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Defektes Immunsystem?
Starke Patientenorganisation!

Therapiemaglichkeiten
mit Immunglobulinen
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Vorwort

wenn Sie diese Broschire in den Handen halten, wurde bei
lhnen die Diagnose ,,angeborener Inmundefekt” gestellt.

Fir viele Betroffene ist das erst einmal ein Schock! Was bedeutet
das fiir mich oder mein Kind? Wie gehe ich damit um? Wie be-
waltige ich den Alltag? Und was bedeutet eine lebenslange The-

rapie mit Inmunglobulinen? Welche Therapieoptionen gibt es?

Als mein Sohn im Alter von 14 Monaten diagnostiziert wurde,
habe ich mir alle diese Fragen gestellt.

Er bekam damals die Immunglobuline intravenés (in die Vene,

i. v.) verabreicht. Das war jedes Mal ein Drama. Und als ich auf
einem Arztekongress in Schweden von der subkutanen Therapie
(Applikation unter die Haut) erfuhr, war ich sofort begeistert.
Mit dieser Therapieform erhélt man in erster Linie einen gleich-
maBigen Immunglobulin-Spiegel; dies hebt die Lebensqualitat
enorm, man ist weniger infektanfallig und damit unabhéangiger.
Abgesehen davon ist der Patient in seiner gewohnten Umgebung,
denn die subkutane Therapie (s. c.) kann man selbst zuhause
durchfihren und man muss nicht immer in die Klinik fahren.

Mir war klar, dass wir diese Therapieform in Deutschland auch

brauchen.




Es begann fir mich ein harter Kampf, den ich aber am Ende gewonnen habe.
Seit 2004 gibt es nun die subkutane Therapie in Deutschland und mittlerweile
sind ca. 70 % unserer Mitglieder auf diese Therapieoption eingestellt.

Am Wichtigsten ist aber, dass jeder Betroffene fir sich die richtige Therapie-
option findet. Eine richtige Einstellung der Immunglobuline ist hier sehr
wichtig! Jeder Patient ist nicht gleichermalBen von dem Immundefekt betrof-
fen und sollte individuell behandelt und therapiert werden. Lassen Sie auch
regelmalig Ihren Immunglobulin-Spiegel messen bzw. kontrollieren. Diese
Kontrolluntersuchung kann auch ein niedergelassener Hausarzt durchfihren.

Wahlen Sie zusammen mit lhrem Arzt die fir Sie richtige und verninftige
Therapieform. Wir haben Gliick, dass fir unser seltenes Krankheitsbild meh-
rere Optionen zur Verfiigung stehen; und die Forschung entwickelt sich noch
stetig weiter.

Ich schreibe bewusst ,Gliick”, weil ich es genauso sehe! Trotz der vielen
unterschiedlichen Immundefekte (mittlerweile fast 300!) gibt es sehr gute
Therapieméglichkeiten.

lhre Gabriele Grind|
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Wie konnen Immunglobuline verabreicht werden?

Immunglobulinpraparate kénnen im Prinzip auf 3 Wegen verabreicht werden: Intramus-
kuldr (i.m.), intravenos (i.v.) oder subkutan (s.c.). Welcher Weg gewahlt wird, hangt von
der therapeutischen Zielsetzung, der zu verabreichenden Menge sowie von den Eigen-
schaften eines Praparates ab.

I.m. konnen die Praparate nur in einem kleinen Volumen verabreicht werden, z.B. zur
Vorbeugung gegen bestimmte Infektionen, gegen die der Patient keine Antikérper hat.
Froher hat man sogar versucht, eine Substitutionstherapie bei Patienten mit Immunde-
fekten i.m. durchzufthren, was aber zum einen duRerst schmerzhaft war, zum anderen
konnten so nie die Dosierungen verabreicht werden, die man heute bei Patienten mit
Primaren Immundefekten (PID) fur erforderlich halt. Es mussten also neue Wege gesucht
werden.

