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Vorbemerkungen

Kapitel 1 (Einleitung) und 2 (Allgemeine
Prinzipien der Therapie glomeruldrer Er-
krankungen) der englischen Originalfas-
sung enthalten keine spezifischen Leitli-
nien und werden daher hier nicht tiber-
setzt. Im Folgenden handelt es sich um
eine unkommentierte deutsche Uberset-
zung der Empfehlungen (,Summary of
Recommendation Statements®, S. 143-
153 des Originals). Die umfassende, eng-
lischsprachige Originalversion der Leitli-
nien ist auf der KDIGO-Webseite (http://
www.kdigo.org) abrufbar.

Prednison und Prednisolon sind dqui-
valent, werden in gleicher Dosierung ein-
gesetzt und sind beide in randomisierten
kontrollierten Studien (RCT) eingesetzt
worden (abhingig vom Ursprungsland).
Alle spateren Beziige auf Prednison in die-
sen Kapiteln beziehen sich auf Prednison
oder Prednisolon. Alle spiteren Beziige
auf orale Kortikosteroide beziehen sich
auf Prednison oder Prednisolon.

Kapitel 3: Steroidsensitives
nephrotisches Syndrom
im Kindesalter

3.1 Behandlung der
Erstmanifestation eines
steroidsensitiven nephrotischen
Syndroms (SSNS)

3.1.1 Wir empfehlen eine Kortikosteroid-
therapie (Prednison oder Prednisolon) fiir
mindestens 12 Wochen (1B).
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3.1.1.1 Wir empfehlen orales Prednison als
einzelne Tagesdosis (1B) zu geben, begin-
nend mit 60 mg/m?/Tag oder 2 mg/kg/
Tag bis zu einem Maximum von 60 mg/
Tag (1D).

3.11.2 Wir empfehlen die tagliche Gabe von
oralem Prednison {iber 4 bis 6 Wochen
(1C), gefolgt von einer einzelnen Tagesdo-
sis, beginnend mit 40 mg/m? oder 1,5 mg/
kg jeden zweiten Tag (Maximum: 40 mg
jeden zweiten Tag) (1D) fiir 2 bis 5 Monate
unter Reduzierung der Dosis (1B).

3.2 Behandlung eines Rezidivs
des SSNS mit Kortikosteroiden

3.2.1 Kortikosteroidtherapie fiir Kinder mit
seltenen Rezidiven des SSNS:

3.2.1.1 Wir schlagen vor, seltene Rezidive
des SSNS bei Kindern mit einer 1-mal
tiglichen Einnahme von 60 mg/m? oder
2 mg/kg Prednison (Maximum: 60 mg/
Tag) solange zu behandeln, bis das Kind
mindestens 3 Tage in kompletter Remis-
sion ist (2D).

3.2.1.2 Wir schlagen vor, dass die Kinder
nach dem Erreichen einer kompletten Re-
mission fiir mindestens 4 Wochen jeden
zweiten Tag eine einzelne Dosis Predni-
son erhalten (40 mg/m? pro Dosis oder
1,5 mg/kg pro Dosis: maximal 40 mg je-
den zweiten Tag) (2D).

3.2.2 Kortikosteroidtherapie bei hdufigen
Rezidiven (,frequent relapses; FR) des
SSNS und bei steroidabhdingigem (SD-)
SSNS:

3.2.2.1 Wir schlagen vor, dass Rezidive bei
Kindern mit FR oder SD-SSNS mit tagli-

cher Einnahme von Prednison behandelt
werden, bis das Kind mindestens 3 Tage in
Remission ist. Anschlieffend daran schla-
gen wir eine mindestens 3-monatige Be-
handlung mit Prednison jeden zweiten
Tag vor (2C).

3.2.2.2 Wir schlagen vor, dass Prednsion
in der niedrigsten Dosis, die moglich ist,
jeden zweiten Tag gegeben wird, ohne
dass es zu Nebenwirkungen bei den Kin-
dern mit FR oder SD-SSNS kommt (2D).
3.2.2.3 Wir schlagen vor, dass, wenn die
Gabe von Prednison jeden zweiten Tag
nicht effektiv ist, eine tagliche Dosis gege-
ben wird, die so niedrig wie moglich ist,
ohne dass es zu Nebenwirkungen bei den
Kindern mit SD-SSNS kommt (2D).
3.2.2.4 Wir schlagen vor, dass Kinder mit
FR und SD-SSNS, die bereits jeden zwei-
ten Tag Prednison nehmen, wihrend In-
fektionen der oberen Atemwege und an-
deren Infektionen eine tédgliche Dosis
Prednison erhalten (2C).

3.3 Behandlung des FR
und des SD-SSNS mit
kortikoidsparenden Substanzen

3.3.1 Wir empfehlen, dass kortikoidspa-
rende Substanzen Kindern mit FR-SSNS
und SD-SSNS verschrieben werden soll-

Die englische Originalfassung der Leitlinie wur-
de wie folgt publiziert:

Kidney Disease: Improving Global Outcomes
(KDIGO) Glomerulonephritis Work Group (2012)
KDIGO Clinical Practice Guideline for Glomerulo-
nephritis. Kidney Int Suppl 2:139-274.
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ten, die steroidassoziierte Nebenwirkun-
gen entwickeln (1B).

3.3.2 Wir empfehlen Alkylanzien wie
Cyclophosphamid oder Chlorambucil
als kortikoidsparende Substanzen bei
FR-SSNS einzusetzen (1B). Wir schlagen
vor, Alkylanzien wie Cyclosphosphamid
oder Chlorambucil als kortikoidsparen-
de Substanzen bei SD-SSNS einzusetzen
(20).

3.3.2.1 Wir schlagen vor, Cyclophospha-
mid (2 mg/kg/Tag) fir 8 bis 12 Wochen
zu geben (maximale kumulative Dosis:
168 mg/kg) (2C).

3.3.2.2 Wir schlagen vor, eine Behandlung
mit Cyclophosphamid nicht zu beginnen,
bevor das Kind eine Remission durch eine
Therapie mit Kortikosteroiden erreicht
hat (2D).

3.3.2.3 Wir schlagen vor, dass als eine Al-
ternative zu Cyclophosphamid Chloram-
bucil (0,1-0,2 mg/kg/Tag) 8 Wochen lang
zugegeben werden konnte (maximale ku-
mulative Dosis: 11,2 mg/kg) (2C).

3.3.2.4 Wir schlagen vor, keinen zweiten
Alkylanzienzyklus zu geben (2D).

3.3.3 Wir empfehlen, Levamisol als korti-
koidsparende Substanz einzusetzen (1B).
3.3.3.1 Wir schlagen vor, Levamisol in
einer Dosis von 2,5 mg/kg jeden zweiten
Tag (2B) fiir mindestens 12 Monate (2C)
zu geben, da bei den meisten Kindern ein
Rezidiv auftritt, wenn die Behandlung mit
Levamisol beendet wird.

3.3.4 Wir empfehlen den Einsatz der Cal-
cineurininhibitoren (CNI) Cyclosporin
oder Tacrolimus als kortikoidsparende
Substanzen (1C).

3.3.4.1 Wir schlagen vor, eine Dosis von
4-5 mg/kg/Tag (Anfangsdosis) Cyclospo-
rin zu geben, aufgeteilt auf 2 Einnahmen
pro Tag (2C).

3.3.4.2 Wir schlagen vor, 0,1 mg/kg/Tag
(Anfangsdosis) Tacrolimus, aufgeteilt auf
2 Einnahmen pro Tag, anstelle von Cy-
closporin zu geben, wenn kosmetische
Nebenwirkungen von Cyclosporin inak-
zeptabel sind (2D).

