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Vorwort

Liebe Leserin, lieber Leser,

bei Ihnen, Ihrem Kind oder einem anderen Angehorigen wurde ein angeborener Immun-
defekt diagnostiziert. Diese neue Situation hat sicherlich viele Fragen aufgeworfen. In
dieser Broschure erfahren Sie mehr Uber die Erkrankung und das Leben damit.

Bei einem angeborenen Immundefekt ist das Immunsystem beeintrachtigt. Dadurch
kann sich der Kérper nicht mehr ausreichend gegen Viren, Bakterien und andere Erreger
schutzen. Die Hauptsymptome angeborener Immundefekte sind daher haufige und teils
schwere Infektionen.

Aktuell sind weit Uber 400 unterschiedliche angeborene Immundefekte bekannt. Sie ver-
ursachen verschiedene Funktionsstérungen im Immunsystem und werden daher auch
unterschiedlich therapiert. Aus diesem Grund sollte die Behandlung in Handen eines
erfahrenen Teams aus Arzten und Therapeuten liegen. Dieses kennt die therapeutischen
Maoglichkeiten, bespricht mit Innen alle notwenigen Entscheidungen und Schritte und
wird Sie viele Jahre begleiten. Leben mit einem angeborenen Immundefekt ist in den
meisten Fallen ohne gréRere Einschrankungen maoglich.

Die Broschure gibt einen ersten Einblick in Ursache, Diagnostik, Therapie und Alltagsge-
staltung. Wenn Sie mehr Uber die Erkrankung erfahren mochten, besuchen Sie unserere
Webseite www.angeborener-immundefekt.de. Hier finden sich viele weitere nutzliche
Informationen etwa zu Patienten-Schulungen und ein groBer Service-Bereich. Wir freuen
uns, Sie unterstUtzen zu kdnnen, und winschen Ihnen alles Gute!

lhre CSL Behring GmbH



IMmmMmMunsystem
und Immundefekte

Das Immunsystem ist unser Abwehrsystem, das normalerweise Krankheitserreger sehr wir-
kungsvoll bekampft. Ist das Immunsystem in seiner Funktion beeintrachtigt, kann sich der
Korper nicht mehr ausreichend gegen z.B. Viren und Bakterien wehren.

Immunglobuline
sind Antikorper;

sie sind Teil des
Abwehrsystems.

Wahrend sich T-Zellen direkt gegen Virus-
befallene Zellen und Krebszellen wenden,
erkennen B-Zellen Krankheitserreger Uber
ihre Oberflachenstruktur. Bei Kontakt bilden
die B-Zellen unterschiedliche Antikorper,
darunter IgG, IgA, IgM und IgE. Antikérper

werden auch Immunglobuline (Ig) genannt.

Sie sind Teil des hochkomplexen Abwehr-
systems.

Sind aufgrund einer Funktionsstérung des
ImmMmunsystems nur wenige oder gar keine
Antikorper vorhanden, dann treten Uber-
durchschnittlich haufig Infektionen auf,
etwa Mittelohr- oder Lungenentzundun-
gen. Diese kobnnen mitunter sehr schwer
ausgepragt sein — ein typisches Zeichen bei
allen angeborenen Immundefekten.

Angeborene Immundefekte

Angeborene Immundefekte sind in der
Erbinformation (DNA) angelegt. Sie werden
auch als primare Immundefekte (PID) oder
angeborene Immunschwache bezeichnet.

Je nach Beteiligung der Immunzellen
unterscheidet man zwischen B-Zell-Defek-
ten, T-Zell-Defekten und kombinierten (B-
und T-Zell-) Defekten.

Bekannt sind zirka 480 verschiedene Defek-
te. Trotzdem gehoéren angeborene Immun-
defekte zu den seltenen Erkrankungen:

Ein bis zwei von 1.000 Menschen leiden an
einem primaren Immundefekt. Experten
gehen davon aus, dass ca. 100.000 Men-
schen in Deutschland davon betroffen sind.
Am haufigsten kommen B-Zell-Defekte vor,
gefolgt von T-Zell-Defekten. Kombinierte De-
fekte sind auferst selten. Obwohl angebore-
ne Immundefekte von Geburt an vorliegen,
machen sie sich nicht zwangslaufig schon
in den ersten Lebensmonaten bemerkbar.
Manche zeigen sich erst im Jugendlichen-
oder Erwachsenenalter.



Ein angeborener
Immundefekt ist
vererbt. Betroffene haben

Uberdurchschnittlich
haufig Infektionen.

Immunglobuline erkennen
spezifische Antigene auf der
Oberflache eines Krankheits-
erregers und binden an sie.



Beispiele von angeborenen
IMmmundefekten

Es sind in etwa 480 verschiedene angeborene Immundefekte beschrieben. Manche
treten deutlich haufiger auf als andere und einige sind in Bezug auf ihre Auswirkung
sehr schwerwiegend. Nachfolgend vier Beispiele:

IgA-

Mangel

Selektiver Immunglobulin-
A-Mangel (IgA-Mangel)

Der selektive IgA-Mangel ist
der am weitesten verbreitete
Immundefekt. Die B-Zellen sind
nicht in der Lage, Immunglo-
bulin A zu bilden. Dieser Defekt
verursacht meist keine allzu
grofRRen gesundheitlichen Prob-
leme, allerdings haufen sich bei
einigen Patienten Atemwegs-
und Darminfekte.