Die Gabe der i.m. Praparate (= Standard-Immunglobulin) in die Vene erwies sich als kein
gangbarer Weg. Standard-Immunglobuline enthalten in dieser Konzentration Aggregate
von IgG, die dazu fithren, dass es bei i.v. Gabe zu erheblichen Unvertraglichkeitsreakti-
onen kommt. Es wurden daher chemische Verfahren entwickelt, mit Hilfe derer die Aggre-
gatbildung verhindert wurde. Dies gelang auf unterschiedlichen Wegen, und so konnten
i.v. Praparate uber viele Jahre in den erforderlichen Mengen mit recht guter Vertraglich-
keit infundiert werden. Die Herstellungsverfahren wurden in den letzten Jahrzehnten
weiter verbessert, so dass heute i.v. Praparate zur Verfiigung stehen, die als virussicher,
prionensicher und relativ gut vertraglich angesehen werden konnen. Sie enthalten alle
4 1gG-Subklassen mit einer normalen Verteilung wie im Blut, und das IgG ist in seiner
Struktur unverandert. Die i.v. Therapie ist auch heute eine voll wirksame Option.

Parallel zur Verbesserung der i.v. Praparate wurden schon weit vor 1980 Versuche unter-

nommen, das Standard-Immunglobulin s.c. zu verabreichen. Die s.c. Therapie ist zu einer
echten Alternative zur i.v. Therapie geworden.
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Die erste Beschreibung eines Jungen mit Agammaglobulinémie stammt aus dem Jahre 1952
von OC Bruton. Das Krankheitsbild der X-chromosomalen Agammaglobulinamie (XLA) tragt da-
her seinen Namen. Weniger bekannt ist, dass Bruton auch als Erstbeschreiber der s.c. Substitu-
tion mit Standard-Immunglobulin angesehen werden muss. In seiner Veréffentlichung schreibt
er ,he was given subcutaneously immune serum globulin (Squibb) 20 cc containing 3,24
gamma globulin®. Bruton konnte zeigen, dass die Infektionsrate unter der Substitution deutlich

zuriickging, womit der Nachweis der Schutzfunktion der Immunglobuline erbracht war.

In den folgenden Jahrzehnten erfolgte die Gabe der Immunglobuline parallel i.v., i.m. und
zunehmend s.c. Die erste groBere Veroffentlichung stammt von A. Gardulf und Mitarbeitern
aus dem Jahre 1991, in der das auch heute angewandte Verfahren der I1gG-Gabe (ber eine
kleine Pumpe beschrieben wird. Die klinische Wirkung war gut, die Nebenwirkungen seltener
und geringer ausgepragt als bei i.v. oder i.m. Therapie. Die s.c. Therapie wurde daher weiter

entwickelt.

L.v. und s.c. - wo liegen die Unterschiede?

Der wichtigste Unterschied zwischen der 1gG-
IgG-Serumspiegel und Therapieverfahren

Gabe i.v. und s.c. ist der, dass bei i.v. Gabe 1x

im Monat der 1gG-Spiegel unmittelbar nach

der Gabe stark ansteigt, um dann mit einer

Halbwertszeit von ca. 4 Wochen auf den

196 (g/L)

== SCIG|
\ =IVIG

Ausgangswert (= Talspiegel) zurtickzukehren.
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Die wochentliche s.c. Gabe hingegen fihrt zu
gleichmaRig hohen, konstanten 1gG-Spiegeln. Woche

In der folgenden Abb. wird das verdeutlicht: o _ .
Hier ist der typische Verlauf des 1gG-Spiegels nach Immunglo-

bulingabe i.v. (IVIG) oder s.c. (SCIG) dargestellt. Verwendet

man dieselbe Dosis, steigt der IgG-Spiegel mit SCIG etwas an.

Die Dosis kann daher in vielen Féllen leicht reduziert werden.



