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Patient A
Aufnahmegrund und Anamnese

59 j. Mann, adipöser EZ

19.04. → Hausarzt
• Fieber bis 39°C, Schüttelfrost, Schwäche, Müdigkeit
• Schmerzen in Handgelenk + Schulter
• Husten mit produktivem Auswurf

Therapie  → Unacid oral → Erbrechen + Durchfall  →

01.05: Einweisung in Kreiskrankenhaus
• Anurie
• Deutlich verschlechterte Retentionswerte
• Schwere metabolische Azidose + Hyperkaliämie

→Verlegung in UKR  → Medizinische Intensivstation
Anlage eines Dialyse-Katheters, kontinuierliche Dialyse

03.05: Verlegung auf Nephrologie-Station in stabilisiertem Zustand



Nephrologie-Station, Status Praesens

Anamnese: Hörminderung seit vergangenem Oktober 

→HNO: Otitis media mit Paukenerguss bds. (aktuell: Rezidiv)

Körperliche Untersuchung: 

Reduzierter AZ, adipöser EZ

Kopf/Hals:     Keine Halsvenenstauung, keine Lymphknotenschwellung

Pulmo:            Vesikuläres Atemgeräusch, keine RG (im Liegen abgehört)

Cor:                Reine HT, arrhythmisch, 92/min, RR139/71 mmHg

Abdomen:       Hepar 5 cm unter Rippenbogen palpabel, sonst unauffällig

Extremitäten:   Deutliche Ödeme an Beinen und Händen

Haut: Palpable Purpura

Gelenke: Arthralgien

medicalvideofree.blogspot.com



Patient A, 02.05., KIMITS



Patient A, 04.05., Nephrologie-Station



Patient A, 04.05.

(teil-kompensierte) metabolische Azidose ← Akute Niereninsuffizienz 
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ANCA and Associated Vasculitis: GPA, Wegener's, and MPA, Gary S. Hoffman,MD, MS, Cleveland Clinic
https://www.youtube.com/watch?v=ynZSHXjy7lg

Granulomatosis with Polyangiitis (Wegener's), Dr. Gary S. Hoffman and Don Medaglia
https://www.youtube.com/watch?v=KS025XnKxbU&list=PL714817A624077A99&index=6



Nomenclature of Vasculitides

Jennette et al. 2013, 2012 Revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides, 
Arthritis & Rhematism, 65, 1, 1-11



Patient A, 02.05., KIMITS

Anämie, Leukozytose,

Kleines Blutbild

Entzündungsparameter



Patient A, 02.05., KIMITS

Neutrophile relativ und absolut deutlich ↑

Lymphozyten relativ stark ↓, absolut aber nur leicht ↓

Grosses Blutbild



Wie verhält sich C-reaktives Protein?



Patient A, 02.05., KIMITS

Anämiediagnostik



Patient A, 02.05., KIMITS

Anämiediagnostik

Transferrin ↓ (- APR), Ferritin ↑ (+ APR)

Haptoglobin ↑ (+APR)

Eisen leicht ↓ (Entzündung ?)



Mikrozytäre Anämien

• Eisenmangelanämie (IDA, Iron Deficiency Anemia):     Eisenspeicher unzureichend gefüllt

• Chron. Erkrankung (ACD, Anemia of Chronic Disease): Eisenspeicher ausreichend gefüllt

• Thalassämien 

• Sideroblastische Anämien

• …



Diagnose von Eisenmangel bei anämischen Patienten (Erwachsene)

IDA
+ ACD

Iron
Deficient 
Anemia

Anemia of  
Chronic 
Disorders

möglicher Cut-Off

IDA, COMBI vs.

ACD

Unterscheidungen: 

IDA vs ACD: kein Problem

COMBI vs ACD: problematisch

IDA + COMBI vs ACD: problematisch

Ferritin

falsch-neg.

Punnonen et al. 1997, Blood, 89, 1052 - 1057

Einwirkung 
zweier „Kräfte“



Länger dauernde entzündliche oder neoplastische Erkrankung → Anämie

Meist normochrom, in 1/3 der Fälle hypochrom

Ätiologie und Pathogenese:

• 1.) ↓ Erythrozytenlebenszeit durch extrakorpuskuläre Faktoren

• 2.) unzureichende ↑ Erythropoese bei Anämie

− ungenügende Empfindlichkeit der hämatopoetischen Vorläuferzellen für Erythropoetin

− ungenügende Bildung von Erythropoetin

•3.) ↓ Export von Eisen aus Enterozyten, Makrophagen und Leberzellen (↑ Hepcidin)

→ Eisenverteilungsstörung: Eisenspeicher gut gefüllt ↔ Knochenmark eisendefizient

Andreesen R, Heimpel H, Klinische Hämatologie, Urban Fischer, 3. Auflage

Anämie bei chronisch entzündlichen oder neoplastischen Erkrankungen

(ACD = Anemia of  Chronic Disease)



