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Defektes Immunsystem?
Starke Patientenorganisation!

Fit mit PID

Informationen fir Patienten mit
Infektionen der Atemwege und der Lunge
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Liebe Leserinnen und Leser,

die dsai wurde 1991 mit dem Ziel gegrindet, Betroffenen und ihren Angehdrigen
einen Erfahrungsaustausch neben der medizinischen Betreuung zu ermaoglichen.
Mittlerweile hat sich die dsai mit ihren bundesweiten Regionalgruppen aber auch
Ziele gesteckt, die weit (iber den seelischen Beistand hinausgehen: Unsere Missi-
on ist es, dauerhaft fur mehr Aufklarung zu sorgen, Arzte fir eine angemessene
Diagnostik zu sensibilisieren und Patienten durch adaquate Therapien eine Ver-
besserung der Lebensqualitdt zu ermaglichen - und damit auch Leben zu retten.

Mit dieser Broschire wenden wir uns an alle Patienten, die auf Grund eines
angeborenen Immundefekts besondere Probleme mit Infektionen der Atem-
wege und der Lunge haben. Mit den fachlichen Informationen und konkreten
Ubungen zur Stdrkung der Lunge, die nach arztlicher Anleitung auch zuhause
durchgefihrt werden kdnnen, mdchten wir auch Angehdrige und behandelnde
Mediziner fir diese hochproblematische Thematik sensibilisieren: Helfen Sie,
zur Verbesserung der Lebensqualitdt der Betroffenen beizutragen!

An dieser Stelle machte ich mich bei allen an der Erstellung dieser Broschire
beteiligten Personen bedanken, in erster Linie Herrn Professor Volker Wahn
und Frau Dr. Renate Kriiger, ohne deren medizinisches Fachwissen diese
Broschire nicht hatte entstehen konnen.

Ihre ﬁé aelo ndl

Gabriele Grindl
Bundesvorsitzende der dsai



Die Lunge

Aufbau der Lunge — Anatomie

Die Lunge ist unser zentrales Atemorgan. Mit ihren zwei Lungenfliigeln beansprucht
sie fast den gesamten Brustraum. Ihre Aufgabe: lebenswichtigen Sauerstoff aus der
Luft aufnehmen und bei Stoffwechselprozessen entstandenes Kohlendioxid aus dem
Korper heraus zu transportieren.

Die iber Mund und Nase eingeatmete Luft gelangt Gber die Luftréhre in die Lunge. Die Luftroh-
re teilt sich im Brustkorb in einen rechten und einen linken Ast, die sogenannten Hauptbronchi-
en. Ahnlich einem auf dem Kopf stehendem Baum verzweigen sich die Hauptbronchien in den
Lungenfligen dann mehr und mehr in unzahlige kleine Aste, die Bronchien und Bronchiolen.

Die Lungenfliigel haben in etwa die Form von Kegeln. Ihre Spitzen liegen unter dem jeweiligen
Schlisselbein, die Basis ruht auf dem Zwerchfell - einer Muskelplatte, die den Brustraum vom
Bauchraum trennt und unser wichtigster Atemmuskel ist. Beide Flugel gliedern sich in zahl-
lose Lappen und Lappchen. Die kleinste Einheit in einem solchen Lungenlappchen ist das Lun-

genblaschen, die Alveole.

Die gesamte Lunge ist mit einer Haut (iberzogen, dem Lungenfell. Um die Lunge vor den Rip-
pen zu schitzen, ist das Innere des Brustkorbs ebenfalls mit einer Haut ausgekleidet, dem Rip-
penfell. Ein dunner Feuchtigkeitsfilm zwischen diesen beiden Fellen ermaglicht es, dass sich
Lunge und Brustkorb gegeneinander verschieben kénnen, sich aber gleichzeitig nicht vonei-
nander I6sen. So kann die Lunge die Bewegungen des Brustkorbs mitmachen, was fir die At-

mung sehr wichtig ist.