3.3.4.3 Es ist notwendig, die Spiegel von
CNI zu iiberwachen, um die Toxizitit von
CNI zu limitieren (nicht eingestuft).
3.3.4.4 Wir schlagen vor, dass CNI min-
destens 12 Monate gegeben werden soll-
ten, da die meisten Kinder ein Rezidiv be-
kommen, wenn die Behandlung mit CNI
beendet wird (2C).
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3.3.5 Wir schlagen den Einsatz von My-
kophenolat-Mofetil (MMF) als kortikoid-
sparende Substanz vor (2C).

3.3.5.1 Wir schlagen vor, dass MMF (An-
fangsdosis 1200 mg/m?/Tag), aufgeteilt
auf 2 Einnahmen pro Tag, mindestens
12 Monate gegeben werden sollte, da die
meisten Kinder ein Rezidiv bekommen,
wenn die Behandlung mit MMF beendet
wird (2C).

3.3.6 Wir schlagen vor, dass der Ein-
satz von Rituximab nur bei Kindern mit
SD-SSNS erwogen werden sollte, die trotz
optimaler Kombination von Prednison
und kortikoidsparenden Substanzen re-
gelmiaflig Rezidive bekommen und/oder
schwere Therapienebenwirkungen haben
(20).

3.3.7 Wir schlagen vor, Mizoribin nicht als
kortikoidsparende Substanz bei FR und
SD-SSNS einzusetzen (2C).

3.3.8 Wir empfehlen, Azathioprin nicht
als kortikoidsparende Substanz bei FR
und SD-SSNS einzusetzen (1B).

3.4 Indikation fiir eine
Nierenbiopsie

3.4.1 Indikationen fiir eine Nierenbiopsie

bei Kindern mit SSNS sind (nicht einge-

stuft):

== Spdtversagen der Therapie nach an-
fanglichem Ansprechen auf Kortiko-
steroide;

== hoher Verdacht, dass eine andere Pa-
thologie zugrunde liegt;

== abnehmende Nierenfunktion bei Kin-
dern, die mit CNI behandelt werden.

3.5 Impfungen bei
Kindern mit SSNS

3.5.1 Zur Reduzierung des Risikos fiir

schwere Infektionen bei Kindern mit

SSNS (nicht eingestuft):

== Verabreichen Sie den Kindern eine
Pneumokokkenimpfung.

== Verabreichen Sie den Kindern und
den Mitbewohnern des Haushalts
jahrlich Influenzaimpfungen.

== Verschieben Sie die Gabe von Leben-
dimpfungen, bis die Prednisondosis
unter 1 mg/kg taglich (<20 mg/Tag)
oder unter 2 mg/kg jeden zweiten Tag
(<40 mg jeden zweiten Tag) ist.

== Lebendimpfungen sind bei Kindern
kontraindiziert, die kortikosteroid-
sparende Immunsuppressiva erhalten.

== Verabreichen Sie den gesunden Mit-
bewohnern des Haushalts Leben-
dimpfungen, um das Risiko einer
Ansteckung fiir das immunsuppri-
mierte Kind zu minimieren. Aber
vermeiden Sie wahrend der ersten 3
bis 6 Wochen nach der Impfung di-
rekten Kontakt zwischen dem Kind
und gastrointestinalen Ausscheidun-
gen, Urin und Atemwegssekretionen
der geimpften Personen.

== Verabreichen Sie nichtimmunen Kin-
dern, die Inmunsuppressiva einneh-
men, nach engem Kontakt mit Wind-
pocken Varizella-Zoster-Immunglo-
bulin, wenn verfiigbar.

Kapitel 4: Steroidresistentes
nephrotisches Syndrom (SRNS)
bei Kindern

4.1 Einschatzung von
Kindern mit SRNS

4.1.1 Wir schlagen ein Minimum von

8 Wochen Behandlung mit Kortikosteroi-

den vor, bevor eine Steroidresistenz diag-

nostiziert wird (2D).

41.2 Die folgende Diagnostik ist erforder-

lich, um ein Kind mit SRNS abzukldren

(nicht eingestuft):

== diagnostische Nierenbiopsie,

== Erfassung der Nierenfunktion durch
GFR oder eGFR,

== Quantifizierung der Proteinurie.

4.2 Behandlungsempfehlungen
flir SRNS

4.2.1 Wir empfehlen die Gabe eines CNI
als Initialtherapie fiir Kinder mit SRNS
(1B).

4.2.1.1 Wir schlagen vor, dass die CNI-
Therapie mindestens 6 Monate fortge-
fithrt werden sollte und beendet werden
sollte, falls keine partielle oder komplet-
te Remission der Proteinurie erreicht wer-
den konnte (2C).

4.2.1.2 Wir schlagen vor, dass die CNI-
Therapie mindestens 12 Monate fortge-
fithrt werden sollte, wenn wenigstens
eine partielle Remission nach 6 Monaten
erreicht werden konnte (2C).



4.2.1.3 Wir schlagen eine Kombination
einer niedrigdosierten Kortikosteroidthe-
rapie mit der CNI-Therapie vor (2D).
4.2.2 Wir empfehlen eine Behandlung mit
ACE-Hemmern oder AT1-Antagonisten
bei Kindern mit SRNS (1B).
4.2.3 Bei Kindern, bei denen es nicht zu
einer Remission unter einer CNI-Thera-
pie kommt:
4.2.3.1 Wir schlagen vor, den Einsatz von
MMF (2D), hochdosierten Kortikoste-
roiden (2D) oder die Kombination dieser
Substanzen bei Kindern zu iiberlegen, bei
denen es nicht zu einer kompletten oder
partiellen Remission unter CNI und Kor-
tikosteroiden gekommen ist.
4.2.3.2 Wir schlagen vor, Cyclophospha-
mid bei Kindern mit SRNS nicht einzu-
setzen (2B).
4.2.4 Bei Patienten mit einem Rezidiv des
nephrotischen Syndroms nach kompletter
Remission schlagen wir einen Wiederbe-
ginn der Therapie mit einer der folgenden
Optionen vor (2C):
== orale Kortikosteroide (2D),
== Wiederbeginn des vorherigen
Immunsuppressivums (2D),
== ein alternatives Immunsuppressivum
zur Minimierung einer potenziellen
kumulativen Toxizitit (2D).

Kapitel 5: Minimal-Chan-
ge-Glomerulonephritis
(MCGN) bei Erwachsenen

5.1 Behandlung der
Erstmanifestation der
adulten MCGN

5.1.1 Wir empfehlen die Gabe von Kortiko-
steroiden als Initialtherapie des nephroti-
schen Syndroms (1C).

5.1.2 Wir schlagen vor, Prednison oder
Prednisolon in einer tiglichen Einzeldo-
sierung von 1 mg/kg (maximal 80 mg)
oder in einer Einzeldosierung von 2 mg/
kg jeden zweiten Tag zu geben (maximal
120 mg) (2C).

5.1.3 Wir schlagen vor, die anfinglich
hochdosierte Kortikosteroidtherapie, so-
fern tolerierbar, fiir mindestens 4 Wochen
beizubehalten, falls eine komplette Remis-
sion erreicht werden konnte, oder maxi-
mal fiir 16 Wochen zu geben, wenn kei-
ne komplette Remission erreicht werden
konnte (2C).

