyseabhangig.

Zwei wichtige Symptome weisen auf aHUS hin:
— die standige Zerstérung von roten Blutzellen (chronische

Hamolyse)
—> die Anreicherung des Blutes mit schadlichen und giftigen

Eine weitere Schwierigkeit bei der Diagnosestellung ist der
Krankheitsverlauf. Bei manchen Patienten treten sehr plétz-
liche gravierende Symptome auf, wohingegen die aHUS-An-
zeichen bei anderen sehr abgeschwacht wahrnehmbar sind.
Manchmal sind die Patienten sogar Uber lange Zeit ganzlich
beschwerdefrei. Die Krankheit kann sich bereits in den
ersten Lebensmonaten zeigen, sie kann aber auch erst spéater
ausbrechen. Ausloser fur den Beginn sind oftmals Infektio-
nen. Nur durch Blutuntersuchungen lasst sich einwandfrei
feststellen, ob aHUS vorliegt oder nicht. Ist dieses einmal
diagnostiziert, sind regelmaBige Kontrollen wichtig, um die
Krankheitsaktivitat engmaschig zu Uberwachen. aHUS ist bis
heute nicht heilbar.

Abfallprodukten des Stoffwechsels, hervorgerufen durch
ein Nierenversagen (Uramie)

Charakteristisch fur aHUS ist dartiber hinaus auch ein Ver-
brauch der Blutplattchen, welche fir die Blutgerinnung
gebraucht werden. Verursacht wird die Erkrankung durch
eine genetisch bedingte oder erworbene Stérung des Kom-
plementsystems, das ein Teil des Immunsystems ist.

aHUS — aHUS kommt nur selten vor und &uBert sich in ganz unter-
warum dauert schiedlichen Beschwerden, die der ErKrankung anfangs nicht

h | eindeutig zuzuordnen sind (Durchfall, Ubelkeit, Erbrechen,
S5 mang m.a S0 Atemnot und Erschépfungszusténde, aber auch schwere Das Komplementsystem ist ein
lange, bis die Herz-Kreislauf-Probleme und Ausfall der Nierenfunktion; auch Netzwerk aus EiweiBen. Diese um-
Diagnose steht? neurologische Probleme, z.B. Krampfanfalle). i‘:ff:}g(i:g;tﬁegzecrignerE um e

SteuerungseiweiBe kontrollieren das
Komplementsystem, damit es nicht
dauerhaft aktiv ist.




aHUS - das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

aHUS —
wie entsteht es?
Aus
An
An
An

Bildliche Darstellung des Kom-
plementsystems: Bei aHUS ist es
stéandig aktiv.

aHUS -
was genau
geht vor sich?

Bei aHUS ist die Regulierung eines Teils des Immunsys-
tems, des Komplementsystems, auBer Kontrolle geraten.
Wichtige SteuerungseiweiBe sind wegen genetischer
Veranderungen (Mutationen) entweder nicht mehr voll
funktionsfahig oder werden erst gar nicht gebildet. Diese
fehlende Regulierung versetzt das Komplementsystem in
eine standige (chronische), unkontrollierte und GbermaBige
Aktivitat.

Bis heute sind einige, aber lange noch nicht alle aHUS aus-
l6senden Genveranderungen bekannt. Wie viele andere es
noch gibt und welcher Art sie sind, ist noch ungewiss.

Doch die intensive Forschung in den letzten Jahren lasst
erwarten, dass in Zukunft auch bei jenen aHUS-Patienten,
bei denen bisher noch keine Genveranderung identifiziert
werden konnte, der krankheitsverursachende Gendefekt
nachgewiesen werden kann.

Wie bereits erwahnt sind bei aHUS auch die Blutplattchen
betroffen. lhre Aufgabe ist es, Pfropfen zu bilden, damit eine
Wunde verschlossen und der Kérper vor Blutverlust geschitzt
wird. Durch das bei aHUS standig aktive Komplementsystem
werden die Innenwénde der BlutgefaBe verletzt. Die Folge
dieser Schadigung der GefaBe ist eine massive Blutpfropfen-
bildung (Thromben) durch die Blutplattchen. Diese Thromben
fUhren dann zur Verstopfung der feinen arteriellen Gefale,
was eine Unterversorgung der inneren Organe mit Blut
ausloést. Diesen Mechanismus der Thrombenbildung in den
GefaBen nennt man thrombotische Mikroangiopathie (TMA).

