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DREI JAHRE ERFAHRUNG MIT SUBKUTANER IMMUNGLOBULINBEHANDLUNG

Helfer fur das Immunsystem

PRIMARE, ALSO ANGEBORENE, DEFEKTE DES IMMUNSYSTEMS SOLLTEN VOR ALLEM FRUH ERKANNT WERDEN.
DANK DER EXPERTEN DES WIENER AKH IST DIE BEHANDLUNG BESTIMMTER FORMEN DIESER ERKRANKUNG

NOCH EINFACHER UND PRAKTISCH FREI VON NEBENWIRKUNGEN GEWORDEN.

reicher darunter leiden — tatsichlich

jedoch wird nur ein Bruchteil davon
diagnostiziert und mit den modernen Mog-
lichkeiten behandelt: Das Stichwort heifit
,Primdre Immundefizienz® (kurz: PID).
Frithzeitig entdeckt, ist die Therapie bei ei-
nem GrofBteil dieser Erkrankungen heute
einfacher und bequemer denn je, und die Be-
troffenen kionnen ein fast normales Leben
fiihren. Unentdeckt jedoch fiihrt sie rasch zu
Dauerschiden und zu einem oftmals lebens-
langen Leidensweg.
LIm Gegensatz zu erworbenen Mangelfunk-
tionen des korpereigenen Abwehrsystems
wie etwa AIDS ist die Primdre Immundefi-

tatistisch gesehen missten mehrere
S tausend Osterreicherinnen und Oster-
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zienz ein genetischer Schaden, den die Be-
troffenen von Geburt an haben®, erlautert
Univ.-Prof. Dr. Andreas Bick, Leiter der Ab-
teilung fiir Lehre in der Pddiatrie und stell-
vertretender Leiter der Abteilung fiir Ambu-
lante Pddiatrie an der Universititsklinik fir
Kinder- und Jugendheilkunde am AKH
Wien. ,Der Vererbungsmodus ist hdaufig va-
riabel und das Wichtigste ist in jedem Fall
die Fritherkennung.”

GEHEMMTE WAFFENPRODUKTION. Beim gesun-
den Menschen ist das Immunsystem in der
Lage, aus Infektionen zu lernen: Bei Kontakt
mit Krankheitserregern kommt ein komple-
xer Mechanismus in Gang. Dabei reagieren
bestimmte Untergruppen der WeiBen Blut-

»Bei der subkutanen Eigeninjektion bleibt der Wirkstoff-
spiegel anndhernd konstant, Befindlichkeitsstérungen blei-
hen aus, und auBer kleiner Rdotungen an der Einstichstelle
konnten wir in den drei Jahren unserer hisherigen Erfah-
rungen damit keinerlei Nebenwirkungen heobachten. Ein
gewaltiger Schritt vorwarts, an den wir anfangs selbst
nicht geglaubt hahen."

Prof. Dr. Andreas Béck

korperchen, die Lymphozyten (T-Zellen und
B-Zellen), auf Oberflichenstrukturen der
Eindringlinge (,Antigene®) und produzieren
daraufhin spezifische EiweiBe, die die Ein-
dringlinge binden, die sogenannten , Anti-
korper* (Immunglobuline bzw. Ig). Bestimm-
te [sotypen haben mehrere ,Fangarme® und
reagieren in der Akutphase, wihrend ande-
re nach einigen Wochen auftreten und sich
spezifisch gegen ein bestimmtes Antigen
richten. Es entsteht ein ,Immungedichtnis®.
Wagt der gleiche Krankheitserreger ein wei-
teres Mal einen Angriff, wird er von den An-
tikrpern erkannt, eingefangen, von den da-
fiir zustdndigen Fresszellen vernichtet — und
der Organismus bleibt gesund.