Variables Immundefekt-
syndrom (CVID)*

Das CVID zeichnet sich durch
niedrige Antikorperspiegel

aus (IgG immer betroffen, IgA
und IgM teilweise). Es wird
angenommen, dass im Laufe
der Zeit eine ,Erschépfung”

der B-Zellen eintritt. Die Folge:
Es werden nicht mehr ausrei-
chend Antikdrper gebildet. Die
Betroffenen leiden oft unter
wiederkehrenden Infektionen
oder Durchfallerkrankungen.
Haufig wird die Erkrankung erst
im Jugendlichen- oder Erwach-
senenalter diagnostiziert.

*Common Variable Immune Deficiency

Morbus

Bruton

Agammaglobulinamie
(Morbus Bruton)

Beim Morbus Bruton finden
sich nur Spuren der Antikorper
IgA, 1IgG und IgM im Blut. Der
Grund ist eine Storung wah-
rend der Ausreifungsphase
der B-Zellen. Hauptsymptome
sind wiederkehrende Infektio-
nen der oberen und unteren
Atemwege. Der Defekt macht
sich zwischen dem dritten
und sechsten Lebensmonat
bemerkbar, sobald der ,Nest-
schutz" der Neugeborenen
endet.

**Severe Combined Immune Deficiency



{

Schwerer kombinierter
Immundefekt (SCID)**

Der SCID ist einer der selte-
neren, daflr aber einer der
schwerwiegendsten angebore-
nen Immundefekte. Es werden
weder ausreichend T- noch B-
Zellen gebildet. Der Defekt ver-
ursacht daher wiederkehrende
lebensbedrohliche Infektionen
und tritt bereits in den ersten
Lebensmonaten auf. Seit 2019
ist SCID im Neugeborenen-
Screening enthalten.

0 Immundefekte
zeichnen sich

durch wiederkehrende
Infektionen der Atem-
wege und des Darms
aus. Manchmal treten
die Symptome in den
ersten Lebensmonaten
auf, bisweilen auch erst
bei Jugendlichen oder
Erwachsenen.



Symptome eines
angeborenen IMmmundefekts

Menschen mit einem angeborenen Immundefekt haben ein beeintrachtigtes Immun-
system. Die Folge sind haufig wiederkehrende Infekte mit oft schweren Verlaufen.

Ox

Haufung von beispiels-
weise Mittelohr- oder
Lungenentzindungen

Da bei Kindern Infektionskrankheiten an
der Tagesordnung sind, ist eine Unterschei-
dung zwischen normaler und ungewdhn-
licher Infektanfalligkeit schwierig. Hinweise
auf einen angeborenen Immundefekt kon-
nen z.B. die Haufung von Mittelohr- oder
Lungenentzindungen sein. Es kann auch
sein, dass bakterielle Infektionen nicht

abheilen, obwohl Antibiotika eingenom-
men werden. Wichtig: Nicht alle Warn-
zeichen mussen bei einem angeborenen
Immundefekt vorliegen.

Die Warnzeichen bei Kindern und Erwach-
senen unterscheiden sich.

Warnzeichen fiur das Vorliegen eines Immundefektes

bei Erwachsenen

Vier oder mehr Infektionen im Jahr, die mit Antibiotika behandelt werden mussten

Wiederkehrende Infektionen oder eine Infektion mit der Notwendigkeit einer

verlangerten Antibiotikatherapie

Zwei oder mehr schwere bakterielle Infektionen im Jahr

Zwei oder mehr Lungenentzindungen innerhalb von drei Jahren

Infektionen an ungewodhnlichen Stellen oder durch ungewdhnliche Erreger

Primarer Immundefekt in der Familie



Warnzeichen sind wichtige
Anhaltspunkte, an denen sich

www.angeborener-immundefekt.de ein angeborener Immundefekt fest-

Warnzeichen: Liste zum machen lasst. Sie unterscheiden

Ausdrucken auch online! sich bei Kindern, Jugendlichen und
Erwachsenen. Haufige Entziindungen
sind ein typisches Indiz.

Warnzeichen fir das Vorliegen eines Immundefektes
bei Kindern

Angeborener Immundefekt in der Familie
Acht oder mehr Mittelohrentzindungen im Jahr

Zwei oder mehr Entzindungen der Nasennebenhohlen im Jahr

Zwei oder mehr Lungenentzindungen im Jahr Die Warnzeichen bei
Kindern und Erwachse-
Antibiotika-Behandlung Uber zwei oder mehr Monate ohne Wirkung nen unterscheiden sich.