Alle Organe, die nun nicht mehr mit Sauerstoff versorgt wer-
den kdnnen, weil die Blutversorgung unterbrochen ist, erlei-
den schwere Schaden. Auch wird durch die oben genannten
Mechanismen eine Unmenge an Blutplattchen verbraucht,
was schlieBlich zu einem Blutplattchen-Mangel (Thrombozyto-

Das Immunsystem

Der menschliche Korper ist zu jeder Zeit von Bakterien, Viren, Pilzen oder Parasiten bedroht.
Um sich zu schitzen, verflgt er tber Abwehrmechanismen, die sich in verschiedenen Organen
befinden und in der Summe das Immunsystem bilden.

Das Komplementsystem spielt bei der Immunabwehr eine bedeutende Rolle. Auch dieses kann
Krankheitserreger erkennen und zerstoren (s.a. S. 5).

Schematische Darstellung
eines gesunden BlutgefaBes:
Das Blut kann ungehindert
durch das BlutgefaB flieBen.

Schematische Darstellung eines
verletzten BlutgefaBes:

Die Innenwand des BlutgefaBes

ist durch das permanent aktivierte
Komplementsystem verletzt. Dies
fUhrt zur Aktivierung der Blutplatt-
chen, zur Bildung von Blutgerinnseln
(Thromben) und zur Verstopfung,

so dass das Blut nicht mehr unge-
hindert durchflieBen kann.

penie) fuhrt. Hinzu kommt auBerdem, dass die roten Blutzellen
bei der beschwerlichen Passage durch die verengten, kleinen
GefaBe zerstort werden (Hamolyse), was zur Blutarmut fUhrt.
Indikatoren flr die Diagnose von aHUS sind also der Verschluss
kleinster BlutgefaBe durch Blutgerinnsel (thrombotische Mikro-
angiopathie), Mangel an Blutplattchen (Thrombozytopenie)
und Zerstérung roter Blutzellen (Hamolyse).

weiBe Blutzellen rote Blutzellen Blutplattchen




aHUS - das atypische
hamolytisch-uramische Syndrom Der Blutkreislauf

Das BlutgeféBsystem ist ein Kreislaufsystem, in dem das Blut — vom Herzen angetrieben —
sténdig zu den Organen und von dort wieder zurtickgeleitet wird. BlutgeféBe, die vom Herzen
wegflihren, bezeichnet man als Arterien, solche, die zum Herzen hinfiihren als Venen. Je weiter
die Arterien vom Herzen entfernt sind, desto kleiner wird ihr Durchmesser. Man spricht hier
von den kleinen GeféBen, zu denen die Arteriolen und als kleinste GefaBe die Kapillaren
gehoren. Kapillaren werden wegen ihres geringen Durchmessers auch HaargeféBe genannt.

aHUS — Wie wir nun wissen, fihrt der Verschluss der kleinen Blutgefa- Lungenkreislauf
was sind die Folgen Be im Organismus zur Unterversorgung wichtiger Organe mit Atemluft
dieser Erkrankung7 Nahrstoffen und Sauerstoff. Wegen des fehlenden Sauerstoffs

: funktioniert der Stoffwechsel nicht mehr. Halt der Sauerstoff-
mangel zu lange an, sterben die Zellen ab. Das geschéadigte
Organ versagt.

Lungenkapillaren
(Sauerstoffaufnahme)

Bei aHUS versagen sehr haufig die Nieren, deren Aufgabe

es ist, das Blut zu filtern. In den Nierenkdrperchen (es gibt
davon ca. 1,5 Millionen) werden UberflUssige, nicht mehr be-
notigte oder schadliche Stoffwechselprodukte Uber den Harn
ausgeschieden. Um ihre Aufgabe erflllen zu kdnnen, missen
diese Nierenkdrperchen immer gut durchblutet werden. In
den Nieren befinden sich deshalb besonders viele kleine Blut- ... 7 NGRSO O\ N\
gefaBe. Verstopfen Thromben diese BlutgefaRe, werden die Kérperkreislauf

Nierenkorperchen geschéadigt oder auch ganzlich zerstort. (alle Organkreis-
ldufe auBer Lunge)

rechter Vorhof linker Vorhof

Bei manchen aHUS-Patienten kann der Verlust der Nieren-
funktion Monate oder Jahre dauern, bei anderen — immerhin
bei mehr als 50 Prozent — versagen die Nieren ganz plotzlich rechte Herzkammer
und dramatisch innerhalb weniger Stunden (akutes Nieren-
versagen). Solche Patienten werden dialysiert, das heift,

ihr Blut wird entweder Uber eine Maschine oder ihr eigenes
Bauchfell gereinigt und von Uberschissigem Wasser befreit
(siehe auch Seite 16 und 17). AuBer den Nieren kann das
aHUS auch andere stark durchblutete Organe schadigen
(Gehirn, Herz-Kreislauf-System, Magen-Darm-Trakt, Lunge).