LPID duBert sich darin, dass der Kérper alle
oder zumindest bestimmte Antikirper gar
nicht oder nicht in der erforderlichen Quan-
titdt und Qualitit produzieren kann®, so
Prof. Béck. ,Er bleibt auch nach dem x-ten
Kontakt mit dem gleichen Antigen wehrlos.
Die Folge ist, dass Infektionen immer wie-
derkehren, dass sie viel schwerere Verlaufe
nehmen, die oft langfristige Antibiotika-Be-
handlungen erfordern und Lebend-Impfun-
gen statt zum Schutz gegen die Krankheit zu
deren Ausbruch fihren konnen.”
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FRUHERKENNUNG: WICHTIG, ABER OFT VERPASST.
Prinzipiell ist eine angeborene Abwehr-
schwiéiche rasch diagnostizierbar. Flr eine
orientierende Erstuntersuchung, die einen
Verdacht erhdrten oder entkréften kann,
geniigen wenige Mikroliter Blut - ein
Screening, das heute praktisch jedem Labor
miglich ist. Das Problem besteht jedoch da-
rin, dass gerade bei Kindern acht bis zwolf
Infekte pro Jahr auch ohne PID durchaus
normal sind - und dass dltere Haus- und
Kinderérzte von diesem Krankheitsbild in
ihrer Ausbildung noch kaum etwas gehort
hatten.

~Auffillig ist zum Beispiel, wenn Infekte
wie Sinusitis, Lungenentziindungen oder
Mittelohrentziindungen, oder Herpesinfek-
tionen und Varicella Zoster mehrmals jahr-
lich wiederkehren, obwohl der Organismus
dagegen doch immun werden miisste, oder
wenn normalerweise banale Virusinfektio-
nen bakterielle Superinfektionen nach sich
ziehen®, betont Prof. Bock.

SCHWERWIEGENDE FOLGEN. Wird eine Primére
Immundefizienz nicht in den ersten zehn,
spétestens 15 Lebensjahren erkannt, kon-
nen die Folgern gravierend sein. ,Zu nen-
nen sind vor allem irreversible Gewehs-
schadigungen, welche die stindigen Infek-
tionen, vor allem in den Atemwegen, an-
richten®, so Prof. Bick. ,Dazu kommt ein Le-
ben des Krdnkelns mit eingeschrankter Le-
bensqualitdt, oft Odysseen von einem Arzt
zum néichsten und falsche Diagnosen, die
von Asthma und COPD bis hin zu abwerten-
den Unterstellungen wie ,Psychosomatiker
oder ,Simulant’ reichen kinnen. Wie inter-
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nationale Expertenforen auch, befiirworten
wir daher schon lange ein Screening, des-
sen Kosten in keinem Verhélmis zu den Fol-
gekosten der unbehandelten Krankheit ste-
hen - aber bisher leider vergeblich.”

EINFACH UND WIRKSAM: IMMUNGLOBULINE. Tst die
richtige Diagnose einmal gestellt, ist einem
defekten Abwehrsystem in vielen Fillen effi-
zient zu helfen. Die Therapie besteht darin,
die fehlenden Immunglobuline (Ig), also Anti-
korper, durch regelméfige Injektionen von
auBen zuzufiithren. Als Quelle dient das Plas-
ma gesunder Spender, das mehrfach iiber-
priift und in Pools zu je rund 10.000 Spen-
dern zusammengefasst wird. Mehrere aufei-
nanderfolgende Testschritte sowie Bakterien-
und Vireninaktivierungsverfahren machen
moderne Ig-Priparate so gut wie vollig sicher.
.Es ist kein einziger Fall hekannt, in dem ein
PID-Patient durch ein Ig-Priparat infiziert
worden wire”, versichert Prof. Bick. ,Zu-
sitzlich miissen die Préparate gegen be-
stimmte hdufige Krankheiten wie Tetanus,
Diphterie oder Polio standardisierte Min-
destmengen an Antikdérpern enthalten. Da-
riiber hinaus ist von Vorteil, wenn die Spen-
der aus der gleichen Gegend kommen wie
die Patienten, weil wir hier in Osterreich
zum Beispiel Antikdrper gegen die Zecken-
FSME im Waldviertel brauchen, nicht aber
gegen das Rocky Mountain Spotted Fever,
das in den USA grassiert.”