5.1.4 Bei Patienten, die in Remission ge-
hen, schlagen wir vor, die Kortikosteroide
iiber einen Zeitraum von bis zu 6 Mona-
ten nach Erreichen der Remission lang-
sam zu reduzieren (2D).

5.1.5 Bei Patienten mit relativen Kontra-
indikationen oder einer Intoleranz gegen
die Hochdosis-Kortikosteroidtherapie
(z. B. schlecht kontrollierter Diabetes,
psychische Stérungen, schwere Osteo-
porose) schlagen wir eine Behandlung
mit oralem Cyclophosphamid oder CNI
vor, welche im Abschnitt ,,Haufige Rezidi-
ve der MCGN* erortert wird (2D).

5.1.6 Wir schlagen vor, bei seltenen Rezi-
diven die gleichen Dosierungen und die
gleiche Behandlungsdauer anzuwenden,
die in den Empfehlungen 5.1.2, 5.1.3 und
5.1.4 beschrieben werden (2D).

5.2 Haufig rezidivierende
(,frequently relapsing’, FR) oder
steroidabhdngige (SD) MCGN

5.2.1 Wir schlagen eine Behandlung mit
oralem Cyclophosphamid 2-2,5 mg/kg/
Tag fiir 8 Wochen vor (2C).

5.2.2 Wir schlagen eine Behandlung mit
CNI (Cyclosporin 3-5 mg/kg/Tag oder
Tacrolimus 0,05-0,1 mg/kg/Tag, aufge-
teilt in 2 Dosen) fiir 1 bis 2 Jahre bei FR/
SD-MCGN-Patienten vor, die ein Rezidiv
trotz Einnahme von Cyclophosphamid
bekommen haben oder die ihre Fertilitat
erhalten mochten (2C).

5.2.3 Wir empfehlen die 2-mal tagliche
Einnahme von 500-1000 mg MMF fiir 1
bis 2 Jahre bei Patienten, die Kortikoste-
roide, Cyclophosphamid und CNI nicht
tolerieren (2D).

5.3 Kortikosteroidresistente MCGN

5.3.1 Reevaluieren Sie Patienten, die kor-
tikosteroidresistent sind, ob es andere
Griinde fiir das nephrotische Syndrom
geben konnte (nicht eingestuft).

5.4 Supportive Therapie

5.4.1 Wir schlagen vor, dass MCGN-
Patienten mit einem akuten Nierenver-
sagen neben einer Nierenersatztherapie
(je nach Indikation) zusétzlich Kortiko-
steroide analog zur Ersttherapie der
MCGN erhalten (2D).

5.4.2 Wir schlagen vor, dass bei Erstma-
nifestation eines mit MCGN assoziierten
nephrotischen Syndroms keine Statine
zur Hyperlipiddmietherapie sowie auch
keine ACE-Hemmer oder AT1-Antago-
nisten zur Reduktion der Proteinurie bei
normotensiven Patienten verwendet wer-
den sollten (2D).

Kapitel 6: Idiopathische fokale
segmentale Glomerulosklerose
bei Erwachsenen

6.1 Initiale Evaluierung der FSGS

6.1.1 Evaluieren Sie die Befunde griindlich,
um sekundére Formen der FSGS auszu-
schlieflen (nicht eingestuft).

6.1.2 Fithren Sie nicht routinemaf3ig
eine genetische Testung durch (nicht ein-
gestuft).

6.2 Initiale Behandlung der FSGS

6.2.1 Wir empfehlen, dass nur bei idio-
pathischer FSGS mit klinischen Zeichen
eines nephrotischen Syndroms eine Be-
handlung mit Kortikosteroiden und Im-
munsuppressiva iiberlegt werden sollte
(10).

6.2.2 Wir schlagen die Gabe von 1 mg/kg
(maximal 80 mg) Prednison 1-mal pro
Tag oder die Gabe von 2 mg/kg (maximal
120 mg) jeden zweiten Tag vor (2C).

6.2.3 Wir schlagen vor, dass die anfanglich
hohe Dosis der Kortikosteroide fiir min-
destens 4 Wochen gegeben werden sollte.
Anschlieend sollte die Hochdosis-Kor-
tikosteroidtherapie maximal 16 Wochen
weitergefithrt werden, sofern sie toleriert
wird, oder weitergefithrt werden, bis eine
komplette Remission erreicht wurde (je
nachdem, was frither eintritt) (2D).

6.2.4 Wir schlagen vor, dass die Kortiko-
steroide iiber einen Zeitraum von 6 Mo-
naten langsam reduziert werden sollten,
nachdem eine komplette Remission er-
reicht wurde (2D).

6.2.5 Wir schlagen vor, dass die Gabe von
CNI als Initialtherapie erwogen werden
sollte, wenn es relative Kontraindikatio-
nen oder eine Intoleranz gegen eine Hoch-
dosis-Steroidtherapie gibt (z. B. schlecht
kontrollierter Diabetes, psychische Sto-
rungen, schwere Osteoporose) (2D).
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6.3 Behandlung des Rezidivs

6.3.1 Wir schlagen vor, dass ein Rezi-
div des nephrotischen Syndroms analog
zu den Empfehlungen fiir rezidivierende
MCGN bei Erwachsenen behandelt wer-
den sollte (siehe Kap. 5.1 und 5.2) (2D).

6.4 Behandlung der
steroidresistenten FSGS

6.4.1 Bei einer steroidresistenten FSGS
schlagen wir die Behandlung mit 3-5 mg/
kg/Tag Cyclosporin (aufgeteilt auf 2 Do-
sen pro Tag) fiir mindestens 4 bis 6 Mo-
nate vor (2B).

6.4.2 Im Falle einer partiellen oder kom-
pletten Remission schlagen wir vor, die
Behandlung mit Cyclosporin fiir mindes-
tens 12 Monate weiterzufiihren, gefolgt
von einer langsamen Reduktion der Do-
sis (2D).

6.4.3 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
steroidresistenter FSGS, die Cyclosporin
nicht tolerieren, mit einer Kombination
von MMF und Hochdosis-Dexametha-
son behandelt werden (2C).

Kapitel 7: Idiopathische
membranose
Glomerulonephritis (IMGN)

7.1 Evaluierung der MGN

7.1.1 Fithren Sie bei allen Fllen der biop-
tisch gesicherten MGN die notwendige
Diagnostik durch, um sekundére Ursa-
chen auszuschliefSen (nicht eingestuft).

7.2 Selektion der erwachsenen
Patienten mit IMGN fiir eine
Behandlung mit Immunsuppressiva
(siehe Kap. 7.8 zu Empfehlungen
fur Kinder mit IMGN)

7.2.1 Wir empfehlen, dass eine initiale

Therapie nur bei Patienten mit einem ne-

phrotischen Syndrom - UND wenn min-

destens eine der folgenden Konditionen

vorliegt — durchgefiihrt werden sollte:

== Die Proteinurie ist anhaltend hoher
als 4 g/Tag UND bleibt iiber der
Halfte des Initialbefunds UND zeigt
keinen progressiven Riickgang unter
antihypertensiver und antiprotein-
urischer Therapie (sieche Kap. 2 der
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Originalpublikation) wahrend einer
Beobachtungsphase von mindestens
6 Monaten (1B).

== Das Vorliegen schwerer, behindern-
der oder lebensbedrohlicher Sympto-
me, die mit dem nephrotischen Syn-
drom assoziiert sind (1C).

