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Primire Immundetekte erkennen

Jeffrey Modell Forschungszentrum an der MedUni Wien soll Sichtbarkeit erh6hen.

Mehr Aufmerksamkeit fiir eine
héaufig lange unerkannte Erkran-
kung und eine bessere Patienten-
versorgung aber auch Unterstiit-
zung der Forschung - das sind
die Ziele der US-amerikanisch
basierten Jeffrey Modell Stiftung.
Im Mittelpunkt stehen primére
Immundefekte, die aufgrund der
damit verbundenen zahlreichen
schweren Infektionen bei den Be-
troffenen die Lebensqualitat stark
beeintrachtigen und mit einem
erhéhten Komplikations- und
Mortalitdtsrisiko verbunden sind.
An der Universitatsklinik fiir Kin-
der- und Jugendheilkunde in
Wien wurde Ende Jénner das ers-
te Jeffrey Modell Foundation-
Zentrum in Osterreich mit einem
Symposium eroffnet.

Der Forschungsschwerpunkt primé-
re Immundefekte (pID) wurde be-
reits vor zehn Jahren an der Medizi-
nischen Universitit Wien etabliert
und findet sich heute mit dem Jeffrey
Modell Diagnostic and Research
Center Vienna in der neuen For-
schungsplattform Center for Conge-
nital Immunodeficiencies (CCID).

Primdre Immundefekte wurden
auch neu in den Entwicklungsplan
der MedUni Wien als Forschungsfeld
aufgenommen. Gemeinsam mit dem
St. Anna-Kinderspital betreibt die
Univ.-Kinderklinik eine Spezialam-
bulanz, berichtete Univ. Prof. Dr.
Wolfgang Schiitz, Rektor der MedUni
Wien, bei der Eréffnung.

Seltene Krankheit und
hohe Dunkelziffer

Mit einer Héufigkeit zwischen
1:800 und 1:2000 zdhlt die heteroge-
ne Gruppe der pID zu den Rare Di-
seases. In Osterreich sind 300 Perso-
nen mit klinisch relevanten pID in
medizinischer Betreuung. Die Dun-
kelziffer diirfte betréchtlich sein, ge-
ben die Experten zu bedenken.
pID stellen eine vielfiltige Grup-
pe von Erkrankungen dar, denen die
gestérte Immunfunktion des Orga-
nismus gemeinsam ist. Die haufigs-
ten Defekte sind:
¢ Kombinierte (T- und B-Zell)-De-
fekte

¢ Immundefekte, bei denen der An-
tikorpermangel im Vordergrund
steht
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Aktuelle Influenza-Situation
in Osterreich:

Niederosterreich

Die Anzahl an Neuerkrankungen an
Grippe/grippalen Infekt befindet sich

Burgenland

derzeit im Zunehmen. Im Vergleich
zur Vorwoche kaum veranderte Situa-

Oberosterreich

tion bei der Anzahl an Influenzavirus-
nachweisen.
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Aktuelle Influenza-News allgemein:

Karnten

In Europa zunehmende Influenzavi-
rusaktivitat, die in Bulgarien, Grie-

Tirol

chenland, Luxemburg und Spanien
als weitverbreitet eingestuft wird. Bul-
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Vorarlberg

garien meldet bereits eine hohe Influ-
enzaintensitét.

J = kein Virusnachweis in untersuchten
Stichproben

J = Influenza Virus in einzelnen Stichproben
nachgewiesen

durch die gesetzlichen Krankenversicherungstrager.
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W Weitere Infos finden Sie unter www.influenza.at

Hinweis zur Verordnung von Tamiflu: Eine Abgabe auf Kassenkosten ist ausschlieBlich fiir hoch fiebernde
Patienten binnen 48 Stunden nach Auftreten der klinischen Symptome mdglich, wenn eine Grippewelle in
Osterreich bzw. fiir bestimmte Bundeslander durch das Department fiir Virologie der Med. Univ. Wien diagnosti-
ziert und verlautbart worden ist. Die diesbeziigliche Information tber Beginn und Ende der Grippewelle erfolgt

= wiederholter Nachweis von
Influenza Virus in Stichproben aus
zwei aufeinanderfolgenden Wochen

= Grippewelle

Tamiflu

oseltamivir

Therapie und Prophylaxe

g in der Gri

fuir Erwachsene/Jugendliche ab 13 Jahren. Tamiflu® 6 mg/ml Pulver zur H

i hellgelbe Box, RE:

g einer Suspension, fiir

Kinder bis 15 kg OP1, fir Kinder > 15 - 40kg OP2 erforderlich! Dosierung in ml angeben! AuBerhalb der von den
Krankenkassen verlautbarten Grippewelle ist immer eine Chefarztgenehmigung erferderlich!