linke Herzkammer

Korper

Arterien
(BlutgefaBe zu den
inneren Organen,
Muskeln, Knochen
und zur Haut)

Venen

(befordern das
Blut zurtick zum
Herzen)

Kapillaren
(HaargefaBe fur die
Sauerstoffabgabe)
Schematische Darstellung des

Blutkreislaufs: Dieser gliedert sich

in Lungen- und Koérperkreislauf.



aHUS - das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

Von aHUS betroffene Organe und ihre sichtbaren Symptome

Neben den auf Seite 8 angesprochenen Problemen mit der Niere kdnnen sich auch
Schwierigkeiten bei anderen Organen zeigen.

Organ Zeichen und Symptome

Nieren hoher Blutdruck, Wassereinlagerungen im Gewebe, Eiweil3 im Urin,
Nierenversagen, Urdmie

Gehirn neurologische Symptome, Verwirrtheit, Krampfanfalle, Schlaganfall

Augen Augenschmerzen und verschwommenes Sehen

Herz-Kreislauf-System | Herzinfarkt, hoher Blutdruck

Magen-Darm-Trakt Durchfall, Bauchschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen, Magen-Darm-

Entziindungen

Lunge Kurzatmigkeit, Wassereinlagerung in der Lunge

Blut Verringerung der Anzahl der Blutplattchen, Zerstérung der roten
Blutzellen

10

Der Sauerstofftransport

Die roten Blutzellen enthalten den Blutfarbstoff Hamoglobin. Hamoglobin ist ein EiweiB, das
Eisen (Fe) enthélt. In den Lungen bindet an dieses Eisen ein Sauerstoffmolekul (O,). So wird der
lebenswichtige Sauerstoff tiber die Blutbahn bis zu den Zellen transportiert. Das Eisen im Hamo-
globin macht die rote Farbe des Blutes aus: Ist ein Sauerstoffmolekul gebunden, ist die Farbe
des Hamoglobins eher hellrot, ist kein Sauerstoffmolekil gebunden, ist die Farbe eher dunkelrot.

Rote Blutzellen haben bei Gesunden eine Lebensdauer von ca. 120 Tagen. Danach werden
sie in Milz und Leber abgebaut. Dieser Prozess ist ein normaler Vorgang.

Verwirrtheit,
Krampfanfélle,
Schlaganfall

Schmerzen im Magen-
Darm-Bereich

Bluthochdruck/
Herzschwache

Nierenschéaden

Bildliche Darstellung des menschlichen
Korpers: Symptome, die durch von aHUS
verursachte Blutgerinnsel in verschiede-
nen Organen auftreten kénnen.

11



aHUS - das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

aHUS -
wie wird es
diagnostiziert?

12

Ein einfacher Test fUr die Diagnosestellung von aHUS existiert
noch nicht. Da die Erkrankung genetisch bedingt ist, wird der
Arzt bei der Erfassung der Krankengeschichte (Anamnese)
fragen, ob bereits ein anderes Familienmitglied an aHUS
erkrankt ist oder ein Nierenleiden hat. Im weiteren Verlauf
wird er nach bestimmten typischen Zeichen und Symptomen
suchen und die Ergebnisse der Labortests analysieren. Auf
aHUS konnte beispielsweise hinweisen, dass beim Erkrankten
ein Nierenversagen in Kombination mit einer zu geringen An-
zahl von Blutplattchen und roten Blutzellen festgestellt wurde.
Auch Magen-Darm-Stérungen, Krampfanfalle und Verwirrtheit
konnen Indikatoren fur aHUS sein.

Zu einer schnellen und sicheren Diagnose zu kommen, er-
weist sich als sehr schwierig, weil bei einer Reihe von anderen
Erkrankungen &hnliche Symptome auftreten. Es bedarf des-
halb zusétzlicher, spezieller Laboruntersuchungen, um das
aHUS von anderen Erkrankungen, wie der TTP (thrombotisch
thrombozytopenische Purpura) und dem STEC-HUS (durch
bestimmte Bakterien ausgeltste Form des hamolytisch-
urdmischen Syndroms) zu unterscheiden.