In den folgenden 2 Tabellen werden weitere Unterschiede zusammengefasst:

Immunglobulintherapie:
Intravends versus subkutan (1)

* Standard, andere Dosierungsschemata
sind moglich

Immunglobulintherapie:
Intravends versus subkutan (2)

* Aussage bezogen auf Deutschland

Kriterium

LV

e

Verabreichung

Ix pro Monat

1x pro Woche™

Vendser Zugang Ja Nein
Anstieg von 1gG im Serum Schnell Langsamer
2 g/kg Korpergewicht | Ca. 08 g/kg

Dosierungen maglich bis

(KG) pro Monat

KG pro Monat

Serumspiegelverlauf

Schnell Spitzenwert, dann

Abfall gemaR
Halbwertszeit

Kaum
Spitzenwerte

Bei Blutungsneigung Machbar Meist machbar
Kriterium Lv G
Klinische Wirkung Gut Gut
Arztbesuch notig Ja Nein
Arztliche Uberwachung Ja Nein
Systemische Nebenwirkungen | Selten Sehr selten
Lokale Nebenwirkungen Selten Praktisch immer
Etwas hoher als bei | Etwas niedriger als
Kosten s
s.C. bei i.v.

Die s.c. Therapie kann als Heimselbsttherapie zu Hause durchgefiihrt werden, wahrend

die i.v. Infusionen in der Arztpraxis oder der Klinikambulanz erfolgen mussen.

All diese Uberlegungen missen individuell zwischen dem Arzt und jedem Patienten

besprochen werden, damit letzterer sich fir ein fir ihn optimales Infusions-Verfahren

entscheiden kann. Dabei ist es jederzeit moglich, dass der Patient vom einen auf das

andere Verfahren wechselt.

*:a'dsai



L.v. und s.c. -
gibt es Unterschiede in der Wirksamkeit?

Im Jahr 2000 wurde von HM Chapel und Mitarbeitern eine vergleichende Untersuchung
veroffentlicht, in der 40 Patienten zunachst tiber 1 Jahr i.v. oder s.c. behandelt wurden.
Nach 1 Jahr wurde auf das andere Praparat gewechselt (,cross-over”). Die Studie belegte,
dass die s.c. Therapie genauso wirksam ist wie die i.v. Therapie, dass aber insbesondere
die schweren Nebenwirkungen bei der s.c. Therapie weniger haufig waren. Spater konn-
ten JS Orange (2010 und 2012) und Mitarbeiter zeigen, dass sowohl die i.v. als auch die
s.c. Therapie in der Lage sind, das Auftreten von Pneumonien zahlenmaBig zu reduzieren,
sofern eine addquate Dosis von 1gG verabreicht wurde. Auch der Bedarf an Antibiotika
lieB sich reduzieren, ebenso die Abwesenheit von Schule/Arbeitsplatz und die Anzahl

der Behandlungstage im Krankenhaus. Dies sind wichtige Ziele, die die Lebensqualitat
der Patienten in hohem MaRe bestimmen. Auf die Frage der Dosis wird weiter unten
eingegangen.

Ein kleineres Problem der i.v. Therapie ist der sog. ,wear-off Effekt”. Man versteht darun-
ter das Nachlassen der Wirkung von i.v. 1gG in den jeweils letzten Wochen vor der erneu-
ten Gabe. MA Rojavin und Mitarbeiter (2016) konnten zeigen, dass die Infektionsraten in
der Woche vor der I1gG-Infusion verglichen mit der Woche nach IgG-Infusion signifikant
hoher lagen. Dies betraf sowohl die Patienten, die i.v. IgG alle 3 Wochen als auch die
Patienten, die i.v. IgG alle 4 Wochen bekommen hatten.



Kann man mit der s.c. Therapie den Korper bei
Erstbehandlung ,,aufsdttigen”?

