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Hinter der Diagnose ,infektanfalliges Kind" kénnen sich oft
lange Zeit unentdeckte, angeborene Immundefekte verber-
gen. Die hdufigsten Immundefizienzen betreffen das humo-
rale Immunsystem, und Antikorpermangel fihrt unbehan-
delt zu irreversiblen Frithschaden des Gewebes, v.a. des
Respirationstraktes. Frihzeitige Diagnose und rechtzeitige
Immunglobulinsubstitution verbessern Prognose und Lebens-

qualitat entscheidend.

RBekurrente und chronische Infekuo-
nen bei Kindern stellen in der tig-
lichen Praxis oft eine besondere He-
rausforderung dar. Nur zu oft wer-
den diese Kinder mehrfach an ver-

Klinische Hinweise

= Positive Familienanamnese

= Verminderte Langen- und Gewichtszunahme

» Persistierende Pilzinfektionen an Haut und Schieimhaut nach
dem 1. Lebensjahr

= = 2 Pneumonien pro Jahr

= = 7 Monate orale Antibiose chne Erfolg

» = 1 schwere Nebenhbhlenentziindungen pro Jahr

» = § Dtitiden pro Jahr

= Wiederholte Indikation zur i.v. Antibiose

= 2 schwere Infektionskrankheiten pro Jahr (Sepsis, Meningitis etc)

» Wiederholt tiefe Haut- oder Organabszesse

= komplikationen nach Lebendimpfung

= Rozidivierende Infektionen mit atypischen Mykobakterien

= Akutelchronische GVHD

Tab. 1: Himweise auf das Vorliegen eines primdren immundefekies
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schicdenen Stellen vorgestelle. Dies
ist fir Patent,
gleichermalien belastend,

Es 15t dic Aufgabe des Pidiaters, aus
einer Flille von Symptomen und In-

Familie und Arzt

formationen objektive Be-
urteilungskriterien  heraus-
zufiltern. In wvielen Fillen
wird durch eine gezielte
Anamnese und klinische Un-
tersuchung bereits 1m Vor-
feld eine Diagnose gestellt
werden kénnen, wober aufl
die F}I1yﬁl::]|:'hgl:"f‘t|l erhdhee
Infeknnmdenz im Kinder-
garten- bew. Schulalter so-
wie aul Allergien als Ursa-
che fir chromische Infeke-
anfilligkeit besonders hin-
gﬂ.‘“"ll.“.‘ﬂ“ll S,

Infektanfalligkeit durch
kongenitale Immundefekte

[nsbesondere polytope, re-
kurrente Infektionen sind
suspekt auf das Vorliegen
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Lebensqualitat trotz Immunschwache

Frithschaden bei AK-Mangel
erfolgreich verhindern

einer systemisch bedingten Abwelr-
schwiiche, Uhers:eigon Anzahl, Ver-
lauf und Komplikationen der Infekee
das fiir Kinder physiologische Mab,
muss der Verdacht auf eimen [m-
mundefekt ausgesprochen werden.
Werden die sehr seltenen zellularen
Immundefekte (z.B. SCID) bereits
im ersten Lebensjahr durch schwers-
te opportunistische Infektionen khi-
nisch manifest und stellen eme Indi-
kation zur KMT dar, kénnen die
hiufigeren Antikérpermangelsyn-
drome viele Jahre ,maskicrt” bleiben
und erst in der zweiten oder gar drit-
ten Dekade auffillig werden. [ie
wahre Inzidenz der humoralen
Immundefekte ist jedoch unbe-
kannt und liegt zwischen 1:300-70H)
{selektiver lgA-Mangel), ca. 1:50.000
{(Agammaglobulinimic), und 1:
SO.000-200.000 (CVID). Im Laufe
des Lebens kommt es zu einer Um-
kehr der Geschlechtspridominanz
(Kinder: Jungen zo Midchen 5:1,
Erwachsene: Minner zu Frauen 1:4).
Der hiufigste Antikéirpermangel, der
selektive lpA-Mangel, st in den meis-
ten Fillen ohne klimsche Relevanz.
Beim Common Varable Immunde-
fekt (CVID) hingegen simd alle Ig-
Isotypen vermindert, und die erhish-
te Frequenz an Infektonen, va. ot
inkapsulierten Bakterien (Viren wer-
den zumeist gut abgewchrt), patho-
gnomonisch. Der Vererbungsgang 1st
variabel. Zusitzlich besicht eme
erhohte Inzidenz von Autoimmuner-
krankungen und Malignomen (B-
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= ABC und WBC inkl. Diff,

= Unspezifische Infektionsparameter
(Senkung, Akutphasenproteine, CIC)

= Fokussuche

* Quantitative Immunglobulinbestimmung; CAVE: altersabhingige

Konzentrationsunterschiede der Isotypen!

« Praeyistente Antikarper gegen Polio, Diphtherie, Tetanus ete.
» Impfung mit Recall-Antigenen und Bestimmung der spezifischen

AK nach 4 Wachen

» Hauttest (Multitest Merieux) mit ubiquitaren Antigenen, DTH-
Reaktion; CAVE: nur frische Stempel Hefern verwerthare Ergebnisse!