Komplikationen bei Lebendimpfungen (z.B. gegen Rotavirus oder
Kinderlahmung)

Wiederkehrende oder ausgedehnte Infektionen mit atypischen
Mykobakterien (normalerweise ungefahrliche Bakterien)

Wiederkehrende Abszesse (Ansammlung von Eiter) tief in der Haut
oder an inneren Organen

Zwei oder mehr schwere Infektionen wie z.B. Hirnhautentzindung,
eitrige Knochen- oder Gelenkentzindungen oder Blutvergiftung (Sepsis)

Dauerhafter Pilzbelag an Haut oder Schleimhaut nach dem ersten
Lebensjahr

Unklare chronische R6tung an Handen und FuRen bei Sauglingen
(durch chronische ,Graft-versus-Host-Reaktion")

Wachstumsstérungen bei Sauglingen mit und ohne chronische Durchfalle



INfekt-Check

Wenn Sie vermuten, Sie, Ihr Kind oder ein anderer Angeho-
riger konnten an einem angeborenen Immundefekt leiden,
machen Sie den Infekt-Check auf der Webseite www.ange-
borener-immundefekt.de/infekt-check. Der Test liefert zwar
keine Diagnose, gibt Ihnen aber eine Orientierung.

Verdichtet sich |hr Verdacht, sprechen Sie bitte mit Ihrem
Kinder- oder Hausarzt. Er kann spezifische Untersuchungen
durchfiihren und ggf. eine Uberweisung zu einem Spezialisten
oder zu einem Immundefektzentrum veranlassen.

S SHE S —

www.angeborener-immundefekt.de

Infekt-Check: Hier im
Heft oder auch online!




0 Ob ein ange-
borener Im-

mundefekt vorliegt, lasst

Diagnose angeborener
ImMmmundefekte

Bei einem Verdacht auf einen angeborenen Immundefekt kann der
Kinder- oder Hausarzt erste wegweisende Untersuchungen veran-
lassen. Bei auffalligen Ergebnissen sollte zur weiteren Abklarung ein
Spezialist oder ein spezialisiertes Immundefektzentrum aufgesucht
werden. Diese fihren weitere Analysen durch und bestimmen, um
welchen Defekt es sich handelt. Im Anschluss wird eine geeignete
Therapie empfohlen und maéglichst zeitnah mit dieser begonnen.

sich mit verschiedenen
Methoden feststellen.
Spezialisten kennen sich
aus und helfen Ihnen
weiter.

It

Labor-
diagnostik

Im Labor wird das Differential-
blutbild bestimmt: Dabei wird
die Gesamtzahl der weilRen
Blutkérperchen (Leukozyten)
sowie die Anzahl der einzel-
nen Typen (z.B. Lymphozyten)
bestimmt. Zudem wird die Kon-
zentration je Antikorperklasse
(I9G, IgA, IgM) bestimmt, um
einen moglichen Antikorper-
mangel feststellen oder aus-
schlieBen zu kénnen.

4
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Molekulargenetische
Diagnostik

Bei einer molekulargenetischen
Analyse wird nach der spezifi-
schen Veranderung im Erbgut,
der DNA, gesucht, die fur den
angeborenen Immundefekt
verantwortlich ist. Erhartet sich
basierend auf den Voruntersu-
chungen ein bestimmter Ver-
dacht, wird der entsprechende
Abschnitt im Erbgut gezielt
analysiert. Gegebenenfalls
kdénnen gleichzeitig mehrere
Abschnitte der DNA auf Muta-
tionen untersucht werden.

Neugeborenen-
Screening

Beim Neugeborenen-Screening

wird auf verschiedene erblich
bedingte Erkrankungen getes-
tet. Dazu werden den Neuge-
borenen zwischen den ersten

36 und 72 Stunden ihres Lebens

einige Tropfen Blut am Fuf3 ab-
genommen und analysiert. Seit
2019 wird dabei auch auf SCID
getestet. Da der schwere kom-
binierte Immundefekt lebens-
bedrohlich ist, muss fruhzeitig
mit einer Behandlung begon-
nen werden.

n



Therapie el
angeborenen
ImMmmundetekten

Liegt ein primarer Immundefekt vor, kann der Kérper In-
fektionen nicht effektiv bekampfen. Dieses Prinzip trifft auf
jeden Defekt zu. Die Behandlung hingegen variiert, je nach
Typ und Ursache des angeborenen Immundefekts. Zu den
Therapiemadglichkeiten zahlen die Gabe von Immunglobuli-
nen bzw. Antikérperpraparaten, die antimikrobielle Prophy-
laxe, die Knochenmarktransplantation und in sehr seltenen
Fallen die Gentherapie. Weiterhin konnen Impfungen eine
unterstitzende MaBnahme sein. Welche Therapie im Ein-
zelfall geeignet ist, hAngt von verschiedenen Faktoren ab.




Immunglobulinsubstitution

Rund 50-75 Prozent der Menschen mit einem behandlungs-
bedurftigen angeborenen Immundefekt bendtigen eine Substitution
mit Immunglobulinen, also Antikorpern. Die Praparate konnen die Er-

0 Angeborene
Immundefekte lassen

sich heute in der Regel
gut behandeln. Es gibt ver-

schiedene Moglichkeiten.
Die meisten Patienten profi-
tieren von einer Therapie
mit Immunglobulinen.

krankung zwar nicht heilen, helfen jedoch dabei, dass die Betroffenen
ein Leben mit nur wenigen Einschrankungen fUihren kénnen. Die Be-
handlung mit Immunglobulinen erfolgt als Infusion — entweder intra-
venos, in die Vene (intravenous immunoglobulin, IVIg), oder subkutan,

unter die Haut (subcutaneous immunoglobulin, SCIg).