Laborwerte (normal und durch aHUS verandert) zeigt die
Tabelle auf der folgenden Seite.

Obwohl aHUS seine Ursache in genetischen Veranderungen
hat, ist zum Zweck des eindeutigen Nachweises eine gene-
tische Untersuchung generell nicht zwingend erforderlich.
Dennoch kénnte sie im Einzelfall sinnvoll sein, weil sie dem
Arzt unter Umstanden zuséatzliche Informationen Gber die
Erkrankung liefert. Ob solch eine Untersuchung in Ihrem spe-
ziellen Fall sinnvoll sein konnte, kann lhnen Ihr behandelnder
Arzt erlautern.

Das Blut

Das Blut macht etwa ein Zwolftel des Kérpergewichts eines Erwachsenen aus. Das Blutplasma —
etwa die Halfte des Blutes — besteht zu 90 Prozent aus Wasser. Uber das Blutplasma werden
Néhrstoffe, Vitamine und Mineralstoffe zu den einzelnen Zellen transportiert. Abfallstoffe werden
aus den Zellen zu den Nieren geleitet und dort ausgeschieden. Das Blutplasma enthélt wichtige
EiweiBe, die bedeutende Funktionen im Korper wahrnehmen.

Die andere Halfte des Blutes bilden die Blutzellen. Rote Blutzellen transportieren den Sauer-
stoff zu den Organen. WeiBe Blutzellen spielen eine wichtige Rolle bei der Immunabwehr.
Blutplattchen sind in erster Linie fur die Blutstillung und damit ftir den Verschluss von Wunden
zustandig.

Die Blutstillung

Die Blutstillung (Hamostase) ist ein lebenswichtiger Prozess. Bei Verletzungen der Blutgefa-
e stoppt sie die Blutung durch Bildung eines Gerinnsels oder Pfropfens (Thrombus), das die
Wunde verschlieBt, so einen tbermaBigen Austritt des Blutes aus dem Blutkreislauf verhindert
und damit die Voraussetzung fur die Wundheilung schafft.

Ist die Blutstillung gestort, konnen solche Gerinnsel auch spontan entstehen und die BlutgefaBe
verstopfen (Thrombosen).

Wichtige Laborwerte bei aHUS

Normalwerte Veranderung bei aHUS

Thrombozytenzahl 150.000 — 440.000/Mikroliter | erniedrigt

(Blutplattchen) Blut

Hamoglobin Ménner: 14 — 18 g/dI erniedrigt
Frauen: 12 - 16 g/dI

Laktatdehydrogenase (LDH)! | <250 U/I erhoht

Kreatinin2* Frauen: 0,66 — 1,09 mg/dl erhoht
Méanner: 0,84 — 1,25 mg/dl

ADAMTS13-Aktivitat? >5% normal

Shiga-Toxin kein Nachweis kein Nachweis

1 Die Laktatdehydrogenase (LDH) ist ein EiweiB, das sich innerhalb der Zellen befindet und bei Zellschadigung ins Blut freigesetzt wird.
Findet sich LDH in erhohtem MaBe im Blut, weist sie auf eine Gewebe- oder Organschadigung hin. Der LDH-Wert gibt bei aHUS
Aufschluss Uber den Umfang der Zerstorung der roten Blutzellen.

2 Kreatinin ist ein Stoffwechselprodukt, das mit dem Urin nahezu vollstandig Uber die Nieren ausgeschieden wird. Es eignet sich zur
Uberprtifung der Nierenfunktion. Ist sein Wert im Blut erhoht, liegt der Schluss nahe, dass die Nieren bei der Ausscheidung von Stoff-
wechselprodukten beeintrachtigt sind.

3 ADAMTS13 ist ebenfalls ein EiweiB, das eine wichtige Rolle bei der Blutgerinnung spielt. Dieser Messwert ermoglicht die Unterscheidung
vom aHUS gegentiber einer anderen Erkrankung (thrombotisch thrombozytopenische Purpura, TTP) mit dhnlicher Symptomatik.

4 Die Werte fur Kinder sind altersabhangig, z. B. Kleinkinder: < 0,6 mg/dl; Details erklart der behandelnde Arzt.

13



aHUS - das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

aHUS —
wie wird es
behandelt?

Aufgrund der von Patient zu Patient unterschiedlichen Aus-
pragung der Symptome und der individuellen Auswirkungen
wird in der Regel ein genau auf den Erkrankten zugeschnit-
tener Therapieplan erstellt, mit dem Ziel, die Symptome der
thrombotischen Mikroangiopathie abzuschwéachen und das
Komplementsystem zuriick ins Gleichgewicht zu bringen.