Funktion der Lunge — Atemwege und Gasaustausch

Uber die Atemwege wird die Lunge mit Luft und damit Sauerstoff versorgt. Zu den oberen
Atemwegen zéhlen Nase, Mundhohle und Rachen, die unteren Atemwege bestehen aus Kehl-
kopf, Luftrohre, Bronchien, Bronchiolen und Alveolen (vgl. Anatomie der Lunge). Uber die Al-
veolen findet der eigentliche Gasaustausch statt: Sauerstoff aus der eingeatmeten Luft gelangt
uber die Lungenbldschen ins Blut, Kohlendioxid aus Stoffwechselvorgangen gelangt vom Blut

uber die Blaschen in die auszuatmende Luft.

Jeder Mensch hat rund 300 Millionen Luftblaschen. Sie sind von einem Netz feinster Blutge-
fae umgeben, dem Kapillarnetz. Zwischen den Lungenblaschen und den blutgefullten Kapilla-
ren ist das Gewebe so dinn, dass die beiden Gase Sauerstoff und Kohlendioxid ausgetauscht
werden konnen: Die roten Blutkdrperchen in den Kapillaren binden den frischen Sauerstoff
an sich und geben Kohlendioxid ab, das dann Gber die ausgeatmete Luft den Korper verldsst.
Ein Mensch nimmt taglich 10.000 bis 20.000 Liter Luft auf, rund 20 Prozent davon sind Sauer-
stoff. Die Lunge beweqt sich jeden Tag rund 20.000 Mal, wobei ein Erwachsener pro Atemzug
etwa einen halben Liter Luft ein- und ausatmet. Erwachsene machen 12 bis 18 Atemzlge pro
Minute, Kinder 20 bis 30.



Infektionen der Atemwege

Die menschlichen Atemwege stellen ein komplexes System dar, das gerade bei Pa-
tienten mit primaren Immundefekten besonders anfdllig fir Infektionen ist. Neben
Schnupfen (Rhinitis), Nasennebenhdhlenentzindung (Sinusitis) und Mittelohrentziin-
dung (Otitis media) in den oberen Atemwegen, die meist relativ einfach zu diagnos-
tizieren und zu behandeln sind, leiden Betroffene oft unter Erkrankungen der unteren
Atemwege, wie Bronchiektasen oder Lungenentzindung.

Hier wie dort kommt es aber darauf an, die Art der Problematik genauestens zu erkennen,
wie Prof. Dr. Volker Wahn, Leiter der Sektion Infektionsimmunologie an der Klinik fur Padiatrie
mit Schwerpunkt Pneumologie und Immunologie an der Berliner Virchow-Klinik feststellt:
,um die Lungenproblematik bei Patienten mit PID richtig zu verstehen, muss man genau wis-
sen, welche Grundkrankheit vorliegt.” Professor Wahn nennt ein paar Beispiele dafir, bei wel-
chem Defekt welche Erreger die Hauptprobleme an der Lunge verursachen. Diese fassen wir
hier Gbersichtlich in einer Tabelle zusammen.



Diagnose

Agammaglobulindmie und CVID
(Common Variable Immundeficiency
= variables Immundefektsyndrom)
Schwere kombinierte Immundefekte
Septische Granulomatosen

Hyper-IgE Syndrome

Magliche Erreger

Bekapselte Bakterien, Mykoplasmen
Bakterien, Viren, Pilze
Bakterien, insbes. Staph. aureus, Pilze (insbes. Asperagillus)

Bakterien, Pilze wie z.B. Candida

Die Beispiele zeigen, dass sich die Therapie nach der Art des Immundefekts richten muss. Die

grolte Treffsicherheit hat eine antibiotische Therapie dann, wenn man vor Gabe der Antibioti-

ka den Erreger nachweist. Am einfachsten gelingt das durch eine Analyse des Sputums, in Ein-

zelféllen nur mit Hilfe einer Lungenspulung, einer sogenannten bronchoalveoldre Lavage, oder

durch eine Lungenbiopsie, bei der infiziertes Gewebe entweder mittels Bronchoskopie aus

dem Bronchus gewonnen wird, oder aber durch einen chirurgischen Eingriff.