Intravendse Immunglobulingabe

Die intravendse Infusion von Immunglobulinen
hat sich bei Immundefekten Uber viele Jahre be-
wahrt. Sie erfolgt regelmaRig im Abstand von drei
bis vier Wochen unter arztlicher Aufsicht entweder
in einer Ambulanz, im Krankenhaus oder in einer
Arztpraxis. Diese Art der Verabreichung dauert
haufig etwa ein bis zwei Stunden.

o

Subkutane Immunglobulingabe

Die subkutane Infusion wird zu Hause durchge-
fUhrt — selbststandig oder mit UnterstlUtzung von
Angehdrigen oder vertrauten Personen. Bei der
subkutanen Therapie werden die Immunglobuline
per Infusionspumpe oder Spritze in Bauch oder
Oberschenkel verabreicht. Dabei werden gerin-
gere Mengen in klrzeren Abstanden infundiert,
zumeist wochentlich, wobei die Infusionsdauer
individuell variiert. Haufig betragt sie zwischen
ein bis zwei Stunden. Mehr Uber die Heimselbst-
therapie finden Sie auf Seite 15.
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Prophylaktische

@Y antimikrobielle Therapie

Um das erhohte Infektionsrisiko von Menschen
mit angeborenem Immundefekt zu verringern,
kdédnnen vorsorglich (prophylaktisch) antimikro-
bielle Medikamente eingenommen werden. Das
sind Substanzen, die sich gegen Mikroorganismen
wie Bakterien, Viren und Pilze richten (Antibiotika,
antivirale Substanzen, Antimykotika). Ist ein Pa-
tient fUr einen spezifischen Infektionstyp anfallig,
kdnnen solche Medikamente verabreicht werden.
.Prophylaktische Gabe" bedeutet, dass das anti-
mikrobielle Medikament nicht bei einer akuten
Infektion eingesetzt wird, sondern zur Vorbeu-
gung. Eine wesentliche Einschrankung dabei ist,
dass Mikroorganismen bei langerer Anwendung
gegenUber diesen Medikamenten resistent
(unempfindlich) werden kénnen.

/@\) Gentherapie
%

Die Ursache angeborener Immundefekte sind
Mutationen, d. h. Veranderungen in bestimmten
Abschnitten der Erbinformation, den sogenann-
ten Genen. Bei einer Gentherapie werden den

Patienten Zellen des Knochenmarks entnommen.

Diese erhalten im Labor eine fehlerfreie Version
des veranderten Gens. Danach werden die Zellen
wieder in das Knochenmark der Patienten Uber-
tragen. Dadurch kann ein primarer Immundefekt
theoretisch dauerhaft geheilt werden. Die meis-
ten Gentherapien sind noch in der experimen-
tellen Phase. Es gibt bisher nur eine zugelassene
Gentherapie fur den schweren kombinierten
Immundefekt.

Knochenmark-
transplantation

Das Knochenmark ist ein wichtiger Bestandteil des
Immunsystems. Hier bilden und vermehren sich
die meisten Abwehrzellen. Bei manchen besonders
schweren Immundefekten, wie dem schweren
kombinierten Immundefekt (SCID), ist eine Kno-
chenmarktransplantation notwendig. Dabei wird
bei den Betroffenen zunachst durch eine hochdo-
sierte Chemotherapie und ggf. zusatzliche Bestrah-
lung das defekte Immunsystem entfernt. Danach
wird eine passende Knochenmarkspende Uber-
tragen. Diese Therapieoption kann in Einzelfallen
auch bei anderen angeborenen Immundefekten
eingesetzt werden, sofern alle bisherigen Therapie-
moglichkeiten keinen Erfolg hatten.

Impfungen

Die Vorbeugung von Infektionen durch Impfun-
gen ist ein wichtiger Pfeiler der Behandlungsstra-
tegie angeborener Immundefekte. Allerdings ist
nicht jede Impfstoffart geeignet. Lebendimpfstoffe
enthalten vermehrungsfahige Erreger, die bei aus-
gepragten Immundefekten schwere Infektionen
mit Schadigung lebenswichtiger Organe hervor-
rufen kdnnen. Sie sollten daher bei Menschen mit
Immundefekt nur in begrindeten Ausnahme-
fallen eingesetzt werden. Totimpfstoffe hingegen
enthalten keine vermehrungsfahigen Erreger und
kénnen daher prinzipiell auch bei Immundefekt-
patienten verwendet werden. Da die Schutzwir-
kung der Impfung durch Immundefekte einge-
schrankt sein kann, sprechen Sie mit Ihrem Arzt
Uber die jeweils beste Option.



Heimselbstthera ple e e
oel angeborenem

MmMundefekt

lungsform. Mit Unterstlitzung

und Routine lasst sie sich gut
in den Alltag integrieren, bietet
Flexibilitat und Unabhangigkeit.