= CH30, C3, C4

Tab. 2. Initiales Screening bei V. a. Immundetfekt

Zell-Lymphomen). Atiologic und
Pathogenese des CVID sind bis dato
ungeklire. Die Grundpfeiler der Er-
kennung cines Ilmmundefekies sind
Anamnese, klinisch-physikalische Un-
tersuchung sowie eine gezielte La-
bordiagnostik (Tab. 1 und 2). Die
weiterfithrende Diagnostik soll durch
den Spezialisten erfolgen.

Rechtzeitige Therapie ist
essenziell fir die Prognose

Fir die meisten Antikérpermangel-
syndrome gibt es derzeit keine Kau-
saltherapie. Der prognoscbestim-
mende Eckpfeiler in der Behandlung
ist daher die Immunglobulin-Substi-
tution mit polyvalentem Immunglo-
bulin aus Spenderpools mit bis zu
10000 mehrfach  kontrollierten
Spendern.

Diese  Plasmaprodukte unterhegen
strengsten  Sicherheitskriterien und
werden regelmifBig mitels PCR auf
erwaige  Viruskontammation  iiber-
priift. Auch miissen alle auf dem
Markr zugelassenen Priparate inter-
natonalen Mormen hinsichtlich der
Konzentration der lsotypen  und
Subklassen entsprechen, Hinsichr-
lich der Dosierung existcren keine
rwimgenden  Vorschriften, da  die
Menge des zo substituierenden
Immunglobuling von  Patent v
Patient varieren kann und von der
Klinik abhingig ist. Als Faustregel
gilt cine Anfangsdosierung von
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K& monatlich.
Diese Daosic-
ruig kann aber
deudich erhiht
werden, wenn
dic Indikation
dazu besteht,
Patienten mit
Anokirpern-
gel  bediirfen
einer lebens-
langen Substi-
tution. Appli-
giert wurdke bis-
lang  intrave-
nds (IVIG) n
dazu cingench-
teten Instituti-
onen, Obwohl von  dramartischen,
anaphylaxoiden Mebenwirkungen bei
ivi-Applikation schr selten berichtet
wird, sind Mildigkeit, Blutdruckab-
fall, Schwindelgefiihl und Ubelkeit
hiiufig beobachtete Reaktionen,

Subkutane lg-Substitution
verbessert die Lebensqualitat

Die in den skandinavischen Lindern
bereits seit zehn Jahren routinemii-
Big angewendete wichentliche sub-
kutane Applikation (SCIG) st nun
;n.u:h 1 Mittclt,'.urup:l zugeiauwn. Sie
bietet gegeniiber der IVIG eimige
wesentliche Vorteile (Tab. 3). Bei
gleicher Sicherheit wird dem einge-
schulten Patienten  bew.  seinen
Eltern die monatliche stiondire
Aufiahme erspart. Dadurch entfal-
len Anreisekosten, Verdienstentgang
bzw. versiumte Schultage.

Durch die wischenthiche s.c.-Appli-
kation, die vom Patienten selbstin-
dig zum individuell bestmiglichen
Zewpunkt durchgefihrt wird, kommt
es laut intermationaler Studien zu
ciner signifikanten Verbesserung der
Lebensqualicit, Dies berubt eciner-
seits auf der Autonomie des Patien-
ten, andererseits daranf, dass durch
die wichenthiche Gabe ein konstan-
ter effeknver Talspiegel gehalten
und dadurch das hiuhge
Krankheitsgefilhl, hervorgerufen
durch vermehrte Infekieigung bei
Erreichen des Madir nach IVIG, ver-

wird

micden werden kann. e lokalen
Mebenwirkungen wie Ratung, Juck-
reiz und Schwellung nehmen mit
Daver der Behandlung ab. Der
iiberwiegende Anteil aller Studien-
patienten beurteilte die s.c.-lmmun-
globulinsubstitution  als  Verbesse-
rung threr Lebensqualieit.

Zusammenfassung

Antikirpermangel  kann  sich  als
Ursache erhibter Infektraten hinter
der Diagnose infektanfilliges Kind*
verbergen. Mithilfe einer genauen
Anamnese sowie physikalischer Un-
tersuchung und gezielter Laborpara-
meter kiinnen diese seltenen Defek-
te des Immunsystems demaskiert
werden. Der miglichst frithe Zeit-
punkt der Diagnosestellung ist
essentiell filr die Prognose.

Bei rechtzeitiger Therapiceinleitung
kisnnen frithzeitige, irreversible Schi-

Subkutane Applikation

* Heimtherapie

» Hishere Talspiegel

= Niedrige Infektrate

= yerbesserte Lebensqualitat
» Minimale lokale NW

= Kostenglinstiger als IVIG

Tab. 3! Vorreile der 5CIG

den vermieden werden. Neben der
etablierten IV1G steht dem Patienten
mit der subkutanen Immunglo-
bulinsubstitution e wirkungsvol-
le, die Lebensgualitic verbessernde
Alternative zar Verfiijpung, Auch n
Oksterreich  werden  bereits  cinige
junge Patenten mit dieser Methode
erfolgreich behandelr.
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