Es werden z.B. Plasmainfusionen verabreicht. Auch eine
Plasmaaustausch-Behandlung kann durchgefiihrt werden.
Einem vorlibergehenden oder dauerhaften Nierenversagen
kann therapeutisch haufig nur mit einer Dialysebehandlung
begegnet werden.

Zusammenfassung

Behandlung von aHUS.

Das atypische hdmolytisch-urdmische Syndrom (aHUS) ist eine chronische Erkrankung.
RegelmaBige Untersuchungen sind wichtig, um ein gutes Bild des Krankheitszustandes

zu erhalten. Auch wenn es gelingt, die thrombotische Mikroangiopathie (TMA) durch eine
geeignete Therapie zu kontrollieren, sind akute Krankheitszusténde immer noch méglich und
das Risiko fur das Wiederauftreten einer TMA ist gegeben. Bleiben Sie daher im regelmaBi-
gen Gesprach mit lhrem behandelnden Arzt und vertrauen Sie auf seine Erfahrung bei der

14

Die Nieren

Die Nieren liegen links und rechts neben der Wirbelsaule auf Hohe der unteren Rippen. Sie
dienen als Filtrations- und Ausscheidungsorgane und produzieren darlber hinaus lebens-
wichtige Hormone. Jede Niere wiegt etwa 150 g. Taglich flieBen etwa 1500 | Blut durch die
Niere und es werden etwa 180 | Primarharn gebildet. Diesem Primarharn werden in den
Harnkanalchen einerseits wichtige Stoffe entzogen, um diese im Kérper zu behalten, und
andererseits wird er so stark konzentriert, dass am Ende pro Tag nicht mehr als 2 | Sekundar-
harn ausgeschieden werden. Mit dem Sekundarharn verlassen Giftstoffe den Kérper. Die Nie-
ren sind sehr stark durchblutet. Dies gewahrleisten kleinste BlutgefaBe, die man als Kapillaren

bezeichnet. Diese BlutgefaBe werden bei aHUS nachhaltig geschédigt, was zu einem volligen

Funktionsverlust der Nieren ftihren kann.

Bildliche Darstellung einer Plasma-
infusion: Das Spender-Blutplasma
wird in Plastikbeuteln bereitgestellt.

Plasmainfusionen und Plasmaaustausch

Das Blutplasma ist der flussige Teil des Blutes. In ihm sind
eine Vielzahl von lebenswichtigen Substanzen sowie Abfall-
produkte des Stoffwechsels geldst.

Bei der Plasmainfusion erhalten die Patienten frisches Plasma
von gesunden Spendern. Auf diese Weise fihrt man dem

Blut der Betroffenen die fehlenden Steuerungseiweife des
Komplementsystems zu, in der Absicht, dass in der Folge das
Komplementsystem wieder reguliert wird.

Im Gegensatz zur Plasmainfusion ist der Plasmaaustausch ein
etwas aufwandigeres Verfahren. Hier werden im ersten Schritt
Stoffe aus dem Blut entfernt, die die Funktion der Steuerungs-
eiweiBe des Komplementsystems stéren. Im zweiten Schritt
verabreicht man die fehlenden SteuerungseiweiBe in der
Hoffnung, das unkontrollierte Komplementsystem zumindest
flr eine gewisse Zeit ,,einzuddmmen® und weitere Organscha-
digungen zu verhindern. Diese Behandlung kann aber nicht
die Ursachen von aHUS beseitigen, sie kann nur helfen, die
Symptome zu mildern. Leider lehrt uns die Erfahrung, dass
die Krankheit trotz Plasmaaustausch weiter fortschreiten kann.

15




aHUS - das atypische
hamolytisch-urdmische Syndrom

Dialysegerat

Schematische Darstellung der
Blutwésche (Dialyse): Bei der Hamo-
dialyse wird das Blut auBerhalb des
Korpers durch eine Maschine von
schadlichen Stoffwechselabbaupro-
dukten gereinigt.

16

Dialyse und Nierentransplantation

Kommt es im Krankheitsverlauf von aHUS zum Nierenversa-
gen, muss das Blut der Patienten regelmaBig im Dialysever-
fahren gewaschen werden.