Wird die Diagnose einer Agammaglobulinamie oder eines ,,Common Variable Immu-
nodeficiency” (CVID) neu gestellt, ist das IgG fast immer sehr niedrig. Es stellt sich dann
die Frage, wie man einen Patienten, der sich s.c. behandeln maochte, initial auf einen
1gG-Wirkspiegel einstellt, damit er mdglichst schnell Schutz vor Infektionen hat. Liegt das
Serum-IgG z.B. um 1 g/I, so benotigt man zur Aufsattigung ca. 0,5-1 g/kg Korpergewicht
(KG), um dem Patienten einen weitgehend normalen 1gG-Spiegel und ausreichend Schutz
gegen Infektionen zu verleihen. Dies kann natirlich durch die i.v. Gabe, z.B. iber 3 Tage
in ansteigender Dosierung, erreicht werden. Dafur ist allerdings in der Regel ein Kranken-
hausaufenthalt erforderlich.

M. Borte und Mitarbeiter konnten 2011 zeigen, dass auch auf subkutanem Wege eine Auf-
sattigung maglich ist. Sie verabreichten 0,1 g/kg KG IgG s.c. an 5 aufeinander folgenden
Tagen. Damit wurden bei 17/18 Patienten 1gG-Spiegel > 5 g/I erreicht, die den Patienten
eine messbare Schutzfunktion gegeniber Infektionen verleihen konnten. Andere Auf-
sattigungsschemata, z.B. mit der Gabe von 0,1 g/kg KG tber 10 aufeinander folgende
Tage, oder aber eine solche Gabe nur alle 2 Tage, sind nach Absprache zwischen Arzt und
Patient maglich. Auf diese Weise konnen individuelle Erfordernisse ausreichend beriick-
sichtigt werden.

Abbildung: Subkutane Therapie
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IgG-Serumspiegel und klinische Wirksamkeit

Diese Frage ist sicher von groRer Bedeutung, und sie wird immer wieder diskutiert. Einige
Hinweise kénnen den deutschen Leitlinien entnommen werden:

= 1gG Spiegel < 4 g/l sollten vermieden werden

= In der Regel sind 7-10 g/I ausreichend

= Die 1gG Dosis und damit der Talspiegel sollte individuelle Faktoren beriicksichtigen
- Ansprechen auf die Therapie: Schwere Infektionen?
- Welche genetische Diagnose (XLA, CVID 0.a.)?
- Bronchiektasen vorhanden oder nicht?

= Einzelne Patienten mit besonderen Problemen profitieren von Talspiegeln > 10 g/I

Es gibt also kein Standardschema, nach dem alle Patienten gleich behandelt werden kon-
nen. Entscheidend ist vielmehr die Frage, ob das Hauptziel der Therapie, die Verhinderung
schwerer Infektionen, erreicht wurde oder nicht. Geht es einem Patienten mit seiner ak-
tuellen Dosis gut, konnen 1gG-Spiegel von 4-7 g/l durchaus akzeptiert werden. Folgende
Griinde aber sollten zu einer Erhohung der Dosis und somit hoheren IgG-Spiegeln fihren:

= Schwere Infektionen trotz Substitution
= Vorliegen einer X-chromosomalen Agammaglobulinamie (XLA)
= Vorliegen von z.B. schweren Lungenschaden (Bronchiektasen)