== Das Serumkreatinin (SCr) ist in den
6 bis 12 Monaten nach Diagnosestel-
lung um 30% oder mehr gestiegen,
aber die eGFR liegt noch iiber 25—
30 ml/min/1,73 m?, UND diese Ver-
anderung ist nicht durch zusitzlich
aufgetretene Komplikationen erklar-
bar (2C).

7.2.2 Setzen Sie keine Immunsuppres-
siva ein bei Patienten mit einem anhal-
tenden Serumkreatinin iiber 3,5 mg/dl
(>309 umol/l) (oder einer eGFR <30 ml/
min/1,73m?) UND einer sonographisch
gesicherten Reduktion der Nierengrofle
(z. B. <8 cm Langsdurchmesser) ODER
bei Patienten mit gleichzeitigen schweren
oder potenziell lebensbedrohlichen Infek-
tionen (nicht eingestuft).

7.3 Initialtherapie bei IMGN

7.3.1 Wir empfehlen, dass initial fiir 6 Mo-
nate eine Therapie mit monatlich wech-
selnden Zyklen von oralen und i.v.-Korti-
kosteroiden und oralen Alkylanzien (sie-
he Tab. 15) gegeben werden sollte (1B).
7.3.2 Wir schlagen eher den Einsatz von
Cyclosphosphamid vor als den Einsatz
von Chlorambucil fiir die Initialtherapie
(2B).

7.3.3 Wir empfehlen, dass Patienten min-
destens 6 Monate nach Vollendung des
6-monatigen Behandlungszyklus konser-
vativ behandelt werden sollten, bevor sie
als Therapieversager eingestuft werden,
falls es nicht zu einer Remission kommt.
Ausnahmen sind eine Verschlechterung
der Nierenfunktion oder das Vorhanden-
sein schwerer, behindernder oder poten-
ziell lebensbedrohlicher Symptome, die
auf das nephrotische Syndrom zuriickge-
fithrt werden kénnen (siehe Empfehlun-
gen 7.2.1) (1C).

7.3.4 Fuhren Sie eine wiederholende Nie-
renbiopsie nur durch, falls der Patient eine
rasche Verschlechterung der Nierenfunk-
tion (Verdoppelung des Serumbkreatinins
in einem Beobachtungszeitraum von 1 bis

2 Monaten) ohne Vorhandensein einer
massiven Proteinurie (>15 g/Tag) aufweist
(nicht eingestuft).

7.3.5 Passen Sie die Dosis des Cyclophos-
phamids oder des Chlorambucils an das
Alter des Patienten und die eGFR an
(nicht eingestuft).

7.3.6 Wir schlagen vor, dass die kontinu-
ierliche tagliche (nicht zyklische) Gabe
von oralen Alkylanzien auch effektiv sein
kann. Allerdings kann sie mit einem gro-
Beren Toxizitatsrisiko assoziiert werden,
insbesondere bei einer Gabe fiir mehr als
6 Monate (2C).

7.4 Alternative Behandlungsregime
fir die Initialtherapie der IMGN:
CNI-Therapie

7.4.1 Wir empfehlen, dass Cyclosporin
oder Tacrolimus iiber einen Zeitraum
von mindestens 6 Monaten bei Patien-
ten eingesetzt werden sollten, die die Kri-
terien fiir eine Initialtherapie erfiillen
(beschrieben in Empfehlung 7.2.1), die
sich aber gegen die zyklische Kortikoste-
roid-/Alkylanzienbehandlung entschie-
den haben oder die Kontraindikationen
gegen diese Behandlung aufweisen (siehe
Tab. 18 fiir spezifische Empfehlungen hin-
sichtlich der Dosis wéhrend der Thera-
pie) (1C).

7.4.2 Wir schlagen vor, dass CNI bei Pa-
tienten abgesetzt werden sollten, die kei-
ne komplette oder partielle Remission
nach 6 Monaten Behandlung erreicht ha-
ben (2C).

7.4.3 Wir schlagen vor, dass die Dosis von
CNI in Intervallen von 4 bis 8 Wochen
auf ca. 50% der Anfangsdosis reduziert
werden sollte, vorausgesetzt dass die Re-
mission aufrechterhalten wird und keine
behandlungslimitierende CNI-assoziier-
te Nephrotoxizitit auftritt. Die Therapie
sollte dann fiir mindestens 12 Monate wei-
tergefiihrt werden (2C).

7.4.4 Wir schlagen vor, dass wihrend der
Initialtherapiephase die Spiegel der CNI
im Blut regelmaflig - und wann immer
es einen unerklarten Anstieg des Serum-
kreatinins (>20%) wahrend der Therapie
gibt — kontrolliert werden sollten (nicht
eingestuft) (siehe Tab. 18 der Original-
publikation fiir Empfehlungen fiir die
spezifische Dosierung des CNI-basierten
Behandlungsregime).



7.5 Nicht empfohlene oder
vorgeschlagene Arzneimittelregime
fir die Initialtherapie der IMGN

7.5.1 Wir empfehlen keine Kortikosteroid-
monotherapie fiir die Initialtherapie der
IMGN (1B).

7.5.2 Wir schlagen vor, dass eine Mono-
therapie mit MMF nicht fiir die Initialthe-
rapie der IMGN eingesetzt werden sollte
(20).

7.6 Behandlung der IMGN, die
gegeniiber der empfohlenen
Initialtherapie resistent ist

7.6.1 Wir schlagen vor, dass Patienten
mit einer IMGN, die gegeniiber der
alkylanzien-/steroidbasierten Initialthe-
rapie resistent sind, mit einem CNI be-
handelt werden sollten (2C).

7.6.2 Wir schlagen vor, dass Patienten
mit einer IMGN, die gegeniiber der CNI-
basierten Initialtherapie resistent sind,
mit einer alkylanzien-/steroidbasierten
Initialtherapie behandelt werden sollten
(20).

7.7 Behandlung eines Rezidivs
des nephrotischen Syndroms
bei Erwachsenen mit IMGN

7.7.1 Wir schlagen vor, dass Rezidive des
nephrotischen Syndroms bei IMGN er-
neut mit der gleichen Therapie behandelt
werden sollten, durch die es zu der initia-
len Remission gekommen ist (2D).

7.7.2 Wir schlagen vor, falls ein Sechsmo-
natszyklus eines Kortikosteroid/Alkylan-
zien-Regimes gegeben wurde (sieche Emp-
fehlung 7.3.1), das Regime nur ein weite-
res Mal zur Therapie eines Rezidivs ein-
zusetzen (2B).

7.8 Behandlung der
IMGN bei Kindern

7.8.1 Wir schlagen vor, dass die Behand-
lung der IMGN bei Kindern den Emp-
fehlungen fiir die Behandlung der IMGN
bei Erwachsenen folgen sollte (2C) (siche
Empfehlungen 7.2.1 und 7.3.1).

7.8.2 Wir schlagen vor, dass nicht mehr als
ein Kurs des zyklischen Kortikosteroid/
Alkylanzien-Regimes bei Kindern gege-
ben werden sollte (2D).

7.9 Prophylaktische
Antikoagulantien bei IMGN

7.9.1 Wir schlagen vor, dass bei Patien-
ten mit einer IMGN und einem nephroti-
schem Syndrom mit einer deutlichen Re-
duktion des Serumalbumins [<2,5 g/dl
(<25 g/1)] und einem zusitzlichen Throm-
boserisiko ein prophylaktische Antikoa-
gulanzientherapie mit oralem Coumarin
iiberlegt werden sollte (2C).