Nemeth E, Ganz T 2006, Annu Rev Nutr 26, 323-342

Entzündung oder Eisenüberschuss →↑Hepcidin →↓ Eisenexport

Export 

25 mg Eisen/Tag

2500 mg

1000 mg

600 mg

0,5 – 2 mg/d



Patient A, 02.05., KIMITS

Gerinnung

Die Fibrinogenmessung nach Clauss ist der rechnerischen Ableitung des Fibrinogens*, 
die viele Analyseautomaten vornehmen (= abgeleitetes Fibrinogen), weit überlegen. 
Das abgeleitete Fibrinogen kann zum Übersehen von Hypo- bzw. Dysfibrinogenämien führen.

http://www.gzrr.de/labor/leistungen-a-z/fibrinbildung/fibrinogen.html

*



Patient A, 02.05., KIMITS

Gerinnung

Fibrinogen ↑ (APR), D-Dimere ↑ (APR)

Ein erhöhter D-Dimerwert ist nicht beweisend für ein thrombotisches Geschehen. 
Patienten mit einer Akuten Phase Reaktion, einer Tumorerkrankung oder Schwangere 
haben meist deutlich erhöhte Werte.

Quick ↓, Part. Thromboplastinzeit ↑ ← gestörte Leberfunktion ? (Sono: Steatosis hepatis)
Cave Nierenbiopsie



Patient A, 02.05., KIMITS

Leberparameter



Patient A, 02.05., KIMITS

Elektrolyte + Calcium-Stoffwechsel



Patient A, 02.05., KIMITS

Elektrolyte + Calcium-Stoffwechsel

K ↑ ← Nierenversagen
Ca ↓ ← ungenügende Versorgung mit Vit. D (?)

← Nierenversagen (?) (ungenügende Bildung von 1,25-DiOH Vit. D)
PTH ↑ ← Calcium ↓
25-OH Vit. D ist und die Hauptform von Vit. D im Blut und die wichtigste Speicherform,

Teilnahme am enterohepatischen Kreislauf



Guyton

Textbook of Medical Physiology

Saunders 1981

Tubulärer Kalium-Transport



Principal

Type B

Distaler Tubulus: K+- und H+-Transporter

Sinuswelle: aktiver Transport

Horacio J. Adrogué, Nicolaos E. Madias

Oxford Textbook of Clinical Nephrology, 2005

K+↓ →↑ activity of H+, K+-ATPase

→↑ insertion H+ pumps into apical membrane

⇒metabolic alkalosis

K+↑ ⇒metabolic acidosis (opposite effects)

Type A

Intercalated 

cell

Inhibited by omeprazol



Patient A, 02.05., KIMITS

Zuckerstoffwechsel

Bekannter Diabetes mellitus Typ 2 (Diättherapie)



Patient A, 02.05., KIMITS

Plasmaproteine



Patient A, 02.05., KIMITS

Plasmaproteine

Albumin ↓ (Verlust über Niere), Haptoglobin ↑ (+APR), Transferrin ↓ (-APR)

IgG minim erhöht (polyklonal?)

16.0 + 3.8 + 0.8 + 1.2 + 0.6 + 3.7 + 16.9 + 0.9 = 43.9 g/l ↔59 g/l Protein



Kapillarzonenelektrophorese (Sebia)

Coeruloplasmin

α1-Antitrypsin: wichtigster Protease-Inhibitor im Serum
hemmt u.a. Neutrophilen-Elastase

α2-Makroglobulin: Protease-Inhibitor, MW 725‘000

Haptoglobin: transportiert freies Hb

Transferrin: Eisen-Transporter
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Patient A, 06.05., KIM9NEPH

Urinteststreifen
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medicalvideofree.blogspot.com

(GLOMERULONEPHRITIS)



Das Sediment wurde bei diesem Patienten nicht untersucht.
Welche Befunde würden auf eine glomeruläre Störung hinweisen?



Akanthozyten

Prof. Dr. W. Hofmann/Department Klinische Chemie, Städtisches Klinikum München

Dysmorphe Erythrozyten (u.a. Akanthozyten)
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Erythrozytenzylinder
(pathologisch)

Sekretion von
Tamm-Horsfall Protein

(physiologisch)



GLOMERULONEPHRITIS: • Glomeruläre Erythrozyturie (Erys haben defekten Glomerulus passiert

Diagnose:
sicher: Dysmorphe Erys > 75% bzw. Akanthozyten > 5%

möglich: 75% > Dysmorphe Erys > 20% bzw.
5% > Akanthozyten

• Proteinurie

• Azotämie (GFR↓→↑Creatinin, Harnstoff, Harnsäure)

NEPHROTISCHES SYNDROM: • Proteinurie (> 3.5g/24h)
• Albuminurie (>3.5g/d)
• Hypoalbuminämie (<30 g/l)  → Ödeme
• Hyperlipidämie
• Lipidurie

# Dysmorphe Erythrozyten
# Akanthozyten
# Erythrozytenzylinder

Glomerulonephritis vs. Nephrotisches Syndrom − Labordiagnostik



postrenales 
Nierenversagen?