Es sei dazu auf die Arbeit von M Lucas und Mitarbeitern (2010) verwiesen, in der die
erforderlichen Daten vorgestellt werden. Auch die Arbeit von VR Bonagura und Mitarbei-
tern (2008) sowie andere Autoren weisen darauf hin, dass nach schweren Infektionen,
die mdglicherweise stationdr behandelt werden miissen, durchaus IgG-Spiegel von
12-14 g/l sinnvoll sein konnen. Es sei in diesem Zusammenhang darauf verwiesen, dass
der normale IgG-Spiegel bei Immungesunden zwischen 8-18 g/I liegt.
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Besondere Aufmerksamkeit werden bei Primaren Immundefekten den Atemwegsinfek-
tionen gewidmet. Diesbeziglich haben 2 bereits oben erwahnte Arbeiten die Diskussion
gefordert. JS Orange und Mitarbeiter (2010) analysierten bei der i.v. Gabe der Immun-
globuline den Zusammenhang zwischen Haufigkeit von Pneumonien und IgG-Talspiegel.
Wahrend bei ca. 1 g/l 1gG etwa 1 Pneumonie alle 2 Jahre beobachtet wurde, sank dieser
Wert bei steigendem 1gG bis zu 10 g/l auf ca. 1 Pneumonie alle 40 Jahre ab. Eine dhnliche
Analyse fuhrte derselbe Autor bei s.c. Therapie 2012 durch. Gegeniiber einem IgG-Spiegel
von 8 g/l konnte stufenweise bei Erhohung des 1gG-Spiegels auf 13 g/I eine Halbierung
der Infektionsrate (hier: banale Infektionen, nicht nur Pneumonien) erreicht werden.
Beide Studien sind nicht vergleichbar, da bei der ersten Untersuchung auch Patienten vor
Therapie einbezogen waren, wahrend sich die zweite Untersuchung auf Patienten bezog,
die nach initialer i.v. auf s.c. Therapie umgestellt worden waren.

Trotz all dieser Hinweise gibt es bisher keinen international akzeptierten Konsens,

welches die erforderliche optimale 1gG-Dosis und welches der optimale 1gG-Serum-

spiegel ist.
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Nebenwirkungen und Risiken

Insgesamt sind die Nebenwirkungen der s.c. Therapie geringer als die der i.v. Therapie
(beim Vergleich ca. 10%). Dennoch gibt es Nebenwirkungen, die dem Patienten bekannt
sein sollten. Einleuchtend ist, dass es an der Infusionsstelle zu einer Schwellung kommt,
da ja zwischen 10-30 ml pro Infusionsstelle infundiert werden.

//—"

Abbildung: Typische Schwellung

Deutlich seltener im Vergleich zur i.v. Therapie sind dagegen die systemischen Neben-
wirkungen wie Uberempfindlichkeitsreaktionen, migraneartige Kopfschmerzen oder
Blutdruckabfall. Sehr selten kann es zum anaphylaktischen Schock, thromboembolischen
Ereignissen oder anderen kommen. Diese Nebenwirkungen sind allerdings so selten, dass
sie der s.c. Infusion als Heimtherapie nicht im Wege stehen. Wir selbst verzichten seit
mehreren Jahren auf die Verschreibung eines Notfallsets zur Behandlung eines aller-
gischen Schocks.

Auf jeden Fall ist es wichtig, dass vor jeder s.c. Infusion die korrekte Lage der Nadel
uberprift wird, z.B. durch kurzes Anziehen mit der Spritze. Kommt Blut zuriick, konnte die
Nadelspitze in einer Vene liegen und es darf nicht infundiert werden. Es muss eine neue
Infusionsstelle gesucht und eine neue Nadel verwendet werden. Auch muss die Na-
delspitze unbedingt trocken sein, d.h. es darf noch kein Immunglobulin ausgetreten sein,
bevor sie in die Haut geschoben wird. Andernfalls kann es zu Hautreizungen kommen.
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Das Equipment:
Pumpen, Spritzen, Nadeln/Schlduche

Die verschiedenen Hersteller von s.c. Praparaten liefern die Immunglobuline in Ampullen.
Fir die Anwendung sind allerdings auch Pumpen, Spritzen, Schlduche, Nadeln u.a.m.
erforderlich. Erwachsene Patienten erlernen die Handhabung selbst, bei Kindern werden
die Eltern angeleitet. Meist reichen 1-3 Schulungen aus, um dem Patienten die nétige
Sicherheit bei der Handhabung zu vermitteln.