Kapitel 8: Idiopathische
membranoproliferative
Glomerulonephritis (MPGN)

8.1 Evaluierung der MPGN

8.1.1 Evaluieren Sie Patienten mit dem his-
tologischen (lichtmikroskopischen) Bild
einer MPGN hinsichtlich zugrunde lie-
gender Erkrankungen, bevor Sie einen
spezifischen Behandlungsplan erwigen
(siehe Tab. 20) (nicht eingestuft).

8.2 Behandlung der
idiopathischen MPGN

8.2.1 Wir schlagen vor, dass Erwachsene
oder Kinder mit einer mutmafllich idio-
pathischen MPGN, begleitet von einem
nephrotischen Syndrom UND einer pro-
gressiven Reduktion der Nierenfunktion,
mit oralem Cyclophosphamid oder MMF
plus einer niedrigen Dosis Kortikoste-
roide jeden zweiten Tag oder tiglich be-
handelt werden sollten, wobei die initia-
le Therapie auf 6 Monate begrenzt werden
sollte (2D).

Kapitel 9: Infektionsassoziierte
Glomeruloneplhritis

9.1 Fiir die folgenden infektionsassoziier-
ten GN schlagen wir eine geeignete Be-
handlung der Infektionserkrankung und
Standardvorgehensweisen beim Manage-
ment der Nierenmanifestationen vor
(2D):

== Poststreptokokken-GN

== GN bei infektioser Endokarditis

== Shunt-Nephritis

9.2 Hepatitis-C-Virus
(HCV)-assoziierte GN

(siehe auch die publizierten klinischen
KDIGO-Leitlinien fiir Pravention, Diag-
nose, Evaluierung und Behandlung der
Hepatitis C bei chronischer Nieren-
erkrankung)

9.2.1 Fiir HCV-infizierte Patienten in
den CKD-Stadien 1 oder 2 und einer GN
schlagen wir wie bei der Normalbevolke-
rung eine kombinierte antivirale Behand-
lung mit pegyliertem Interferon und Ri-
bavirin vor (2C) (basiert auf der KDIGO-
HCV-Empfehlung 2.2.1).

9.2.11 Titrieren Sie die Ribavirindosis ge-
maf} der Toleranz des Patienten und dem
Level der Nierenfunktion (nicht einge-
stuft).

9.2.2 Fir HCV-infizierte Patienten in den
CKD-Stadien 3, 4 oder 5 und einer GN,
die noch nicht dialysepflichtig sind, schla-
gen wir eine Monotherapie mit pegylier-
tem Interferon vor, wobei die Dosis an das
Level der Nierenfunktion angepasst wer-
den sollte (2D) (basiert auf der KDIGO
HCV Empfehlung 2.2.2).

9.2.3 Fiir Patienten mit HCV und einer
gemischten Kryoglobulindmie (IgG/IgM)
mit einer nephrotischen Proteinurie oder
einem Nachweis einer progressiven Nie-
renerkrankung oder einem akuten Be-
ginn der Kryoglobulindmie schlagen wir
entweder Plasmapherese, Rituximab oder
Cyclophosphamid vor in Verbindung mit
i.v.-Methylprednisolon und einer beglei-
tenden antiviralen Therapie (2D).

9.3 Hepatitis-B-Virus (HBV)-
Infektions-assoziierte GN

9.3.1 Wir empfehlen, dass Patienten mit
einer HBV-Infektion und einer GN eine
Behandlung mit Interferon-alpha oder
mit Nukleosidanaloga analog zur Allge-
meinbevélkerung mit HBV-Infektion er-
halten (siehe Tab. 23) (1C).

9.3.2 Wir empfehlen, dass die Dosierun-
gen dieser antiviralen Medikamente an
den Grad der Nierenfunktion angepasst
werden sollten (1C).

9.4 Humanes Immundefizienzvirus

9.4.1 Wir empfehlen, dass eine antiret-
rovirale Therapie bei allen Patienten mit
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einer bioptisch gesicherten HIV-assoziier-
ten Nephropathie begonnen werden soll-
te, unabhingig von der Zahl der CD4-Zel-
len (1B).

9.5 Schistosomen-, Filariose- und
Malaria-Nephropathie

9.5.1 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
einer GN und einer begleitenden Malaria,
Schistosomiasis oder Filariose mit einem
geeigneten antiparasitaren Medikament
in ausreichender Dosierung und mit aus-
reichender Einnahmedauer zur Eliminie-
rung des Organismus behandelt werden
sollten (nicht eingestuft).

9.5.2 Wir schlagen vor, dass Kortikostero-
ide oder Immunsuppressiva nicht zur Be-
handlung einer Schistosomen-Nephro-
pathie eingesetzt werden sollten, da ange-
nommen wird, dass die GN ein direktes
Resultat der Infektion und der begleiten-
den Immunreaktion gegen den Organis-
mus ist (2D).

9.5.3 Wir schlagen vor, dass die Abnah-
me von Blutkulturen hinsichtlich Salmo-
nellen bei allen Patienten mit einer hepa-
tosplenischen Schistosomiasis erwogen
werden sollte, die einen abnormen Urin-
befund und/oder eine reduzierte GFR
aufweisen (2C).

9.5.3.1 Wir schlagen vor, dass alle Patien-
ten, die eine positive Blutkultur fiir Sal-
monellen haben, eine Antisalmonellen-
therapie bekommen (2C).

Kapitel 10: Immunglobulin-
A-Nephropathie (IgAN)

10.1 Initialevaluierung
einschlieBlich Einschadtzung
des Risikos einer progressiven
Nierenerkrankung

10.1.1 Beurteilen Sie alle Patienten mit
einer bioptisch gesicherten IgAN hin-
sichtlich sekundirer Griinde fiir eine
IgAN (nicht eingestuft).

10.1.2 Beurteilen Sie das Risiko einer Pro-
gression in allen Fallen durch Evaluierung
der Proteinurie, des Blutdrucks und der
eGFR zum Diagnosezeitpunkt und wéh-
rend anschlieflender Folgeuntersuchun-
gen (nicht eingestuft).
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10.1.3 Pathologische Kriterien konnen zur
Einschitzung der Prognose genutzt wer-
den (nicht eingestuft).

10.2 Antiproteinurische und
antihypertensive Therapie

10.2.1 Wir empfehlen, wenn die Protein-
urie iiber 1 g/Tag liegt, eine Langzeitbe-
handlung mit einem ACE-Hemmer oder
einem AT1-Antagonisten mit einer Steige-
rung der Dosis abhédngig vom Blutdruck
(1B).

10.2.2 Wir schlagen eine Behandlung mit
einem ACE-Hemmer oder einem AT1-
Antagonisten vor, wenn die Proteinurie
zwischen 0,5 und 1 g/Tag liegt (bei Kin-
dern zwischen 0,5 und 1 g/Tag pro 1,73m?)
(2D).

10.2.3 Wir schlagen vor, dass der ACE-
Hemmer oder der AT1-Antagonist so-
weit wie toleriert gesteigert werden soll-
te, um eine Proteinurie unter 1 g/Tag zu
erreichen (2C).

10.2.4 Bei Vorliegen einer IgAN liegt der
Zielblutdruck bei Patienten mit einer ini-
tialen Proteinurie unter 1 g/Tag bei unter
130/80 mmHg und bei einer initialen
Proteinurie {iber 1 g/Tag bei weniger als
125/75 mmHg (siehe auch Kap. 2 der Ori-
ginalpublikation) (nicht eingestuft).