Dialyse: Die Blutwéasche (Dialyse) hat die Aufgabe, die schad-
lichen Stoffwechselprodukte aus dem Blut herauszuwaschen.
Im Fall eines akuten (plotzlichen) Nierenversagens kann sie

— zeitlich begrenzt — bis zur Wiederherstellung der normalen
Nierenfunktion erfolgen. Wenn jedoch die Nieren infolge eines
Uber einen langeren Zeitraum fortschreitenden, chronischen
Nierenversagens vollstdndig und dauerhaft geschéadigt sind
(endgultiges oder terminales Nierenversagen), ist der Erkrankte
auf eine Nierenersatztherapie angewiesen. Die Dialyse ist
eine Form der Nierenersatztherapie. Sie kann als sogenannte
Hamodialyse Uber eine Maschine durchgeflihrt werden. Das
bedeutet, dass der Patient dreimal pro Woche in einer eigens
daflr geschaffenen Einrichtung (Dialysestation) fur einige
Stunden an die Blutwaschemaschine angeschlossen wird, um
sein Blut zu sdubern und gleichzeitig Gberschissiges Wasser
aus dem Korperkreislauf zu entfernen. Neben der Dialyse
Uber eine Dialysemaschine gibt es auch die Moglichkeit, das
eigene Bauchfell als kdrpereigene Barriere (Membran) zu
nutzen, Gber die das Blut gereinigt wird. Dieses Verfahren
bezeichnet man als Bauchfell- oder Peritonealdialyse und

es ist vor allem bei kleineren Kindern die Methode der Wahl.
Die Dialyse lindert nur die Symptome und kann der Krank-
heitsursache und dem Uberaktiven Komplementsystem nicht
beikommen.

Einzelne Niere: Zu- und abflihrende
GeféBe stellen die standige gute
Durchblutung der Nieren sicher.

Bildliche Darstellung der Hemmung
des Komplementsystems: Sie erfolgt
durch den biotechnologisch herge-
stellten Antikorper.

Nierentransplantation: Fir Menschen mit einem endgultigen
Nierenversagen bietet nach heutigem Stand der Medizin eine
Nierentransplantation die beste Versorgung. Die Spender-
niere Ubernimmt dann die Reinigung des Blutes und scheidet
Uberschissiges Wasser aus. Menschen, denen ein Organ
transplantiert wurde, mussen ihr Immunsystem durch Me-
dikamente soweit in Schach halten, dass dieses das fremde
Organ nicht abstoBt. Sie erhalten daher das Immunsystem
unterdrlickende Substanzen, sogenannte Immunsuppressiva.

Hemmung des Komplementsystems

Das Komplementsystem, das im gesunden Kdérper als Teil der
Immunabwehr schadliche Erreger erkennt und bei Bedarf
zerstort, ist bei den an aHUS erkrankten Menschen stéandig
aktiviert. Aufgrund genetischer Defekte oder erworbener
Ursachen fehlen ihm wichtige SteuerungseiweiBe. Mittlerwei-
le ist es moglich, die UbermaBige Aktivitat des Systems mit
klnstlich hergestellten Antikorpern, die Uber eine Infusion
verabreicht werden, zu hemmen. Diese mussen unter Um-
standen auch nach erfolgter Nierentransplantation weiterge-
geben werden, damit nicht auch die neue Niere durch die
Erkrankung zerstort wird.

Prognose

aHUS-Patienten kdnnen heute bei guter therapeutischer
Versorgung ein annadhernd normales Leben mit guter Lebens-
qualitat fihren. Aufgrund der Seltenheit der Erkrankung ist es
jedoch weiterhin wichtig, so viele Informationen wie moglich
Uber aHUS zu sammeln, um so ein noch besseres Verstand-
nis der Krankheit zu erhalten sowie deren Therapie weiterzu-
entwickeln.
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ADAMTS13

EiweiB, das eine wichtige Rolle
bei der Blutgerinnung spielt;
man kann mit der Messung von
ADAMTS13 aHUS von einer
anderen Erkrankung, der throm-
botischen thrombozytopenischen
Purpura (TTP), unterscheiden,
die ahnliche Symptome zeigt.

aHUS

Atypisches hamolytisch-
uramisches Syndrom; Folge
genetischer oder erworbener
Ursachen, durch die es zu einer
unkontrollierten Komplement-
aktivierung kommt; sehr seltene
Erkrankung des Blutes, die zu
einer erniedrigten Anzahl roter
Blutzellen und Blutplattchen
sowie zu Nierenversagen und
der Schadigung anderer Organe
fuhrt