Fachkurzinformation siehe Seite 30

* Defekte der Phagozytenzahl und
-funktion

* Andere gut definierte Immunde-
fekte, wie das Louis-Bar-Syndrom,
das DiGeorge-Syndrom oder die
chronische mukotane Candidiasis
(CMC)

e Das variable
drom.

Die grofite Gruppe von Patien-
ten, mit einem Anteil von mehr als
50 Prozent, weist ein Anitkorper-
mangelsyndrom (AKMS) auf, erklért
Univ.-Prof. Dr. Elisabeth Forster-
Waldl vom CCID. , Dabei kommt es
durch eine Dysbalance des Immun-
systems zu einer fehlenden Toleranz
gegeniiber dem eigenen Korper“ Et-
wa 70 Prozent der pID-Betroffenen
kénnen mit Immunglobulinen gut
behandelt werden - wenn die Krank-
heit entsprechend diagnostiziert
wurde. Bei einem Teil der verblei-
benden 30 Prozent gibt es, so Fors-
ter-Waldl, die Moglichkeit, sowohl
Immunglobuline als auch Immun-
suppressiva zu verabreichen: ,Eine
paradoxe Situation®, in der versucht
wird, das System durch eine ausge-
wogene Unterstiitzung der Abwehr
und der Akzeptanz in ein Gleichge-
wicht zu bringen. Liegt ein sehr
schwerer Defekt vor, so stellt auch
die Knochenmarktransplantation ei-
ne Option dar.

Als genetisch bedingte Erkran-
kung hat die genetische Erforschung
und Abkldarung des primédren Im-
mundefekts (pID) einen bedeuten-
den Anteil. Mit Hilfe des whole-
exom sequencing ist es heute mog-
lich, eine genetische Analyse zu er-
stellen, um die Grundursache des
Defekts zu identifizieren. In ndchster
Zukunft werden auch auf der Grund-
lage der Forschungsarbeiten in Wien
neue Moglichkeiten fiir individuali-
sierte Therapien zur Verfiigung ste-
hen, berichtet Forster-Waldl. Dann
werde mittelfristig auch eine Gen-
therapie eingesetzt werden kdnnen.

Immundefektsyn-

Haufige Infektionen im Kindesalter kdnnen ein Hinweis auf einen primaren

Immundefekt sein. © Dan Race / fotolia.com

pID als Experimente der Natur

Die Forschung im Bereich der
primdren Immundefekte ermdglicht
auch Erkenntnisse in anderen Zu-
sammenhéngen, stellte Dr. Kaan
Botzug vom Research Center for Mo-
lecular Medicine (CeMM) der Med-
Uni Wien, das ebenfalls am CCID
beteiligt ist, fest und zitierte Prof.
Fred D. Rosen, den 2005 verstorbe-
nen Pionier der Immunologie an der
Harvard Medical School: ,Priméire
Immundefekte sind Experimente der
Natur, die uns die Immunologie leh-
ren So versteht man die Erkrankung
heute auf molekularer Ebene we-
sentlich besser, was wiederum zu ei-
nem besseren Verstindnis der am
Immunsystem mitwirkenden Kom-
ponenten gefiihrt hat. Es gebe bei-
spielsweise Uberlegungen, dass eine
der prototypischen Autoimmuner-
krankungen, die chronisch entziind-
lichen Darmerkrankungen, einen
primédren Immundefekt als Grundla-
ge habe. Dies wiederum habe klini-
sche Konsequenzen. ,Die Immuno-
logie steht heute im Zentrum im Ver-
stdndnis einer groflen Zahl an Er-
krankungen‘ restimierte Botzug

Ziel: Neugeborenenscreening
auf schwere Immundefekte

Der Status als JFM-Zentrum ver-
leiht den Forschungsaktivititen in
Wien besserer Sichtbarkeit. ,Die JMF
ist extrem erfolgreich und verfiigt
uber ein weltweites Netzwerk, das die
Bewusstseinsbildung und die Verfiig-
barkeit von klinischer Labordiagnos-
tik fordert’, stellt Forster-Waldl fest. So
konnte in den USA 2012 ein fldchen-
deckendes Neugeborenenscreening
auf pID etabliert werden - finanziert
durch die Jeffrey Modell-Stiftung. Sol-
che Bestrebungen gibt es seit einigen
Jahren auch in Osterreich. Nun hofft
man auf einen neuen Impuls.