10.3 Kortikosteroide

10.3.1 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
einer anhaltenden Proteinurie von 1 g/Tag
der dariiber trotz 3 bis 6 Monaten optima-
ler supportiver Therapie (inklusive ACE-
Hemmer oder AT1-Antagonisten und
Blutdruckkontrolle) und mit einer GFR
tiber 50 ml/min pro 1,73m? fiir 6 Mona-
te Kortikosteroide erhalten sollten (2C).

10.4 Immunsuppressiva
(Cyclophosphamid, Azathioprin,
MMF, Cyclosporin)

10.4.1 Wir schlagen vor, dass bei IgAN-Pa-
tienten keine Kombination von Kortiko-
steroiden mit Cyclophosphamid oder
Azathioprin stattfinden sollte (aufler es
liegt eine IgAN mit vielen Halbmonden
und einer raschen Verschlechterung der
Nierenfunktion vor; siche Empfehlung
10.6.3) (2D).

10.4.2 Wir schlagen vor, keine Immunsup-
pressiva bei Patienten mit einer GFR unter
30 ml/min pro 1,73 m? einzusetzen, aufler
es liegt eine IgAN mit vielen Halbmon-
den und mit einer raschen Verschlech-
terung der Nierenfunktion vor (siche
Abschn. 10.6) (2C).

10.4.3 Wir schlagen vor, kein MMF bei
IgAN einzusetzen (2C).

10.5 Weitere
Behandlungsmaglichkeiten

10.5.1 Fischol

10.5.1.1 Wir schlagen den Einsatz von
Fischol zur Behandlung der IgAN mit
einer anhaltenden Proteinurie von 1 g/Tag
oder mehr trotz 3 bis 6 Monaten optima-
ler supportiver Therapie (inklusive ACE-
Hemmer oder AT1-Antagonisten und
Blutdruckkontrolle) vor (2D).

10.5.2 Thrombozytenaggregationshemmer
10.5.2.1 Wir schlagen vor, keine Thrombo-
zytenaggregationshemmer zur Behand-
lung der IgAN einzusetzen (2C).

10.5.3 Tonsillektomie

10.5.3.1 Wir schlagen vor, keine Tonsill-
ektomie zur Therapie der IgAN durchzu-
fithren (2C).

10.6 Atypische Formen der IgAN

10.6.1 Minimal-Change-Glomerulonephri-
tis (MCGN) mit mesangialen IgA-Ablage-
rungen

10.6.1.1 Wir empfehlen bei nephrotischen
Patienten, die die pathologischen Befun-
de einer MCGN mit mesangialen IgA-Ab-
lagerungen in der Nierenbiopsie aufwei-
sen, die gleiche Behandlung wie zur Be-
handlung der MCGN einzusetzen (sieche
Kap. 5) (2B).

10.6.2 Mit Makrohdmaturie assoziiertes
akutes Nierenversagen (ANV)

10.6.2.1 Fithren Sie eine erneute Nieren-
biopsie bei IgAN-Patienten mit einem
Makrohdmaturie assoziiertem ANV
durch, falls 5 Tage nach Einsetzen der Nie-
renfunktionsverschlechterung keine Ver-
besserung eintritt (nicht eingestuft).
10.6.2.2 Wir schlagen vor, eine allgemei-
ne supportive Therapie fiir ein ANV bei
IgAN durchzufithren, wenn in der wih-
rend der Makrohdmaturiephase durch-
gefithrten Nierenbiopsie nur eine akute
Tubulusnekrose und intratubuldre Ery-



throzytenzylinder nachgewiesen werden
konnten (2C).

10.6.3 IgAN mit Halbmonden

10.6.3.1 Diagnostizieren Sie eine ,,IgAN
mit Halbmonden®, wenn Halbmonde bei
IgAN in mehr als 50% der Glomeruli vor-
liegen und eine rasche progressive Ver-
schlechterung der Nierenfunktion auf-
tritt (nicht eingestuft).

10.6.3.2 Wir schlagen vor, dass Steroide
und Cyclophosphamid bei Patienten mit
einer rapid-progressiven IgAN mit Halb-
monden eingesetzt werden sollten, ana-
log zur Behandlung der ANCA-Vaskuli-
tis (siehe Kap. 13) (2D).

Kapitel 11: Purpura-
Schonlein-Henoch (PSH)

11.1 Behandlung der
PSH-Nephritis bei Kindern

11.1.1 Wir schlagen vor, dass Kinder mit
einer PSH-Nephritis und einer anhal-
tenden Proteinurie von mehr als 0,5-1 g/
Tag pro 1,73 m? mit ACE-Hemmern oder
AT1-Antagonisten behandelt werden soll-
ten (2D).

11.1.2 Wir schlagen vor, dass Kinder mit
einer anhaltenden Proteinurie tiber 1 g/
Tag pro 1,73 m? nach einem Versuch mit
ACE-Hemmern oder AT1-Antagonis-
ten und mit einer GFR iiber 50 ml/min
pro 1,73 m? analog zu Patienten mit einer
IgAN 6 Monate Kortikosteroide erhalten
sollten (siehe Kap. 10) (2D).

11.2 Behandlung der PSH-Nephritis
mit Halbmonden bei Kindern

11.2.1 Wir schlagen vor, dass Kinder mit
einer PSH-Nephritis mit Halbmonden
und einem nephrotischen Syndrom und/
oder einer Verschlechterung der Nieren-
funktion wie Patienten mit einer IgAN
mit Halbmonden behandelt werden (sie-
he Empfehlung 10.6.3) (2D).

11.3 Pravention der
PSH-Nephritis bei Kindern

11.3.1 Wir empfehlen, keine Kortikostero-
ide zur Pravention der PSH-Nephritis ein-
zusetzen (1B).

11.4 PSH-Nephritis bei
Erwachsenen

11.4.1 Wir schlagen vor, dass eine PSH-Ne-
phritis bei Erwachsenen analog zu Kin-
dern behandelt werden sollte (2D).

Kapitel 12: Lupus-Nephritis

12.1 Lupus-Nephritis (LN) Klasse |
(minimal-mesangiale LN)

12.1.1 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
Lupus-Nephritis Klasse I behandelt wer-
den, wie es durch die extrarenalen Ma-
nifestationen des Lupus vorgegeben wird
(2D).

12.2: LN Klasse Il (mesan-
giale-proliferative LN)

12.2.1 Behandeln Sie Patienten mit LN
Klasse II und Proteinurie unter 1 g/Tag,
wie es durch die extrarenalen Manifesta-
tionen des Lupus vorgegeben wird (2D).
12.2.2 Wir schlagen vor, dass LN Klasse II
mit Proteinurie {iber 3 g/Tag mit Korti-
kosteroiden oder CNI behandelt werden
sollten, wie es fiir die MCGN empfohlen
wird (siehe Kap. 5) (2D).

12.3 LN Klasse Il (fokale LN)
und LN Klasse IV (diffuse
LN) - Initialtherapie

12.3.1 Wir empfehlen eine Initialtherapie
mit Kortikosteroiden (1A), kombiniert
entweder mit Cyclophosphamid (1B) oder
mit MMF (1B).

12.3.2 Wir schlagen vor, dass im Falle einer
Verschlechterung der LN (steigendes Se-
rumkreatinin, Verschlechterung der Pro-
teinurie) in den ersten 3 Behandlungsmo-
naten ein Wechsel zu einer alternativen
empfohlenen Initialtherapie vorgenom-
men werden sollte oder eine erneute Nie-
renbiopsie durchgefithrt werden sollte,
um die weitere Behandlung festzulegen
(2D).