Beim s.c. Praparat, das in Kombination mit dem Enzym Hyaluronidase angewendet wird,
um vor der IgG-Gabe im Unterhautfettgewebe Platz zu schaffen, ist die Anwendung et-
was anders (s.u.). Auch diese Behandlungsform kann aber vom Patienten erlernt und als
Heimtherapie durchgefihrt werden.
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Lugelassene s.c. Prdparate in Deutschland,
GroBen der Ampullen

In Deutschland haben verschiedene Hersteller Immunglobulin-Praparate auf den Markt
gebracht, die fur die s.c. Anwendung zugelassen sind. Diese enthalten 10 %, 16 % oder
20% 1gG. Je hoher die 1gG-Konzentration, desto geringer das Infusionsvolumen. Die hoher
konzentrierten Praparate werden in Intervallen von mehrmals wochentlich bis alle 2
Wochen verabreicht, was zu gleichmaligen 1gG-Spiegeln fihrt. Ein Praparat (10 %) arbeitet
mit dem Enzym Hyaluronidase. Die Hyaluronidase wird vor der eigentlichen IgG-Infusion
verabreicht und schafft sozusagen den erforderlichen Platz im Unterhautfettgewebe. Je ho-
her die 1gG-Dosis, umso mehr Hyaluronidase muss vorab gegeben werden. Die Infusionen
erfolgen dabei alle 3-4 Wochen und der 1gG-Spiegelverlauf ist dann dhnlich wie bei IVIG.

Alle Praparate sind inzwischen fir alle Altersgruppen zugelassen. Entscheidend ist die ge-
sicherte Diagnose eines Primdren Immundefekts mit Stérung der Antikorperbildung, also
z.B. Agammaglobulinamie oder CVID. Die deutschen Leitlinien sollten auch bei Entschei-
dungen fir eine Substitutionstherapie angewandt werden, da diese bestimmte Zustande
mit niedrigem IgG, aber guter Antikérperbildung, z.B. bei Sauglingen und Kleinkindern,
von der 1gG-Gabe ausnehmen.

Verschiedene Hersteller stellen unterschiedliche Ampullengréf8en mit unterschiedlichem
IgG-Gehalt her. Das Volumen, das der Patient braucht, ergibt sich dann aus der Menge an
IgG, die er pro Woche bendtigt. Eine Beispielrechnung verdeutlicht das: Hat ein Patient
ein Korpergewicht von 50 kg und sollte er 0,1 g/kg KG pro Woche bekommen, dann sind
dies 5 g 1gG pro Woche. Bei einem 20%-igen Praparat enthalten 10 ml 2 g 1gG, so dass
25 ml pro Woche verabreicht werden mussen. Im Verlauf werden dann Blutkontrollen
durchgefihrt, die dazu fihren kénnen, dass das Volumen etwas nach oben oder unten
korrigiert wird.

Beim Praparat mit Hyaluronidase wird die 3-Wochen- oder Monatsdosis alle 3 bzw. 4
Wochen auf einmal gegeben.
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S.c. Therapie bei kleinen Kindern:
Schmerzlos mit EMLA

Die regelmaRige i.v. Therapie bei kleinen Kindern und Sauglingen ist oft ein Problem,
da gerade in diesem Alter ein vendser Zugang schwer zu legen sein kann. Durch Vorbe-
handlung der Infusionsstelle mit EMLA-Pflaster kann das Ganze fir die Kinder weniger
traumatisch gestaltet werden, das Problem des vendsen Zugangs aber bleibt bestehen.
Vor dem i.v. Zugang sollte das Pflaster ca. 1 Stunde einwirken und %»-1 Stunde vor der
Infusion entfernt werden.

Als Alternative gibt es die s.c. Verabreichung auch im Sauglingsalter. Vorbehandlung der
Infusionsstelle (in diesem Alter reicht eine Stelle) mit EMLA-Pflaster oder -Salbe macht
die Haut unempfindlich. Kinder und Eltern merken sehr schnell, dass die Therapie das
Kind nicht traumatisiert. Damit verlieren insbesondere die Eltern schnell die Hemmungen,
ihr eigenes Kind mit einer Nadel zu stechen. Wir lassen die Salbe ca. 1h einwirken, dann
kann sie entfernt werden. Eine Wartezeit vor Setzen der Nadel ist nicht nétig.