Hilfreiches Husten

Tipps zum Leben mit Bronchiektasen wglen

Beim Stichwort ,Husten” denkt man zumeist an Erkaltung oder andere Symptome
einer Erkrankung. Doch das Husten als solches ist vor allem ein natirlicher Schutz-
reflex, eine korpereigene Form der Therapie zur Befreiung der Atemwege von std-
renden Substanzen.

Bronchiektasie-Patienten kénnen - und sollten - sich diesen Reflex zu Nutze machen: In den
irreversiblen, also sich nicht wieder zuriickbildenden Ausweitungen der Bronchien bildet sich
vermehrt Bronchialsekret (Sputum), das ein idealer Nahrboden ist fir Bakterien, die eine Bron-
chitis oder Lungenentzindung auslosen konnen. Der dadurch beginstigte Kreislauf (weitere
Schadigung der Lunge und Zunahme der Bronchiektasen) kann jedoch einfach und wirkungs-

voll unterbrochen werden - durch Husten.

Im Folgenden beschreiben wir verschiedene Mafsnahmen, die helfen, zshes Sputum zu ver-
flussigen und dieses haufig und effektiv abzuhusten. AuBerdem geben wir Tipps zu Verhalten
und Vorbeugung im Alltag sowie zu Diagnose und Therapie. Als Patient oder verantwortlicher
Angehoriger sollten Sie nicht davor zurtickschrecken, diese Themen den behandelnden Arzten

gegeniber anzusprechen.



Stark durch Sport

Leichte sportliche Aktivitaten regen die Atemtatigkeit an, Sekretlésung und -transport werden
erleichtert. RegelmaRige sportliche Betatigung kann einer Verschlechterung der Lungenfunkti-
on eindrucksvoll entgegenwirken. Zu empfehlen sind besonders Sportarten mit Ausdauertrai-
ning (Joggen, Radfahren, Schwimmen, Tanzen, etc.). Bei Kindern ist Trampolinspringen sehr

beliebt, das ebenfalls bei der Losung von zahem Schleim hilft.

Sport hilft nattrlich auch beim Aufbau und Training der Atem-
muskulatur. Hierbei ist stets auf die richtige Atmung zu achten, z.
B. auf das Ausatmen in der Anstrengungsphase. Konstitution, Ko-
ordination und Geschicklichkeit konnen auch im sportlichen Spiel
trainiert werden. Bei ausgepragten Wettkampfspielen ist aller-
dings zu beachten, dass es nicht zu Uberforderungen kommt. Bei

Sport im Freien muss Uberdies auf Allergien und Umweltbedin-

gungen geachtet werden.



Gefahren vermeiden

Vor allem Angehérige, Partner und enge Kontaktpersonen sind gefordert, das Ihre zum Wohl
von Patienten mit Immundefekt und/oder Bronchiektasie beizutragen:
Weil Grippeviren die Lunge weiter schadigen konnen, ist die regelmafige Schutzimpfung be-
sonders wichtig. Bei Patienten mit Immundefekt ist die Grippeimpfung oft zwar nur vermindert
wirksam, aber nicht nutzlos. Besonders sinnvoll ist es aber die Kontaktpersonen der Patienten,
2.B. die Haushaltsgemeinschaft, regelmafRig gegen Grippe zu impfen. Kinder sind von dieser
Empfehlung nicht ausgenommen - im Gegenteil: Kinder Ubertra-
'/ gen Grippe am haufigsten. So hilft die Impfung gleich doppelt: sie
¥ )

schitzt die Geimpften, und gleichzeitig auch diejenigen, die sich

wegen eines Immundefektes nur eingeschrankt schitzen konnen.

Neuerdings steht fur Kinder und Jugendliche auch eine Grippeimpfung, die nicht gespritzt wer-
den muss, zur Verfiigung. Sie wird als Spray in die Nase gegeben. Es handelt sich dabei aber
um einen Lebendimpfstoff, der bei Patienten mit Immundefekten nicht gegeben werden darf
(sogenannte Kontraindikation).