Anamie

Bei einer Anamie verfligt der
Kdrper nicht Uber gentigend

rote Blutzellen und wird daher
nicht ausreichend mit Sauerstoff
versorgt (siehe Erythrozyten und
H&moglobin); Symptome einer
Andmie: Midigkeit, Kurzatmig-
keit, Schwache, Antriebslosigkeit,
Verlust an Leistungsfahigkeit

Antikorper

EiweiBe, die spezifische Antigene
erkennen und binden kénnen;
Teile des Immunsystems

Arterie

BlutgefaB, das das sauerstoffrei-
che Blut vom Herzen weg zu den
Organen fuhrt

Arteriolen

Kleine Arterien; von ihrem
Durchmesser her stehen sie
zwischen den Arterien und den
HaargefaBen (Kapillaren) und
gehoren wie diese zum Bereich
des GefaBsystems, durch das der
Stoffaustausch mit den Organen
erfolgt.

atypisch
Nicht der Norm entsprechend

Blutgerinnsel

Wenn sich Blutplattchen und
gerinnungsaktive Substanzen im
Blut aneinander heften, bilden
sie ein Gerinnsel (Thrombus);
dieses kann je nach Art, GroBe
und Lage den Blutfluss in den

Venen und den Arterien blocken.

Blutplattchen (Thrombozyten)
Kleine, scheibenformige Blut-
zellen; spielen beim Wundver-
schluss und der Gerinnung eine
wichtige Rolle (siehe Thrombo-
zyten)

Blutzellen

Erythrozyten (rote Blutzellen),
Leukozyten (weiBe Blutzellen)
und Thrombozyten (Blutplatt-
chen)

chronisch
Dauernd vorhanden, lang anhal-
tend

Dialyse

Verfahren zur Blutreinigung,
wenn die Nieren nicht mehr
funktionieren

E. coli

Bakterium, das normalerweise
auch im Dickdarm von Men-
schen und anderen Saugetieren
vorkommt; kann unter bestimm-
ten Umstanden auch Krankhei-
ten auslosen

Enzym
EiweiB, das Stoffwechselreak-
tionen beschleunigt

Erythrozyten

Rote Blutzellen enthalten Hadmo-
globin als wichtigen Baustein;
Hamoglobin bindet den Sauer-
stoff, den die Erythrozyten durch
das Blut von der Lunge zu den
Korperzellen transportieren.
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Genmutation

Verdnderung einer Erbanlage,
zum Beispiel ausgeltst durch
einen Fehler bei der Vervielfalti-
gung der Erbsubstanz wahrend
einer Zellteilung

Hamoglobin

Roter Blutfarbstoff; befindet sich
in den roten Blutzellen (Erythro-
zyten); Hamoglobin bindet Sauer-
stoff, den die Erythrozyten durch
das Blut von der Lunge zu den
Kdrperzellen transportieren.

Hamolyse
Zerstorung roter Blutzellen; fUhrt
zur Freisetzung von Hamoglobin

Immunsystem

Abwehrsystem des Korpers
gegen Krankheitserreger, an
dem verschiedene Organe des
Korpers beteiligt sind

Infusion

Methode, um Medikamente,
meist Uber eine Vene, in die
Blutbahn zu bringen

K

Kapillare

Kleinstes GefaB des BlutgefaB-

systems (HaargefaB); Kapillaren
sind wichtig flir den Sauerstoff-
austausch mit den Organen.

Komplementsystem
Teil des Immunsystems, das Er-
reger oder fremde Zellen zerstort

Kreatinin

Stoffwechselprodukt, das fast
vollsténdig Uber die Nieren mit
dem Urin ausgeschieden wird;
es wird deshalb zur Uberprifung
der Nierenfunktion verwendet.
Ist der Wert im Blut erhoht,
deutet das darauf hin, dass die
Fahigkeit der Niere zur Ausschei-
dung von Stoffwechselprodukten
beeintrachtigt ist.

LDH (Laktatdehydrogenase)
GroBes Enzym (siehe Enzym) im
Inneren von Zellen, das bei deren
Zerstoérung ins Blut gelangt;
Anzeichen fur eine Schadigung
von Zellen in Geweben und
Organen; bei aHUS ein MaB fur
die stattfindende Zerstérung der
roten Blutzellen

Leukozyten

WeiBe Blutzellen, die eine wich-
tige Rolle bei der Immunabwehr
spielen

M

Mikroangiopathie
Krankheit, die die kleinen Blut-
geféBe betrifft

Mikroliter (pl)
Ein Tausendstel Milliliter

Mutation

Veranderung einer Erbanlage;
diese kann erworben werden
oder angeboren sein (siehe auch
Genmutation).