12.4 LN Klasse I (fokale LN)
und LN Klasse IV (diffuse LN) —
Erhaltungstherapie

12.4.1 Wir empfehlen, dass nach Voll-
endung der Initialtherapie Patienten mit

Klasse-III- und Klasse-IV-LN eine Er-
haltungstherapie mit Azathioprin (1,5-
2,5 mg/kg/Tag) oder MMF (1-2 g/Tag in
geteilten Dosen) und eine orale Niedrig-
dosis-Kortikosteroidtherapie (<10 mg/Tag
Prednisonédquivalent) erhalten (1B).
12.4.2 Wir schlagen vor, dass CNI in Kom-
bination mit einer Niedrigdosis-Kortiko-
steroidtherapie als Erhaltungstherapie bei
Patienten gegeben werden sollten, die eine
Intoleranz gegeniiber MMF und Azathio-
prin aufweisen (2C).

12.4.3 Wir schlagen vor, dass nach Errei-
chen der kompletten Remission die Erhal-
tungstherapie fiir mindestens 1 Jahr fort-
gesetzt werden sollte, bevor eine Reduk-
tion der Immunsuppression iiberlegt wer-
den sollte (2D).

12.4.4 Falls eine komplette Remission nach
12 Monaten Erhaltungstherapie nicht er-
reicht werden konnte, sollte eine erneu-
te Nierenbiopsie diskutiert werden, bevor
Sie Uberlegungen anstellen, ob ein The-
rapiewechsel indiziert sein kénnte (nicht
eingestuft).

12.4.5 Falls es wihrend der Reduktion der
Erhaltungstherapie zu einer Verschlechte-
rung der Nierenfunktion und/oder einer
Verschlechterung der Proteinurie kommt,
schlagen wir vor, dass die Behandlungs-
dosis wieder auf das urspriingliche Niveau
der Immunsuppression erhoht werden
sollte, unter der die LN kontrolliert war
(2D).

12.5 LN Klasse V (membrandse LN)

12.5.1 Wir empfehlen, dass Patienten mit
LN Klasse V, einer normalen Nieren-
funktion und einer nichtnephrotischen
Proteinurie mit antiproteinurischen und
antihypertensiven Medikamenten behan-
delt werden sollten. Kortikosteroide und
Immunsuppressiva sollten nur eingesetzt
werden, wenn sie aufgrund der extrarena-
len Manifestationen des Lupus notwendig
sind (2D).

12.5.2 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
einer reinen LN Klasse V und einer an-
haltenden nephrotischen Proteinurie mit
Kortikosteroiden plus einem zusatzlichen
Immunsuppressivum behandelt werden
sollten: Cyclosphosphamid (2C) oder
CNI (2C) oder MMF (2D) oder Azathio-
prin (2D).
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12.6 Allgemeine
Behandlung der LN

12.6.1 Wir schlagen vor, dass alle Patien-
ten mit einer LN jeder Klasse mit Hydro-
xychloroquin (maximale tégliche Dosis
6-6,5 mg/kg idealisiertes Kérpergewicht)
behandelt werden sollten, auf3er sie haben
spezifische Kontraindikationen gegen die-
ses Medikament (2C).

12.7 LN Klasse VI
(fortgeschrittene Sklerose-LN)

12.7.1 Wir schlagen vor, dass Patienten mit
LN Klasse VI nur mit Kortikosteroiden
und Immunsuppressiva behandelt wer-
den sollten, wenn es aufgrund der extra-
renalen Manifestationen des Lupus not-
wendig ist (2D).

12.8 Rezidiv der LN

12.8.1 Wir schlagen vor, dass ein Rezidiv
der LN nach kompletter oder partieller
Remission erneut mit der Initialtherapie,
gefolgt von der Erhaltungstherapie, be-
handelt werden sollte, die urspriinglich
eine Remission induziert hatte (2B).

12.8.1.1 Falls die erneute Therapie ein Ri-
siko fiir den Patienten hinsichtlich einer
tibermafigen Gesamt-Cyclophosphamid-
Exposition darstellen sollte, schlagen wir
die Gabe einer Initialtherapie ohne Cyclo-
phosphamid vor (Regime D, Tab. 28) (2B).
12.8.2 Uberlegen Sie, eine erneute Nieren-
biopsie wihrend eines Rezidivs durchzu-
fithren, falls der Verdacht besteht, dass
sich die histologische Klasse der LN ver-
andert hat oder falls Unsicherheiten be-
stehen, ob ein steigendes Serumkreatinin
und/oder eine Verschlechterung der Pro-
teinurie Krankheitsaktivitit oder Chroni-
fizierung widerspiegeln (nicht eingestuft).

12.9 Behandlung der
resistenten Erkrankung

12.9.1 Uberlegen Sie bei Patienten mit
einer Verschlechterung des Serumkreati-
nins und/oder der Proteinurie nach Voll-
endung einer der Initialtherapien eine er-
neute Nierenbiopsie, um eine aktive LN
von einer Vernarbung abgrenzen zu kon-
nen (nicht eingestuft).
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12.9.2 Behandeln Sie Patienten mit einer
Verschlechterung des Serumkreatinins
und/oder der Proteinurie, die weiter-
hin eine bioptisch nachgewiesene akti-
ve LN aufweisen, mit einer der alterna-
tiven Initialtherapiemoglichkeiten (siehe
Abschn. 12.3) (nicht eingestuft).

12.9.3 Wir schlagen vor, dass bei Nonres-
pondern, bei denen mehr als eine der
empfohlenen Initialtherapien erfolglos
war, eine Behandlung mit Rituximab, i.v.-
Immunoglobulinen oder CNI iiberlegt
werden sollte (2D).

12.10 Systemischer Lupus und
thrombotische Mikroangiopathie

12.10.1 Wir schlagen vor, dass das Anti-
phospholidsyndrom mit Befall der Niere
bei Patienten mit systemischem Lupus
mit oder ohne LN mit Antikoagulanzien
[Ziel-INR (International Normalized Ra-
tio): 2-3] behandelt werden sollte (2D).
12.10.2 Wir schlagen vor, dass Patien-
ten mit systemischem Lupus und einer
thrombotisch-thrombozytopenischen
Purpura (TTP) mit Plasmaaustausch be-
handelt werden wie Patienten mit TTP
ohne systemischen Lupus (2D).

12.11 Systemischer Lupus
und Schwangerschaft

12.11.1 Wir schlagen vor, dass Frauen eine
Verschiebung einer Schwangerschaft an-
geraten werden sollte, bis eine komplette
Remission der LN erreicht worden ist
(2D).

12.11.2 Wir empfehlen wihrend der
Schwangerschaft kein(e) Cyclophospha-
mid, MMF, ACE-Hemmer oder ATI-
Antagonisten einzusetzen (1A).

12.11.3 Wir schlagen vor, dass die Thera-
pie mit Hydroxychloroquin wéihrend der
Schwangerschaft weitergefiihrt werden
sollte (2B).

12.11.4 Wir empfehlen, dass LN-Patientin-
nen, die wihrend einer Behandlung mit
MMEF schwanger werden, auf Azathioprin
umgestellt werden (1B).

12.11.5 Wir empfehlen, dass LN-Patien-
tinnen, falls sie wahrend der Schwanger-
schaft ein Rezidiv bekommen, eine Be-
handlung mit Kortikosteroiden und - ab-
héngig vom Schweregrad des Rezidivs —

eine Behandlung mit Azathioprin erhal-
ten (1B).

