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Editorial

o

Wachsende Erkenntnisse im
Bereich der Hypogammaglobulinamie

Peter Jandus

In dieser Ausgabe werden wir uns dem Begriff Antikorper-
mangel zuwenden, der auch als Hypogammaglobulindmie
bekannt ist, wobei beide Begriffe synonym verwendet wer-
den konnen. Eine Hypogammaglobulindmie oder ein An-
tikdrpermangel kann eine primére (angeborene) oder se-
kundire (erworbene) Ursachen haben. Es handelt sich um
einen niedrigen Serum-Immunglobulin- oder Antikorper-
spiegel. Immunglobuline sind die Hauptbestandteile des
humoralen Immunsystems und in der Lage, Antigene zu
erkennen, eine biologische Reaktion auszulosen und die
Infektion zu beseitigen. Eine Hypogammaglobulinimie
pradisponiert Kinder und Erwachsene fiir wiederkehren-
de Infektionen, Allergien, Neoplasien und Autoimmuner-
krankungen. In den letzten Jahren hat das Bewusstsein fiir
Hypogammaglobulindmien in den verschiedenen medizi-
nischen Fachbereichen zugenommen. Ein primérer Anti-
kérpermangel ist das Ergebnis intrinsischer genetischer
Defekte, wihrend ein sekundirer Antikérpermangel als
Folge von Grunderkrankungen oder Medikamentenein-
nahme auftreten kann. Es gibt verschiedene Arten von
sekundirem Antikdrpermangel, von denen die hiufigste
ein krankheitsbedingter sekundarer Antikdrpermangel ist,
der durch himatologische Malignome wie chronische
lymphatische Leukdmie oder multiples Myelom verur-
sacht wird. Zu den anderen Arten des sekundiren Anti-
korpermangels gehoren der iatrogene sekundire Anti-
korpermangel als Nebenwirkung spezifischer Therapien,
die direkt auf B-Zellen abzielen, sowie nicht B-Zell-
spezifische Therapien oder Verfahren, die sich dennoch
auf die B-Zellen oder die Antikorperbildung auswirken,
einschliesslich herkdmmlicher Immunsuppressiva. Die
Behandlung der Hypogammaglobulindmie umfasst eine
Reihe von Massnahmen.

Diese Ausgabe soll dazu beitragen, die wachsende Inzi-
denz der Hypogammaglobulindmien in der téaglichen Kli-
nischen Praxis besser zu erkennen und zu interpretieren
und die Betreuung der Patienten anzuleiten. Der erste
Artikel von P. Jandus und M. Bitzenhofer-Griiber erortert
die Epidemiologie, die klinische Manifestation und die
Diagnose vom primdren Antikdrpermingel. Sie weisen auf
das heterogene klinische Bild, die unterschiedlichen Er-
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krankungen im Kindes- und Erwachsenenalter und die
verzogerte Diagnose hin. Der Artikel von L. Diem und
R. Hoepner beschreibt das Auftreten von Hypogammaglo-
bulindmie bei der Multipler Sklerose mit und ohne Im-
muntherapie. Der Artikel von A. Javet und B. Maurer be-
schreibt die Folgen einer immunsuppressiven Behandlung
mit konventionellen, niedermolekularen oder biologi-
schen Therapeutika bei der Entwicklung von sekundaren
Immundefekten in der Rheumatologie. Der Artikel von
T.R. Braschler und S. Zeerleder zeigt, dass hidmatologi-
sche Malignome und Immunchemotherapien hiufig mit
sekunddren zelluldren und humoralen Immundefekten
verbunden sind. Aufgrund des zunehmenden Einsatzes
wirksamer therapeutischer Antikorper und zelluldrer The-
rapien, die spezifisch auf antikorperproduzierende Zel-
len abzielen und diese dadurch eliminieren, nimmt die
Haufigkeit sekundarer Antikdrperméngel in der taglichen
Praxis zu. Der Artikel von J. K. Koppen und M. Recher
beschreibt die praktischen Fragen bei der Diagnose, der
Betreuung und des klinischen Einsatzes der Immunglobu-
linersatztherapie bei Patienten mit primidrem Immun-
defekt. Im letzten Artikel von G. Blanchard Rohner und
P. Jandus werden die Herausforderungen bei der Impfung
von Patienten mit priméren Immundefekten erdrtert.

Bei Patienten mit Immundefizienz sollte immer eine
sorgfiltige medizinische Abkldrung erfolgen. Es sollte da-
rauf hingewiesen werden, dass im Mittelpunkt der Betreu-
ung immer der Patient steht und nicht ein Laborbefund,
der korrigiert oder behandelt werden sollte. Ich wiinsche
eine gute Lektiire.
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