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Therapieregime

-- Methyl-Prednisolon (z.B. Urbason ®): 250-500 (bis 1000) mg per diem intravends Uber 3 Tage,
dann Prednisolon (z.B. Decortin H ®): 1 mg/kg KG per os bis Remission, dann
Ausschleichen: im Wochenrhythmus auf 60-40-30-25-20 mg/die unter engmaschiger Kontrolle von
Entzindungs- und immunserologischen Parametern. Weiteres Ausschleichen (z. B. 17.5-15-12.5-
10-7.5 mg/d, ...) bis Absetzen tber 6 Monate.

-- Cyclophosphamid (z.B.Endoxan) 2 mg/kg KG pro Tag per os Uber 6 bis 12 Monate
sowie Uromitexan (z.B. Uromitexan-Thl.) 200 mg pro Tag per 0s
sowie Trimethoprim/Sulfamethoxazol (z.B. Cotrimoxazol ®) 160/800 mg 3x pro Woche

-- Bei positiven Anti-GBM-AK zusétzlich und vor (!) Eintritt der Dialysepflichtigkeit Plasmaaustausch
-~ 40-60 ml/kg KG
--  gegen Humanalbumin oder Frischplasma (bei Blutungskomplikation)
-- 5 bis 10 Behandlungen im Abstand von 1 bis 2 Tagen, anschliessend taglich oder jeden 2.
Tag Uber 2-3 Wochen
- bis anti-GBM-AK-Titer fallen oder Hamoptysen sistieren (s.u.)

Warum Plasmaaustausch? 1-Jahres-Mortalitat bei Kreatinin < 5.7 mg/dl: 0%, bei Kreatinin > 5.7 mg/dl 16% !

-- Bei Infektion:
-- ggf. einmalig zusatzlich Immunglobuline (100-400 mg/kg KG)
-- Antibiose
-- Experimentelle Therapieanséatze mit Abatacept und Rituximab
-- NTX bei Abwesenheit von Anti-GBM-AK > 6 Monate mdglich



Kriterien fur ein Ansprechen der Therapie:

-- Klinisch: Kontrolle der pulmonalen Hamorrhagie, Restitution der Nierenfunktion

-- Immunologisch (GBM-AK): kurzfristig Titerabfall um 50%, langfristig voélliges
Verschwinden des GBM-AK
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Empfehlungen ohne Gewahr, Verantwortung liegt bei behandelnder Arztin/Arzt!
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