Die Therapie mit subkutanen Immunglobulinen (SClg) kann zu Hause
als Heimselbsttherapie erfolgen und ist fr Kinder, Jugendliche und
Erwachsene geeignet. Ziel ist es, stets eine ausreichend hohe Antikor-
perkonzentration im Blut zu haben, um moéglichst gut vor Infektionen
geschiutzt zu sein. Mit der subkutanen Infusion von Immunglobulinen
(SClg) kann dieses Ziel erreicht werden, ganz flexibel von zu Hause

aus oder auch auf Reisen.

Eigenschaften der subkutanen
gegenuber der intravenodsen
Therapie

Die subkutane Therapie lasst sich in der
Regel leicht in den Alltag integrieren, da die
Heimselbsttherapie von den Patienten in
Eigenregie zu Hause durchgefuhrt wird —
evtl. auch mit UnterstlUtzung des Partners,
der Eltern oder eines ambulanten Dienstes.
Damit sind die Patienten zeitlich unabhan-
giger und flexibler im Vergleich zur The-
rapie mit intravendsen Immunglobulinen
(IVIg), die unter arztlicher Aufsicht in einer
Klinik, Ambulanz oder Arztpraxis erfolgen
muss. Flexibilitat und Unabhangigkeit sind
die am haufigsten angegebenen Grlnde,
weswegen sich Patienten mit angeborenen
Immundefekten fur die Heimselbsttherapie
entscheiden.

Frequenz und Dauer
der subkutanen Therapie

Bei der subkutanen Anwendung wird pro
Infusion eine geringere Immunglobulin-
menge als bei der intravendsen Gabe ver-
abreicht. Trotzdem ist die Gesamtmenge an
Immunglobulinen pro Monat in etwa gleich
—egal ob diese subkutan oder intravenos
gegeben werden. Die Zeitabstande bei der
Verabreichung der subkutanen Immunglo-
buline sind namlich klrzer, meist wochent-
lich. Eine einmal pro Woche durchgefuhrte
subkutane Infusion dauert typischerweise
ein bis zwei Stunden, manchmal auch et-
was langer. Auch wenn die Heimselbstthe-
rapie zuhause stattfindet, wird ihr Verlauf
und Erfolg arztlich begleitet.

@

Flexibilitat und
Unabhéangigkeit
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.lch war zuerst unsicher, als ich gehort habe,
dass wir unserer Tochter die Immunglobuline
auch zu Hause geben kénnen. Inzwischen ist
die Therapie zu einem Ritual geworden. Wir
nutzen die Zeit, um zum Beispiel gemeinsam
zu lesen.”



Wie wird die Infusion mit
subkutanen Immunglobulinen
durchgefuhrt?

Die Immunglobuline kdnnen an einer oder
mehreren Stellen unter die Haut gespritzt
werden. Empfehlenswert ist die Injektion
in den Bauch oder die Oberschenkel. Wer-
den mehrere Infusionsstellen gleichzeitig
genutzt, ist darauf zu achten, dass diese
mindestens funf Zentimeter auseinander-
liegen.

Die Patienten kdnnen zwischen zwei An-
wendungsformen wahlen. Entweder erfolgt
die Gabe mithilfe einer Infusionspumpe
oder mittels manueller Injektion. Letzteres
wird auch als ,Manual Push" bezeichnet.
Die Vorbereitungen fur beide Anwendungs-
formen sind weitgehend gleich. Alle fur die
Infusion bendtigten sterilen Materialien
werden auf einer gereinigten Arbeitsfla-
che bereitgestellt. Nach einer grundlichen
Handedesinfektion werden die Immun-

1. Subkutanes Immunglobulin

2. Infusionspumpe

3. Spritze, Subkutan-Nadel-Set

4. Materialien zum sterilen Arbeiten

5. Therapiekalender zur Dokumentation

globuline in eine Spritze aufgezogen.
Danach wird die Infusionsstelle desinfi-
ziert und die Subkutan-Nadel eingefthrt.
Nachdem Nadel und Spritze verbunden
sind, werden die Immunglobuline injiziert.
Dafur wird die Spritze entweder in eine
Infusionspumpe eingesetzt oder mit der
Hand verabreicht. Der Manual Push eignet
sich besonders fur kleinere Immunglobu-
linmengen, die damit schnell und einfach
verabreicht werden konnen.

Damit Patient und Arzt den Therapieverlauf
dokumentieren und einschatzen kdnnen,
ist das gewissenhafte FUhren eines Thera-
piekalenders essenziell.

Subkutane

Immunglobulin-
Infusion mittels
Pumpe



In der Regel erfolgen circa
drei Trainingseinheiten
in einer Klinikambulanz

oder einer Praxis.

Wie erlerne ich die
subkutane Infusion?

Ist eine Selbstinfusion geplant, werden
die Patienten zunachst ausfuhrlich in die
Infusionstechnik und deren Handhabung
eingewiesen. Es erfolgen circa drei Trai-
ningseinheiten in einer Klinikambulanz
oder einer Praxis, bevor man die Infusion
selbstandig zu Hause durchfuhren kann.
Zusatzlich ist es hilfreich, wenn ein Fami-
lienmitglied oder eine Betreuungsperson
die Heimselbsttherapie unterstutzt. Auch
bei erfolgreicher Einweisung ist es normal,
wenn in der Anfangsphase der Therapie
weitere Fragen auftauchen. In diesem Zeit-
raum konnen Patienten sich durch CSL
Behring | CARE unterstUtzen lassen.

