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                    Zusammenfassung
Hintergrund
Die thrombotische Mikroangiopathie (TMA) ist eines der Krankheitsbilder der Nephrologie mit schlagartigem und potenziell letalem Verlauf. Regional kann es zu einem erhöhten Auftreten eines hämolytisch-urämischen Syndroms (HUS) kommen, wie z. B. während des STEC(Shiga-Toxin-produzierende Escherichia coli)-Ausbruchs im Jahr 2011 in Deutschland. Diagnose und Therapie stellen weiterhin eine große Herausforderung dar.
Ziel der Arbeit
Zusammenfassung neuer Erkenntnisse über die Pathogenese, Diagnostik und Therapie der TMA.
Material und Methoden
Auswertung neuer Literatur zum Thema Pathogenese, Diagnostik und Therapie der TMA mit schematischer Zusammenfassung der Erkenntnisse.
Ergebnisse
Neue pathogenetische Defekte innerhalb des Komplementsystems konnten identifiziert werden. Die histopathologische Diagnostik der TMA in der Niere ist weiter herausfordernd. Die Arbeit an Konsensuskriterien führt möglicherweise zu einer Verbesserung der histologischen TMA-Diagnostik. Seit der Einführung von Eculizumab steht dem Kliniker die Möglichkeit der therapeutischen Komplementblockade bei atypischem HUS zur Verfügung.
Diskussion
Durch neue Erkenntnisse und die neue therapeutische Option der Komplementblockade konnten Diagnostik und Therapie der TMA deutlich verbessert werden. Allerdings ist die Diagnostik der TMA noch nicht vollständig standardisiert. Zudem gibt es in Bezug auf die Indikation, das Monitoring und die Anwendungsdauer des Komplementinhibitors Eculizumab noch einige strittige Punkte.


Abstract
Background
Thrombotic microangiopathy (TMA) is one of the most acute and potentially life-threatening nephrological diseases. Regional infection-driven outbreaks of hemolytic uremic syndrome (HUS) are periodically observed, for instance during the Shiga toxin-producing Escherichia coli (STEC) epidemic in 2011 in Germany. The diagnosis and therapeutic management still represent a great challenge.
Objective
The aim of this review is to summarize new knowledge concerning the pathogenesis, diagnostics and treatment of TMA.
Material and methods
Evaluation of the recent literature concerning the pathogenesis, diagnostics and treatment of TMA and a schematic depiction of the findings.
Results
Several new genetic and autoimmune pathogenetic defects of the complement system could be identified. The histopathological diagnostics of renal TMA is still challenging. The definition of consensus criteria for the histopathological diagnostics of renal TMA could possibly lead to an improvement of TMA diagnostics. The introduction of eculizumab as a complement inhibitor provides a therapeutic option for clinicians in atypical HUS.
Conclusion
As a result of new insights and the new therapeutic option of complement blockade, the diagnostics and treatment of TMA could be improved; however, the diagnostics of TMA are still not fully standardized. Furthermore, there is still discussion about the treatment indications, duration of treatment and monitoring of the complement inhibitor eculizumab.
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