Dass Lungenkranke nicht rauchen, ist selbstverstandlich. Der hochgiftige Tabakrauch schadigt
die Lunge aber auch durch das sogenannte Passivrauchen. Fur Angehorige, Freunde und Be-
kannte gilt deshalb: Rauchen nur auRRerhalb der Wohnung. Schicken Sie Ihren Besuch ruhig auf

den Balkon. Echte Raucher rauchen bei jedem Wetter.
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Den Hustenreiz fordern o &

Das Inhalieren hypertoner (konzentrierter) Kochsalzlésung (3-6%) lasst Wasser in die Atemwe-
ge einstromen und fuhrt zu einer Verflissigung von zdhem Schleim. Dieser kann dann besser
abgehustet werden. Die Losung schmeckt sehr salzig und kann einen starken Hustenreiz aus-
|6sen. Vor der Inhalation der Kochsalzlésung wird daher die In-
halation mit einem bronchialerweiternden Mittel (z. B. Salbuta-

mol) empfohlen.

Die erste Inhalation sollte zudem unter drztlicher Aufsicht erfol-
gen. Wird die 6-prozentige Losung nicht vertragen, empfiehlt sich
die Inhalation von 3-prozentiger Kochsalzlosung. Im Anschluss

an die Inhalation ist die Durchfihrung einer autogenen Draina-

ge sinnvoll.



Eine besondere Atemtechnik: Autogene Drainage

Die autogene Drainage ist eine Atemtechnik, mit der zahes und vermehrtes Bronchialsekret
effektiv abgehustet werden kann. Ziel ist es, das Sekret von den kleinen in die mittleren, dann
in die groReren Atemwege zu transportieren, bevor gehustet wird. Die autogene Drainage ist
eine wirksame und schonende Selbsthilfetechnik zur Reinigung der Atemwege. Sie erfordert
beim Patienten jedoch ein hohes Mal3 an Konzentration und Selbstdisziplin, weshalb die Tech-
nik mit spezialisierten Physiotherapeuten erlernt wird. Sie kann anschlieSend mehrmals tag-
lich (Dauer: wenige Minuten) eigenstandig zu Hause durchgefuhrt werden. Vor Durchfihrung
der autogenen Drainage ist die Inhalation von bronchialerweiternden Medikamenten (z.B. Sal-

butamol) sowie von konzentrierter Kochsalzlosung sinnvoll (s.0.).

Die autogene Drainage setzt sich aus drei Phasen zusammen:

a) Losung des (zahen) Sputums, b) Sammeln des Sputums und ¢) Abhusten.

Um einer Verengung der Bronchien beim Ausatmen entgegenzuwirken, konnen bei der auto-
genen Drainage technische Hilfsmittel eingesetzt werden (z.B. Flutter VRP1, RC-Cornet, PEEP-
Gerdate, bei Kindern auch Strohhalm-Pustespiele). Durch die Ausatmung gegen einen Wi-
derstand werden die Bronchien offengehalten und der Transport von Sekret erleichtert. Das
Inhalationszubehor (Schlauch, Mundstick) sollte mindestens einmal jahrlich neu vom Arzt ver-
schrieben werden. Die empfohlene Dauer und Haufigkeit der autogenen Drainage hangt ab
vom Ausmafs der Bronchiektasen bzw. der Sputum-Menge und wird daher auch vom Arzt fest-

gelegt.
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Diagnostische Hinweise fiir Mediziner

Frihzeitige antibiotische Therapie bei Bronchitis/Lungenentzindung: Bei Zeichen einer Bron-
chitis oder Lungenentzindung (Fieber, erschwerte Atmung, vermehrtes eitriges Sputum) ist
eine frilhe und ausreichend lange Antibiotikatherapie sehr wichtig, um weitere Schaden an der

Lunge zu vermeiden. Eine Erregerdiagnostik sollte immer aus dem Sputum erfolgen.

Bei haufigen eitrigen Bronchitiden oder Lungenentzindungen ist die Einnahme einer Antibioti-
kaprophylaxe sinnvoll. Die Wahl des Antibiotikums muss sich hierbei an den nachgewiesenen
Erregern orientieren. Wichtiger Hinweis: Bei Immundefekt-Patienten wirken Antibiotika oft nur

eingeschrankt. Daher sollte stets ein enger Kontakt zum behandelnden Arzt bestehen.