Welche Unterstutzung
bekomme ich von
CSL Behring | CARE?

CSL Behring | CARE ist ein Service fur
Patienten, die eine Heimselbsttherapie mit
subkutanen Immunglobulinen beginnen.
Trotz guter Einweisung in die Heimselbst-
therapie durch den Arzt wlnschen sich
manche Patienten anfanglich noch Unter-
stUutzung und Beratung. Z. B. bei Fragen
wie etwa: Auf welche Details muss ich beim
Injizieren meines Medikaments oder dem
Legen meiner Infusion ganz besonders ach-
ten? CSL Behring | CARE stellt Ihnen eine
personliche, speziell in Injektionsschulung
ausgebildete medizinische Fachkraft zur
Seite. Diese kommt zu Ihnen nach Hause
und zeigt Ihnen Schritt fur Schritt, wie alles
geht. Sie leitet Sie bei der von Ihnen selb-
standig durchgefuhrten Injektion an und
beantwortet all Ihre Fragen rund um die
Heimselbsttherapie. Dieser Service erganzt
die Schulung durch lhren behandelnden
Arzt.

www.angeborener-immundefekt.de

Video: SCIg-Therapie
Schritt fur Schritt erklart

18



CSL Behring | CARE - unser Service fur Sie auf einen Blick:

@

Individuelles Injektions-
oder Infusionstraining
bei Ihnen zu Hause durch
unsere speziell hierflr
ausgebildeten medizini-
schen Fachkrafte

()
[$19

Persénliche Betreuung
durch hierfur ausge-
bildete medizinische
Fachkrafte

Haben Sie Fragen zu CSL Behring | CARE?

Fragen rund um unseren

von 8 bis 18 Uhr

8o

Telefonische
Erreichbarkeit

bei Fragen zu lhrer
Heimselbsttherapie

o

Sie erreichen uns unter
Service? Wir stehen lhnen zur 062184 50 8120
Verflgung: Montag bis Freitag,

20| www.angeborener-immundefekt.de

Patientenservice: Mehr
Informationen online

Unterstutzendes
Anschauungsmaterial
rund um lhre Therapie,
auf das Sie jederzeit
zuruckgreifen konnen

=\

Oder senden Sie uns eine
Nachricht an:
cslbehring-care@iqvia.com



';
Hygienemalnahmen
im Alltag

Keime wie Bakterien, Viren oder Pilze finden sich Uberall in der
Umwelt. Sie kbnnen von Mensch zu Mensch oder liber gemeinsam
benutzte Gegenstande weitergegeben werden. Menschen mit einem
angeborenen Immundefekt sollten im Alltag daher grundsatzlich
gewisse HygienemaBnahmen berlicksichtigen, um sich vor Infektions-
krankheiten zu schitzen bzw. das Infektionsrisiko zu minimieren.

’ HygienemafBnahmen : a:;\;‘;’, -l & a
A o
| v RegelmaBiges und grundliches Handewaschen v "‘:’;&! S
Ty R
¢ =%
v Reinigung von Oberflachen N0

v Meiden von Handkontakt insbesondere
wahrend der Grippesaison.

v Nutzen der Ellenbogen beim Anfassen keim-
belasteter Stellen (z.B. Turklinken)

v Verwendung von Einmalhandschuhen im

Wahrend der Grippesaison kann das Tragen einer
Haushalt

Gesichtsmaske vor allem in geschlossenen Rau-
men helfen, eine Infektion zu vermeiden. Diese
VorsichtsmaBnahme ist generell sinnvoll, wenn
sich lokal Erkrankungen haufen und schnell aus-
Meiden gréRerer Menschenansammlungen breiten.

v Sparsamer Umgang mit Pflanzen in der Woh-
nung (Vorbeugung vor Pilzsporen)

L.




Alltag und Leben mit
angeborenem Immundetfekt

Chronische Erkrankungen belasten Betroffene und Angehérige in allen Le-
bensbereichen. Sie spielen in das private, berufliche und geselischaftliche
Umfeld hinein. Hier finden Sie wertvolle Informationen und Tipps zu verschie-

denen Lebenssituationen.

Familie und Partnerschaft

Jede Erkrankung, insbesondere wenn sie chronisch

ist, kann fUr Familie oder Partnerschaft belastend sein.

Durch eine adaquate Therapie konnen viele Patienten
mit angeborenen Immundefekten ein weitgehend
normales Leben fuhren.

Sport und Freizeit

Ist der angeborene Immundefekt gut behandelt,
steht einem aktiven Lebensstil mit sportlicher Be-
tatigung nichts im Weg. Generell ist Sport gut fur
die Lunge, die Muskulatur und die Gesamtkondition.
Sprechen Sie am besten mit Ihren behandelnden
Arzten, welcher Sport und welche Belastung fur Sie
geeignet sind.