IMMUNGLOBULINE SUBKUTAN: BESSER UND BEQUE-
MER. Wihrend die Immunglobulin-Therapie
selbst bereits seit Jahrzehnten weltweiter
Standard ist, konnte ihre Anwendung in den
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allerletzten Jahren deutlich vereinfacht und
die Wirkung verbessert werden. In Oster-
reich ist eine federfiihrende Triebkraft da-
fiir die Universititsklinik fir Kinder- und Ju-
gendheilkunde am Wiener AKH. Prof. Bick
war Leiter jener groBangelegten Phase-3-
Studie, die im Jahr 2004 zur Zulassung der
subkutanen Verabreichung von Immunglo-
bulinen gefiihrt hat - ein wichtiger Fort-
schritt in mehrfacher Hinsicht.

»Bisher erhielten PID-PatientInnen ihre Imm-
unglobuline durch eine monatliche intrave-
nose (i.v.-) Infusion, die mehrere Stunden
dauern kann und je nach Vertriglichkeit ei-
nen Spitalsaufenthalt von ein bis zwei Tagen
erforderlich macht, erklart Prof. Bock. , Weil
es sich dabei um fremdes Eiweil handelt, das
in groBen Mengen direkt ins Blut gelangt,
kommt es auch zu teils heftigen systemi-
schen Nebenwirkungen wie Blutdruckabfall,

+ Kopfschmerzen, Miidigkeit oder Ubelkeit. Zu-

sétzlich hat die Applikation i.v. einen groBen
Wirkungsnachteil. Nach der Infusion erreicht
der [g-Spiegel im Blut sehr rasch einen Spit-
zenwert, um in der Folge kontinuierlich ab-
zusinken, weil die zugefiithrten Antikirper
ja in einem bestimmten Tempo abgebaut wer-
den. Ab der dritten Woche sinkt der Pegel
wieder auf so niedrige Werte, dass Befind-
lichkeit und Lebensqualitét darunter leiden.”
Subkutan, also unter die Haut, kinnen sich
PID-Betroffene die Immunglobuline mittels
einer Ipod-groBen Pumpe selbst zu Hause in-
jizieren. So entsteht Unabhdngigkeit vom
Krankenhaus, und auch langere Reisen wer-
den unbelastet méglich. Es ist daher auch
kein Problem, dass die Injektion nicht mo-
natlich, sondern wdchentlich erfolgen soll.
.50 bleibt der Wirkstoffspiegel anndhernd
konstant, Befindlichkeitsstérungen bleiben
aus, und auBer kleiner Rétungen an der Ein-
stichstelle konnten wir in den drei Jahren
unserer bisherigen Erfahrungen damit kei-
nerlei Nebenwirkungen beobachten, freut
sich Prof. Bock. ,Ein gewaltiger Schritt vor-
wiérts, an den wir anfangs selbst nicht ge-
glaubt haben.”

AKTIVE SELBSTHILFEGRUPPE. Fortschritte gibt es
auch in der Sensibilisierung von Fachwelt
und Offentlichkeit fiir das Krankheitsbild
PID. Dazu trigt nicht zuletzt eine sehr aktive
Selbsthilfegruppe bei, die es im erst dritten
Jahr ihres Bestehens schon auf {iber 100 Mit-
glieder gebracht hat. Betroffene und die, die
den Verdacht hegen, es zu sein, sind herzlich
eingeladen, mit ihr Kontakt aufzunehmen.

OSPID - Osterreichische Selbsthilfe-
gruppe fiir Primére Immundefekte;
Kontakt: Karin Modl, Tel.: 0664/183-01-69;
Homepage: www.oespid.at

Dr. Jaan Klasmann
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