12.11.6 Falls schwangere Patientinnen eine
Behandlung mit Kortikosteroiden oder
Azathioprin erhalten, schlagen wir vor,
dass diese Medikamente bis mindestens
3 Monate nach der Geburt des Kindes
nicht reduziert werden sollten (2D).
12.11.7 Wir schlagen die Gabe einer nied-
rigen Dosis Aspirin wihrend der Schwan-
gerschaft vor, um das Risiko eines intra-
uterinen Fruchttodes zu reduzieren (2C).

12.12 LN bei Kindern

12.12.1 Wir schlagen vor, dass Kinder mit
einer LN die gleiche Therapie erhalten, die
Erwachsene auch erhalten, wobei die Do-
sis an die Patientengrof3e und die GFR an-
gepasst sein sollte (2D).

Kapitel 13: Pauciimmune
Glomeruloneplhritis

13.1 Initialbehandlung der
pauciimmunen Glomerulonephritis

13.1.1 Wir empfehlen, Cyclophosphamid
und Kortikosteroide als Initialtherapie zu
geben (1A).

13.1.2 Wir empfehlen, Rituximab und
Kortikosteroide als alternative Initialthe-
rapie bei Patienten zu geben, die entweder
keine schwere Krankheit aufweisen oder
eine Kontraindikation gegen Cyclophos-
phamid haben (1B).

13.2 Besondere Patientengruppen

13.2.1 Wir empfehlen zusétzliche Plasma-
pheresen bei Patienten, die dialysepflich-
tig sind oder die ein rasch ansteigendes
Serumkreatinin aufweisen (1C).

13.2.2 Wir schlagen Plasmapheresen bei
Patienten mit diffusen pulmonalen Hi-
morrhagien vor (2C).

13.2.3 Wir schlagen Plasmapheresen
bei Patienten vor, die iiberlappend eine
ANCA-Vaskulitis und eine Anti-GBM-
GN haben - gemifd den vorgeschlagenen
Kriterien und Behandlungsmaoglichkeiten
fiir eine Anti-GBM-GN (siehe Kap. 14)
(2D).

13.2.4 Wir schlagen das Absetzen von
Cyclophosphamid nach 3 Monaten bei
Patienten vor, die weiterhin dialyseab-



hingig sind und die keine extrarenalen
Manifestationen der Erkrankung aufwei-
sen (2C).

13.3 Erhaltungstherapie

13.3.1 Wir empfehlen, eine Erhaltungsthe-
rapie bei Patienten durchzufiihren, die
eine Remission erreicht haben (1B).

13.3.2 Wir schlagen die Weiterfithrung der
Erhaltungstherapie fiir mindestens 18 Mo-
nate bei Patienten vor, bei denen die kom-
plette Remission aufrechterhalten werden
kann (2D).

13.3.3 Wir empfehlen, keine Erhaltungs-
therapie bei Patienten durchzufiihren, die
dialysepflichtig sind und die keine extra-
renalen Manifestationen der Erkrankung
aufweisen (1C).

13.4 Medikamentenauswahl
fiir die Erhaltungstherapie

13.4.1 Wir empfehlen die tigliche orale
Gabe von 1-2 mg/kg Azathioprin als Er-
haltungstherapie (1B).

13.4.2 Wir schlagen vor, dass MMF - bis
zu1 g 2-mal téaglich - als Erhaltungsthera-
pie bei Patienten mit einer Allergie oder
Intoleranz gegen Azathioprin gegeben
werden kann (2C).

13.4.3 Wir schlagen die additive Gabe von
Trimethoprim-Sulfamethoxazol zur Er-
haltungstherapie bei Patienten vor, die
Erkrankungen der oberen Atemwege auf-
weisen (2B).

13.4.4 Wir schlagen die Gabe von Metho-
trexat (anfangs 0,3 mg/kg/Woche, maxi-
mal 25 mg/Woche) als Erhaltungsthera-
pie bei Patienten vor, die eine Intoleranz
gegen Azathioprin und MMF haben,
nicht aber, wenn deren GFR unter 60 ml/
min pro 1,73m? liegt (1C).

13.4.5 Wir empfehlen, Etanercept nicht als
additive Therapie zu verwenden (1A).

13.5 Behandlung des Rezidivs

13.5.1 Wir empfehlen, dass Patienten mit
einem schweren Rezidiv einer ANCA-
Vaskulitis (Ilebensbedrohlich oder dro-
hender Organverlust) gemaf3 den glei-
chen Leitlinien therapiert werden, die
auch fiir die Initialtherapie gelten (siehe
Abschn. 13.1) (1C).

13.5.2 Wir schlagen vor, dass andere Re-
zidive der ANCA-Vaskulitis behandelt
werden durch Wiederbeginn einer im-
munsuppressiven Therapie oder durch
die Verstirkung der Immunsuppression
durch weitere Medikamente (aufler Cy-
clophosphamid) einschliellich des Be-
ginns oder der Erhohung der Kortikoste-
roide mit oder ohne die Gabe von Aza-
thioprin oder MMEF (2C).

13.6 Behandlung der
resistenten Erkrankung

13.6.1 Bei ANCA-GN, die resistent gegen-
iiber einer Induktionstherapie mit Cyclo-
phosphamid und Kortikosteroiden ist,
empfehlen wir das Hinzufiigen von Ri-
tuximab (I1C) und schlagen die Gabe von
i.v.-Immunglobulinen (2C) oder Plasma-
pherese (2D) als Alternativen vor.

13.7 Monitoring

13.7.1 Wir schlagen vor, keinen Wechsel
der Immunsuppression allein basierend
auf Anderungen im ANCA-Titer durch-
zufithren (2D).

13.8 Transplantation

13.8.1 Wir empfehlen, eine Transplan-
tation zu verschieben, bis die Patienten
eine komplette extrarenale Remission fiir
einen Zeitraum von 12 Monaten erreicht
haben (1C).

13.8.2 Wir empfehlen, eine Transplanta-
tion nicht zu verschieben bei Patienten,
die eine komplette Remission erreicht ha-
ben, aber noch ANCA-positiv sind (1C).

Kapitel 14: Behandlung
der Antibasalmembran-
Glomeruloneplhritis

14.1 Behandlung der Anti-GBM-GN

14.1.1 Wir empfehlen die Initiierung einer
Immunsuppression mit Cyclophospha-
mid und Kortikosteroiden plus Plasma-
pherese (siehe Tab. 31) bei allen Patienten
mit einer Anti-GBM-GN, aufler bei sol-
chen Patienten, die bei Vorstellung dialy-
sepflichtig sind und zusétzlich 100% Halb-
monde in einer addquaten Biopsieprobe

aufweisen und die keine pulmonale Hi-
morrhagie haben (1B).

14.1.2 Beginnen Sie eine Behandlung der
Anti-GBM-GN ohne Verzégerung, so-
bald die Diagnose bestitigt ist. Falls ein
hoher Verdacht auf das Vorliegen einer
Anti-GBM-GN besteht, ist es angebracht,
eine Hochdosis-Kortikosteroidtherapie
und eine Plasmapherese zu beginnen
(Tab. 31), wihrend eine Bestdtigung der
Diagnose abgewartet wird (nicht einge-
stuft).

14.1.3 Wir empfehlen, keine Immunsup-
pressionserhaltungstherapie bei Anti-
GBM-GN durchzufiithren (1D).

14.1.4 Schieben Sie eine Nierentransplan-
tation nach einer Anti-GBM-GN auf, bis
fiir einen minimalen Zeitraum von 6 Mo-
naten keine Anti-GBM-Antikorper mehr
nachgewiesen werden konnten (nicht ein-
gestuft).
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