Kinder mit angeborenem
Immundefekt

Wird ein angeborener Immundefekt bei einem Kind
diagnostiziert, ist das fur Eltern oft eine neue und
auch schwierige Situation. Erklaren Sie Ihrem Kind
die Erkrankung und Therapie in altersgerechten
Worten, denn Sie sind bei der Behandlung auf die
Mitarbeit Ihres Kindes angewiesen. Abhangig vom
Alter Ihres Kindes sollte so viel wie n6tig gesagt
werden, damit Erkrankung und Behandlung grund-
satzlich verstanden werden. Schaffen Sie dabei eine
WohlfUuhlatmosphare und vermitteln Sie mit Kérper-
kontakt das Gefuhl von Sicherheit und Geborgenheit.
Ermutigen Sie Ihr Kind dazu, Fragen zu stellen, und
beantworten Sie diese ehrlich.
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Auslandsreisen sind grundsatzlich maglich.
: Allerdings sollten Sie langere Reisen oder Fern-
reisen mit den behandelnden Arzten besprechen
— besonders mit Blick auf mogliche Impfungen.
Vor der Abreise sollten Sie sich eingehend Uber
Behandlungsmaoglichkeiten im Reiseland infor-
mieren und ggf. ausreichend mit Immunglobuli-
nen versorgen. Bei Reisen ins Ausland ist ggf. eine
arztliche Bescheinigung, dass Sie eine regelmai-
ge Behandlung mit Immunglobulinen bendtigen
und diese daher mit sich fUhren, sehr empfehlens-

www.angeborener-immundefekt.de

Fur Reisen: Formblatt vom
Arzt ausfullen lassen!



Geschwisterkinder

Auch wenn gesunde Geschwisterkinder nicht direkt
von der Erkrankung betroffen sind, ist es wichtig,

sie im Blick zu behalten. Denn das erkrankte Kind
erhalt viel Aufmerksamkeit. Geschwister kbnnen sich
dadurch leicht ausgeschlossen fuhlen. Beziehen Sie
die anderen Kinder, so gut es geht, mit ein. Erklaren
Sie ihnen, dass die Schwester oder der Bruder mit
Immunschwache schneller krank werden kann, und
wie die Therapie funktioniert. Sie kbnnen sie sogar
mit kleinen Handgriffen bei der Heimselbsttherapie
einbeziehen. Planen Sie genugend Zeit und Auf-
merksamkeit fur gesunde Geschwisterkinder ein.
Auch sie haben ein Recht auf ihre Eltern und mussen
die Situation gemeinsam mit Ihnen bewaltigen.

Weitere Kontaktpersonen

Sprechen Sie auch mit Personen, mit denen Ihr
Kind im Alltag Kontakt hat: Ihren Verwandten, den
Freunden Ihres Kindes, deren Eltern sowie Erziehern
oder Lehrern. Klaren Sie betreuende Personen Uber
die Erkrankung und die speziellen Bedurfnisse lhres
Kindes auf. Bei erhohter Infektionsgefahr durch ,um-
gehende” Kinderkrankheiten oder der Behandlung
von Verletzungen ist es wichtig, dass die betreuen-
den Personen wissen, wie zu handeln ist. Ihre Mit-
menschen erfahren so, dass der Immundefekt nicht
ansteckend ist und sie keine Angst haben mussen.
Und sie lernen, besser auf die BedUrfnisse lhres
Kindes einzugehen.
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Vernetzung mit
anderen Betroffenen

Der Austausch mit anderen Betroffenen kann hilf-
reich sein. Denn manchmal bendétigt man praktische
Tipps, etwa wie man sich in gewissen Situationen am
besten verhalten sollte, z.B. im privaten Umfeld oder
am Arbeitsplatz. Ein anderes Mal stehen spezifische
Themen an wie ,Wo bekomme ich einen Schwerbe-
hindertenausweis?" oder ,Wo erhalte ich finanzielle
UnterstlUtzung?". Und das personliche Gesprach mit
jemandem, der ohne grof3e Erklarungen sofort ver-
steht, wie es einem geht, kann entlastend und ener-
giespendend sein. Gemeinschaft und Informationen
fur Menschen mit angeborenen Immundefekten
bietet die dsai e.V. (www.dsai.de), die gro3te Patien-
tenorganisationen in diesem Bereich.

PID-Schulung

Patientenschulungen fur Menschen mit einem an-
geborenen Immundefekt (auch primarer Immun-
defekt = PID genannt) bieten Raum fur einen aus-
fUhrlichen Informationsaustausch mit Experten und
anderen Betroffenen. Der gemeinnutzige Verein
~Arbeitsgemeinschaft Schulung fur Patienten mit
Primaren Immundefekten (PID-Schulung) e.V.* bietet
PID-Schulungen an. Dort kdnnen Sie gemeinsam mit
einem Angehorigen und einem erfahrenen Trainer-
team in die Tiefen des Immunsystems eintauchen.
Die Schulung richtet sich an Menschen mit ange-
borenem Immundefekt, die mit Immunglobulinen
therapiert werden, und wird von Arzten, Psychologen
und Pflegefachkraften begleitet. Es wird Wissen Uber
die Erkrankung und deren Behandlung vermittelt.