S.c. Infusion oder Push-Behandlung?
Wieviel Volumen?

Im Normalfall wird in Deutschland das s.c. Praparat mit einer geeichten Pumpe Gber
einen Zeitraum von 1-1 %2 h infundiert. Je nach Alter werden pro Infusionsstelle zwischen
5-30 ml infundiert. Mit Hilfe eines Schlauchs mit Y-Verzweigung kénnen mit einer Pumpe
zwei Infusionstellen symmetrisch (Bauch oder Oberschenkel) versorgt werden. Sind noch
hohere Dosierungen erforderlich, empfiehlt sich die Verabreichung von 2 Infusionen pro
Woche.
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Beim Praparat mit Hyaluronidase wird zunachst diese infundiert, bevor nach ca. 10 Minu-
ten Gber dieselbe Nadel das Immunglobulin infundiert wird. Je hoher hierbei die 1gG-Do-
sis ist, umso mehr Hyaluronidase muss zur Vorbereitung des Gewebes vorher infundiert

werden.

Im angloamerikanischen Ausland hat auch die sog. ,rapid push”-Behandlung viele
Anhanger. Dabei wird keine Pumpe verwendet, sondern die Patienten spritzen sich mit
einer Butterfly-Nadel ca. 10-20 ml Immunglobulin aus einer normalen Spritze unter die
Haut, ca. 3-5x pro Woche, je nach erforderlicher Dosis. Die Geschwindigkeit der Injektion
entspricht der sonst tblichen Infusionsgeschwindigkeit. R Shapiro berichtet 2010 dariber,
dass die Mehrzahl seiner Patienten bei freier Entscheidung dieses Verfahren bevorzugt.
~Rapid push” ist zudem kostengiinstig, da auf Pumpe und anderes Equipment verzichtet
werden kann. R Shapiro hat dann 2013 beschrieben, dass dieses Verfahren auch bei Kin-
dern angewandt werden kann. In Deutschland allerdings wird diese Art der I1gG-Verabrei-
chung bisher nur selten angewendet. Es mag sein, dass sich dies auf Druck der Patienten
oder durch Kostendruck andern wird.

Gabe wochentlich, 2-wochentlich, 4-wochentlich?

In der Regel erfolgt die s.c. IgG-Gabe 1x/
Woche. Brauchen Patienten sehr hohe Dosen, IgG-Serumspiegel und Therapieverfahren
muss 2x/Woche infundiert werden. Auf der
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anderen Seite ist es bei Patienten mit nied-
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rigen Dosierungen maglich, die 1gG-Gabe nur
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alle 2 Wochen vorzunehmen. Die folgende

Abb. verdeutlicht schematisch den dann zu

erwartenden IgG-Spiegelverlauf. T 2 s a
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Was tun im Urlaub?

PID Patienten mochten ihren Urlaub genauso geniellen wie alle Gesunden. Daher sollte
gemeinsam mit dem Arzt ein Gesprach gefuhrt werden, wie man als Patient im Urlaub
maglichst wenig mit dem Thema ,Immundefekt” zu tun hat.

Die meisten Leute fahren fiir ca. 2 Wo-
IgG-Serumspiegel und Therapieverfahren chen am Stick in die Ferien. Fur diese
hat sich bei uns bewahrt, die fir den

Urlaub vorgesehene IgG-Dosis in die

Urlaub

letzte Woche vor dem Urlaub vorzuzie-

N\ hen, den Kérper sozusagen ,aufzula-

den”. Der Vorteil ist, dass man Pumpe,

1gG (g/L)

- - -
o N o 03 2FD

Schlduche, Ampullen etc. nicht in den

Woche Urlaub mitnehmen muss und diesen
ohne Unterbrechung unbeschwert
genieen kann.