Niereninsuffizienz
Einschréankung der Nierenfunk-
tion, die auch zu einem Totalaus-
fall der Nieren fuhren kann; der
Patient ist dann auf die Dialyse
oder eine Nierentransplantation
angewiesen.

U O

Odem
Ansammlung von Wasser im
Gewebe

Plasma

Flussiger Teil des Blutes, in dem
eine Vielzahl von lebenswich-
tigen Substanzen sowie auch
Abfallprodukte des Stoffwechsels
gelost sind

Plasmaaustausch

Prozess des Austausches des
Blutplasmas eines Patienten, um
es beispielsweise von bestimm-
ten Komponenten zu reinigen

Plattchen
Siehe Blutplattchen

Protein
EiweiB

Purpura
Blutungen in Haut oder an
Schleimhauten

rote Blutzellen
Siehe Erythrozyten
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Shiga-Toxin

EiweiB, das z.B. von E.coli-Bak-
terien produziert wird und das zu
schweren Durchféllen fuhrt

STEC-HUS

Form des hamolytisch-uréami-
schen Syndroms, das durch das
Shiga-Toxin hervorgerufen wird;
die Erkrankung ist durch blutige
Durchfélle und ein akutes Versa-
gen der Nieren gekennzeichnet.

Syndrom

Unterschiedliche Symptome,
die zusammen in einem Muster
auftreten und somit bestimmte
Erkrankungen aufzeigen

systemisch
Den ganzen Korper betreffend

Thrombose

Wenn sich Blutplattchen und
gerinnungsaktive Substanzen im
Blut aneinander heften, bilden
sie ein Gerinnsel; dieses kann je
nach Art, GroBe und Lage den
Blutfluss in den BlutgeféBen
blockieren.

thrombotisch thrombo-
zytopenische Purpura (TTP)
Sehr seltene Erkrankung, die
dazu fuhrt, dass in den kleinsten
BlutgefaBen Blutgerinnsel ent-
stehen; eine Folge davon ist die
TMA im gesamten Korper.

thrombotische Mikroangiopathie
(TMA)

Erkrankung der kleinen GefaBe
(von griechisch: mikro = klein,
Angiopathie = GefaBkrankheit)
durch einen Pfropf (griechisch:
Thrombus) in Folge einer
GefaBwandschadigung und der
Aktivierung von Thrombozyten;
es kommt zu Blutgerinnseln und
einer gleichzeitigen entzindli-
chen Reaktion, die zusammen
die kleinsten BlutgefaBe im
Korper beschadigen.

Thrombozyt

Blutplattchen; kleine, scheiben-
formige Blutzellen; spielen beim
Wundverschluss und der Gerin-
nung eine wichtige Rolle

Thrombozytenaggregation
Zusammenballung (Aggregation)
der Blutplattchen (Thrombozy-
ten); es bilden sich Thromben.

Thrombozytopenie
Mangel an Blutplattchen

Thrombus

Mehrzahl: Thromben (griechisch:

Pfropf); bildet sich bei der
Zusammenballung von Throm-
bozyten im Blut und kann zum
GefaBverschluss flihren

Urédmie

Anreicherung des Blutes mit fir
den Organismus schadlichen
und giftigen Stoffwechselproduk-
ten; Hinweis auf einen Verlust
der Nierenfunktion; Symptome
einer Uramie sind Ubelkeit,
Erbrechen, ein metallischer Ge-
schmack im Mund sowie Muskel-
schmerzen und Schwellungen.

Vene

BlutgefaB, das das Blut zum
Herzen hinfuhrt (im Gegensatz
zu Arterie; sie fuhrt das Blut vom
Herzen weg.)

weiBe Blutzellen
Siehe Leukozyten
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Selbsthilfegruppe

aHUS-Selbsthilfe- Der Verein basiert auf einem Zusammenschluss von Patienten
gruppe und deren Angehdrigen. Er bietet Erfahrungsaustausch an,
will Mut machen und gegenseitige Unterstltzung ermoglichen.

Interessierte kdnnen sich telefonisch oder per E-Mail melden.
Der Kontakt kann aber auch Gber den behandelnden Arzt
gesucht werden.

Selbsthilfegruppe fiir komplementbedingte Erkrankungen
SKE e. V.

Adenauerallee 119

53113 Bonn

info@ahus-selbsthilfe.de
www.aHUS-selbsthilfe.de
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