Arbeitsgemeinschaft Schulung fir Patienten mit
Primaren Immundefekten (PID-Schulung) e. V.

AG PID-Schulung

Dr. M. Fa3hauer

Klinikum St. Georg
Immundefektambulanz
Delitzscher Str. 141

04129 Leipzig

Info-Telefon: 0800 / 000 5752
E-Mail: h.mueller@pid-schulung.de



ﬂ Der Austausch mit
anderen Betroffenen

kann hilfreich sein. Weitere
Informationen und Angebote
far Menschen mit angebore-
nem Immundefekt erhalten Sie
bei der dsai e.V. (www.dsai.de).

EeEE Www.pid-schulung.de/
M4i%  Fur Patienten:
PID-Schulung e. V.



Informationen

INnformationen und
Adressen im Netz

Auf der CSL Behring-Website www.angeborener-immundefekt.de finden Sie
viele weitere hilfreiche Details, Informationen und Angebote rund um das The-

ma angeborene Immundefekte.

Hier finden Sie Videos mit Facharzten zu unter-
schiedlichen Aspekten der Erkrankung, Texte, Grafi-
ken und Videos zur Heimselbsttherapie sowie viele
Broschuren. Der Sozialratgeber hilft z. B. dabei, sich
Uber finanzielle Ansprlche zu informieren und auf
Behordengange vorzubereiten. Mit dem Therapieka-
lender kdnnen Sie Ihre Therapie IUckenlos dokumen-
tieren. Zudem haben wir lhnen im Bereich ,Service"
Links und Adressen von Patientenorganisationen,

Fachgesellschaften und Kliniken zusammengestellt,
die sich in unterschiedlicher Weise um die Belange
Betroffener und von deren Angehorigen kimmern.
Und am Ende finden Sie auf der Webseite auch

ein Glossar, das Sie insbesondere am Anfang dabei
unterstutzt, sich im Dschungel der Fachbegriffe
zurechtzufinden.



PUN Uatoyy

“agaT uauap




Warnzeichen fir das Vorliegen eines Immundefektes
bei Erwachsenen

Vier oder mehr Infektionen im Jahr, die mit Antibiotika behandelt werden
mussten

Wiederkehrende Infektionen oder eine Infektion mit der Notwendigkeit einer
verlangerten Antibiotikatherapie

Zwei oder mehr schwere bakterielle Infektionen im Jahr
Zwei oder mehr Lungenentzindungen innerhalb von drei Jahren
Infektionen an ungewdhnlichen Stellen oder durch ungewdhnliche Erreger

Primarer Immundefekt in der Familie

Warnzeichen fir das Vorliegen eines Immundefektes
bei Kindern

Angeborener Immundefekt in der Familie

Acht oder mehr Mittelohrentzindungen im Jahr

Zwei oder mehr Entzindungen der Nasennebenhohlen im Jahr
Zwei oder mehr Lungenentzindungen im Jahr
Antibiotika-Behandlung Uber zwei oder mehr Monate ohne Wirkung

Komplikationen bei Lebendimpfungen (z.B. gegen Rotavirus oder
Kinderlahmung)

Wiederkehrende oder ausgedehnte Infektionen mit atypischen
Mykobakterien (normalerweise ungefahrliche Bakterien)

Wiederkehrende Abszesse (Ansammlung von Eiter) tief in der Haut oder
an inneren Organen

Zwei oder mehr schwere Infektionen wie z.B. Hirnhautentzindung,
eitrige Knochen- oder Gelenkentzindungen oder Blutvergiftung (Sepsis)

Dauerhafter Pilzbelag an Haut oder Schleimhaut nach dem ersten Lebensjahr

Unklare chronische Rétung an Handen und FuBen bei Sauglingen
(durch chronische ,Graft-versus-Host-Reaktion")

Wachstumsstorungen bei Sauglingen mit und ohne chronische Durchfalle



Infekt-Check

Sie vermuten, dass Sie oder Ihr Kind an einem angeborenen
Immundefekt leiden kénnten? Machen Sie den Infekt-Check!

Der Test auf der RUckseite kann Ihnen helfen, eine erste Ein-
schatzung zu erhalten. Bitte beachten Sie, dass dieser Test
keinesfalls eine eindeutige Diagnose liefert. Diese kann nur von
einem Arzt gestellt werden. Leiden Sie unter Beschwerden, ist
in jedem Fall ein Arztbesuch ratsam, auch um gegebenenfalls
eine individuell angemessene Therapie beginnen zu kdnnen.

www.angeborener-immundefekt.de

Auch Online: Machen Sie
den Infekt-Check!




CSL Behring

Besuchen Sie  slv
unsere Websites *

www.cslbehring.de
www.cslbehring.at

www.angeborener-immundefekt.de

CSL Behring GmbH
Philipp-Reis-StralBe 2
65795 Hattersheim

Medizinische Information:
Ry +49 6190 75 84810
<4 medwiss@cslbehring.com

Osterreich CSL Behring GmbH
Austria Campus 6
Walcherstrasse 1A / Stiege 1
1020 Wien

% +43180101 2464

+431 801012810
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