Etwas anders ist die Situation, wenn jemand Gber lange Zeit in Urlaub oder aus anderen
Grinden ins Ausland fahrt. Dann ist die Mitnahme der Ausriistung und der IgG-Ampullen
unvermeidlich. Wichtig ist dann eine vom Arzt unterschriebene Erklarung fur den Zoll,
dass die Ampullen und das weitere Infusionszubehor zur Behandlung einer Erkrankung
benotigt werden, und es sich nicht um Handelsware handelt, die verzollt werden muss.

Auch die Temperaturen im Urlaubsland sind von Bedeutung. Die meisten Hersteller
garantieren Stabilitat ihrer Praparate Gber einen definierten langen Zeitraum, sofern 25 °C
nicht Gberschritten werden. Sind im Urlaubsland Temperaturen von weit Giber 25°C zu
erwarten, muss man sich einen Plan machen, wie man eine Kihlkette bis zum Hotel-
kihlschrank aufbauen kann. Wichtig ist, dass IgG-Praparate niemals einfrieren dirfen!
Zwischen 4-25°C sind die Praparate stabil.
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Grenzen der s.c. Therapie, Wechsel zur i.v. Gabe

Sind Patienten sehr stark abgemagert, kann es Schwierigkeiten geben, die Nadel korrekt
im Unterhautfettgewebe zu platzieren. Dann ist ein Wechsel zur i.v. Therapie jederzeit
maglich. In Einzelfallen haben wir auch lokale Nebenwirkungen registriert, die fir uns
Anlass waren, den Patienten den Wechsel des Praparates oder eine i.v. Therapie zu
empfehlen. Es mag aber auch andere Griinde geben, dass der Patient eine i.v. Therapie
bevorzugt.

Sicherheit von Immunglobulinpraparaten

Erfolgt ein Wechsel von der s.c. auf die i.v. Therapie, empfehlen wir, maglichst beim
selben Hersteller zu bleiben. Zum einen sind die s.c. und i.v Praparate eines Herstellers
meist nach dem gleichen Herstellungs- und Reinigungsverfahren hergestellt, d.h. es han-
delt sich im Prinzip um das gleiche Praparat, nur in anderer Konzentration. Zum anderen
ware im Falle einer potentiellen Infektionsibertragung die Quelle leichter zu identifizie-
ren und nachzuverfolgen.

Allerdings hat es seit Giber 20 Jahren keine Félle von Infektionstibertragung durch Immun-
globulinpraparate mehr gegeben. Umfangreiche Mallnahmen tragen zur Sicherheit von
Arzneimitteln, die aus menschlichem Blut oder Blutplasma hergestellt werden, bei. Dazu
gehoren die sorgfaltige Auswahl der Spender, die Prifung jeder einzelnen Spende und
jedes Plasmapools auf spezifische Infektionsmarker und schlieBlich die verbesserten Her-
stellungsverfahren, die effiziente Schritte zur Inaktivierung und Eliminierung von Erregern
enthalten. Alle heute auf dem Markt befindlichen Immunglobulin-Praparate gelten als
Virus- und Prionen-sicher.

Dennoch kann bei der Verabreichung von Arzneimitteln, die aus menschlichem Blut oder
Blutplasma hergestellt werden, die Maglichkeit der Ubertragung von Erregern nicht voll-
standig ausgeschlossen werden.
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Fazit

Die s.c. IgG-Therapie ist eine echte Alternative zur i.v. Therapie geworden und wird inzwi-
schen von der Mehrzahl der Patienten bevorzugt. Es gibt Unterschiede zur i.v. Therapie,
die die Patienten im Gesprach mit ihrem Arzt bewerten missen, um sich dann fir das

fur sie beste Behandlungsverfahren zu entscheiden. Dabei sollte immer bedacht werden,
dass jede Entscheidung fiir die eine oder andere Art der IgG-Verabreichung - i.v. oder s.c.
- jederzeit wieder riickgangig gemacht werden kann.

Mit wissenschaftlicher Unterstitzung von
Prof. Dr. Volker Wahn, Charité, Berlin
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