Ausreichende Immunglobulinspiegel

Bei Immundefekt-Patienten unter Immunglobulintherapie mit haufigen Atemwegsinfektionen

werden héhere Immunglobulinspiegel angestrebt als bei lungengesunden Patienten.



Atemerleichternde Stellungen

Leiden Sie gelegentlich unter Atemnot? Hier sind ein paar Stichworte fr Ihren Arzt oder
Ihren Physiotherapeuten: Er (oder Sie) wird Ihnen genau erklaren oder zeigen, was Sie

vorbeugend und im Notfall tun kénnen:

* Reduzierung erhohter Atemarbeit durch Weitstellung des Brustkorbs

* Verbesserte Rekrutierung der Atemhilfsmuskulatur

* Endexspiratorische Positionsverbesserung des Zwerchfells

#* Abnahme des Schultergirtelgewichts von den oberen Rippen zur Energieeinsparung

Bronchoskopie

Eine Spiegelung der Atemwege ist bei Patienten mit Immundefekt und gehauften Atemweqgs-
infektionen gelegentlich notwendig bzw. hilfreich. Hierfur wird in einer Kurznarkose (bei Er-
wachsenen kann dies auch nur mit ortlicher Betdubung erfolgen) ein dunner Schlauch in die
Atemwege (iiber den Mund und durch den Kehlkopf) eingefuhrt. Der Arzt/die Arztin kann sehen,
ob die Atemwege stark entziindet oder durch Sekret verlegt sind. Aus entzindeten Bronchi-

en kann Sekret abgesaugt werden und auf Erreger (Bakterien, Pilze, Viren) untersucht werden.

15



Glossar

Bronchiektase
Krankhafte Erweiterung eines Bronchus.

Bronchus
Einzahl von ,Bronchien”. Durch Bronchien und Bronchiolen stromt
die Atemluft in der Lunge zu und von den Lungenblaschen.

Flutter, Cornet und PEP-Gerat
Medizinische Hilfsprodukte, die helfen, festsitzenden Schleim zu
lésen und die Lunge zu trainieren.

Immundefekt
Angeborene Storung des Immunsystems bzw. bestimmter
organischer Funktionen.

Inhalieren (Inhalation)
Therapieform: Einatmen geldster oder gasformiger Wirkstoffe zur
Behandlung von u.a. Atemwegserkrankungen.

Mukoviszidose
Genetisch bedingte Stoffwechselkrankheit, die einen zu geringen
Wassergehalt verschiedener Korpersekrete (z. B. des Bronchial-
schleims) und damit Funktionsstérungen der betroffenen Organe
(z. B. der Lunge) verursacht.

Sputum
LJAuswurf” - schleimiges Sekret, aus den Atemwegen abgehustet
und ausgespuckt.

Zwerchfell
Wichtigster Teil der Atemmuskulatur.



Jetzt schiitze

ich mich selbst!

Unser Immunsystem wird standig von Keimen, Viren oder Bakterien, angegriffen. Ob
durch die Luft oder durch Hautkontakt: Gerade Personen mit einem schwachen Im-
munsystem mussen sich besonders vor den unsichtbaren Feinden in unserer Umwelt
schutzen. Dazu zdhlen auch Feinstaubpartikel, die angegriffene Lungen noch weiter
schadigen.

Potenziell gefahrliche Keime lauern tberall, selbst auf vermeintlich glatten und sauberen
Oberflachen wie Turklinken, Telefonen, Tastaturen und erwartungsgemafs in Toilettenraumen.
Naturlich nehmen wir die Keime nicht direkt Uber die Hande auf, aber zig Mal am Tag fuhren
wir die Hand zum Mund, an die Nase oder reiben uns die Augen. Uber die Schleimhéute gelan-
gen Erreger dann schnell in unseren Organismus. Das erste und oberste Vorsorge-Gebot lau-

tet daher: Hande waschen! Immer und immer wieder - Hygiene ist das A&Q jeder Pravention.