Die Finanzierung des JMF-Zen-
trums in Wien ist durch die Firma Oc-
tapharma fiir die kommenden drei
Jahre sichergestellt- eine wichtige Vo-
raussetzung um die Diagnose und
Therapie angeborener Inmundefekte
in Osterreich zu verbessern. kil

Quelle: Kick-Off Jeffrey Modell Dia-
gnostic and Research Center Vienna,

24, bis 25. Jdanner. 2014, Wien

W www.jmf-vienna.at

Arthroskopie bei ilteren Patienten

Hiiftgelenk nach Labrum-Glattung kaum geschmeidiger.

Das arthroskopische Débride-
ment eines eingerissenen Labrum
acetabuli ist bei alteren Patienten
von zweifelhaftem Nutzen, resii-
mieren kanadische Autoren einer
kleinen Studie.

Labrumrupturen sind eine der hau-
figsten Indikationen fiir Hiiftarthro-
skopien - auch wenn die Erfolgs-
chancen sehr unterschiedlich beur-
teilt werden. Insbesondere gibt es
Hinweise, dass, dhnlich wie bei Me-
niskusrissen, Knorpelschdden und
fortgeschrittenes Alter mit schlech-
teren Ergebnissen einhergehen. Aus
diesem Grund haben orthopéadische
Chirurgen aus Ottawa die Wirkun-
gen des arthroskopischen Débride-
ments bei 41 Patienten mit im MRT
nachgewiesener Labrumruptur iiber
knapp drei Jahre verfolgt.

Zum Zeitpunkt des Eingriffs wa-
ren die Patienten zwischen 45 und
67 Jahre alt. Gegeniiber dem Aus-
gangszustand kam es bei ihnen post-

operativ zu statistisch signifikanten
Verbesserungen, und zwar im WO-
MAC-Schmerz-Score (von 54,0 auf
69,4), im WOMAC-Funktions-Score
(von 60,4 auf 69,1), im modifizierten
Harris Hip Score (mHHS; von 56,6
auf 63,9) und in der physischen
Komponente des SF-12 (von 33,2 auf
39,3). Unterschiede im WOMAC gel-
ten allerdings erst ab zwolf Punkten
als klinisch relevant. Der WOMAC-
Steifigkeits-Score und die psychische
Komponente des SF-12 wurden
durch den Eingriff nicht verdndert.

Hohe Re-Operationsrate

Ein gutes oder exzellentes klini-
sches Ergebnis, definiert als mHHS
> 80, erreichten nur 13 Patienten
(32 %). Sieben Patienten (17 %) wur-
den nach im Mittel 21 Monaten ein
zweites Mal am Hiiftgelenk operiert,
bei fiinf von ihnen wurde das Hiift-
gelenk vollstandig ersetzt. Fiir die
Studienautoren vom Ottawa Hospi-

tal sind das entmutigende Ergeb-
nisse: ,Das arthroskopische Débri-
dement war mit einer relativ hohen
Re-Operationsrate und minimalen
Verbesserungen in gelenkspezifi-
schen Ergebnissen und der Lebens-
qualitdt verbunden!” Die klinische
Relevanz der beobachteten Unter-
schiede sei fragwiirdig. Die Chirur-
gen raten deswegen, ,bei dlteren Pa-
tienten mit Riss des Labrums mit der
Arthroskopie zuriickhaltend zu sein”

Diesem Urteil mag sich der
Kommentator der Studie, Fred R. T.
Nelson vom Henry Ford Hospital in
Detroit, nicht anschlieffen. Er hailt
weitere grofiere Studien zum Ein-
fluss von Alter und Knorpelverdn-
derungen fiir notig, bevor Empfeh-
lungen zur Patientenauswahl fiir die
Labrumresektion gemacht werden
konnen.  springermedizin.de/KK B
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