Tubulus-
Schaden ?

Patient A, 04.06.2013, KIMITS

Quantitative Bestimmung der Proteine im Urin

Serum →Hinweis auf Nephrotisches Syndrom ?

Glomerulus-
Schaden?



Patient A, 02.05., KIMITS

Blutfette

Untypisch für Nephrotisches Syndrom

Nephrotisches Syndrom:
Total Cholesterol
HDL-Cholesterol
LDL-Cholesterol
Triglyceride

↑

↑↑

↓

↑↑

↑↑

Kwan et al. 2007, J. Am. Soc. Nephrol. 18: 1246-1261
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Kidney Diseases

Glomerular

Renal Tubular

Renovascular 

Renal

Acute Renal Failure
Chronic Kidney Disease

Prerenal – Renal - Postrenal

Acute Glomerulonephritis
Rapidly Progressive GN
Nephrotic Syndrome

zeitlicher Verlauf

Syndrome

Pathophysiologie



Acute Glomerulonephritis (GN)

− Infectious Diseases

• Poststreptococcal glomerulonephritis …

− Multisystem Diseases
• SLE

• vasculitis

• Henoch-Schönlein purpura

• Goodpasture's syndrome

− Primary Glomerular Diseases

• Berger's disease (IgA nephropathy) …



Broadly classified into three major subtypes on the basis of renal 
biopsy findings and pathophysiology

− (1) immune complex-associated, e.g. SLE

− (2) pauci-immune, associated with anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies (ANCA)

− (3) associated with anti-glomerular basement (anti-GBM) antibodies,  
e.g. in Goodpasture's syndrome

Rapidly Progressive Glomerulonephritis (RPGN)Rapidly Progressive Glomerulonephritis (RPGN)

HARRISON ‘S MANUAL OF MEDICINE, 18th Edition



Nephrotic Syndrome

− Systemic Causes:

• Diabetes mellitus
• SLE
• Multiple myeloma etc.

− Glomerular Disease:

• Minimal Change Disease
• Membranous GN
• Focal Segmental Glomerulosclerosis (FSGS)
• Membranoproliferative GN (MPGN)

HARRISON ‘S MANUAL OF MEDICINE, 18th Edition



Patient A, 04.06., KIMITS

Antistreptolysin O + Anti-DNAse-B normwertig →∅Poststreptokokken-GN

Streptokokken-Serologie

Autoimmun-Serologie

SLE

Goodpasture Sd

ANCA vasculitis

Poststreptococcal GN



medicalvideofree.blogspot.comANCA pathogenesis: https://www.youtube.com/watch?v=A4b_-uUNv7w



Inflammation of the vessel wall 
(vasculitis) caused by
white blood cells that have been
stimulated by ANCA

Normal vessel

medicalvideofree.blogspot.com
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www.rheumatology.org/.../7_multisystem_dis.ppt/ 



http://kidneypathology.com.ar/14.htm

Indirekte Immunfluoreszenz: Neutrophile Granulozyten als Antigen-Substrat

vereinbar mit:      M. Wegener                             Mikroskopische Polyangiitis



http://www.euroimmun.de/index.php?id=iift_beschreibung&L=0



http://kidneypathology.com.ar/14.htm

Indirekte Immunfluoreszenz: Neutrophile Granulozyten als Antigen-Substrat

meistens: Morbus Wegener                   Mikroskopische Polyangiitis (MPA)

PR3-Ak MPO-Ak



+

Gary S. Hoffman,MD, MS, Cleveland Clinic

ANCA associations:

• GPA (WG): 80% of patients are ANCA positive

positive results: 80% anti-PR3, 20% anti-MPO

• MPA         : 80%  of patients are ANCA positive

positive results: 20% anti-PR3, 80% anti-MPO



Patient A, Zusammenfassung

• Schweres akutes Nierenversagen
- Deutliche erhöhte Retentionsparameter (Kreatinin + Harnstoff)
- Metabolische Azidose, Hyperkaliämie

• Pulmonale Beteiligung mit produktivem Auswurf und Infiltraten bds.

• Otitis media mit Paukenerguss bds.

• Palpable Purpura

• Arthralgien

Deutlich erhöhter anti-PR3-Antikörpertiter

→ dringender Vd. einer Granulomatose mit Polyangiitis (Morbus Wegener)

• Nierenbiopsie nach Substitution von Gerinnungsfaktoren:

Histopathologie: Glomerulonephritis vom Pauci-Immuntyp

• Hautbiopsie: Vaskulitis

Therapie: Plasmapherese, Dialyse, Steroide, Cyclophosphamid

Mitte Juni Entlassung in die Häuslichkeit in deutlich gebessertem AZ



Gary S. Hoffman,MD, MS, Cleveland Clinic



--- Churg-Strauss Syndrom

http://www.uniklinikum-regensburg.de/imperia/md/content/kliniken-institute/innere-medizin-i/sops/rheumatologie/rd-pulsy.pdf