Die sogenannte Tropfcheninfektion von Erregern durch die Luft spielt eine weitere wichtige
Rolle bei der Ubertragung vieler Krankheiten. Auch gesunde Personen kénnen beim Sprechen,
Husten oder Niesen z. B. Grippeviren tbertragen. Halten Sie daher wenn moglich ausreichend
Abstand (mindestens zwei Meter) zu anderen Menschen und vermeiden Sie den Aufenthalt in

Menschenmengen - insbesondere in ,Erkaltungszeiten”.

Wenn Sie besonders empfindlich sind, konnen Sie auch das Tragen einer einfachen Atem-
schutzmaske in Betracht ziehen. Das Tragen eines Mundschutzes ist in Asien bereits gang und
gabe und sogar als modisches Accessoire in zahlreichen Designs erhaltlich. Alternativ kann es

auch bereits helfen, sich unauffallig den Schal oder ein Tuch vorzuhalten.
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Bei engem Kontakt mit anderen Menschen kénnen Keime sowoh! durch die Luft als auch

durch Berthrungen dbertragen werden. Haben zum Beispiel Eltern oder Partner eine Erkal-
tung, sollte man auch darauf achten, nicht aus derselben Flasche oder demselben Glas zu trin-
ken oder im Bad nicht dieselben Handticher zu nutzen. Vor allem aber: Kein Handschlag bei
BegriBung von Personen mit offensichtlichem Infekt! Ein ,Hi” tut es auch. Und wer doch mal
niesen muss, sollte nicht in die blof3e Hand niesen, sondern in ein Einmal-Taschentuch. Und
wenn das Hatschi zu plotzlich kommt, dann lieber in den Ellenbogen, als in die Hand. In dieser

Frage muss auch Herr Knigge noch dazulernen.

Heif$ und kalt

Sehr trockene Umgebungsluft, wie sie in beheizten oder klimatisierten Rdumen und auch in
Z0gen oder Flugzeugen herrscht, trocknen die Schleimhaute aus und machen sie damit anfal-
liger fur die Besiedlung mit Keimen. In Uberhitzten oder stark gekuhlten Raumen sollte man
sich deshalb nicht unnétig aufhalten und viel trinken, z. B. Wasser oder Krautertees, die zum
Teil Schleimstoffe, Saponine oder atherische Ole enthalten, die zur Bildung einer Schutzschicht
auf den Schleimhduten beitragen oder sogar antiviral bzw. antibakteriell wirken. Dagegen ist
die Inhalation von atherischen Olen, wie z.B. ,Tigerbalsam”, nur scheinbar hilfreich. Diese Ole
vermitteln das Gefuhl, kuhle, frische Luft einzuatmen, weshalb sie gerne genommen werden,
wenn es mit dem Luftkriegen schwierig ist. Dabei sollte man aber wissen, dass die Ole die
Schleimhaut reizen und das Atmen bald erschweren. AuRerdem konnen die Ole Allergien aus-
|6sen. Bei Kindern sollten solche Produkte, auch entsprechende Salben, deshalb gar nicht an-

gewandt werden



Prdvention

Kein Handegeben bei Infekt
Hande waschen

Sauberkeit und Hygiene in Wohn- und Arbeitsraumen

*

*

*

#* Abstand halten
* Kontakt vermeiden
* Schutzkleidung tragen
* Gesunde Ernahrung
*

Ausreichend schlafen

Eine gesunde Grundlage schaffen

Auch ein schwaches Immunsystem kann immer noch weiter angegriffen werden. Einseitige Er-
nahrung, Fast-Food, Kaffee, Alkohol und Rauchen schwdchen selbst den starksten Koérper. Ge-
rade Patienten mit angeborenem Immundefekt sollten deshalb auf eine abwechslungsreiche,
ausgewogene, gesunde Erndhrung und ausreichend Flussigkeitszufuhr achten. Und ihrem Kor-

per ausreichend Schlaf zur Regenerierung gonnen.
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