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Liebe Patientin,
lieber Patient,

Ihnen wurden Immunglobuline verschrieben.

Dieses Arzneimittel wird in vielen verschiedenen Indikationen
erfolgreich eingesetzt.

Doch was sind Immunglobuline, woraus werden sie gewonnen, wie
wirken sie und wie sind sie anzuwenden?

Mit dieser Broschlre méchten wir unseren Beitrag dazu leisten,

Sie daruber aufzukl@ren, wie das Immunsystem des Kérpers
funktioniert, welche Rolle Immunglobuline dabei spielen und wie ein
Immunglobulinpréparat Ihnen helfen kann.

Wir hoffen, dass wir einige lhrer Fragen beantworten kénnen.
Weitere Informationen finden Sie auch unter

+ www.octapharma.de

« www.immundefekte.info

+ www.info-itp.de

oder im direkten Kontakt mit uns per Telefon oder E-Mail.

Wir wiinschen lhnen eine gute Besserung.

lhre Octapharma



Was ist das Immunsystem?

Das Immunsystem des Menschen schutzt den Kérper auf vielfdltige
Weise vor Krankheitserregern wie Viren, Bakterien oder Pilzen. Dieses
Abwehrsystem wird in zwei Kategorien unterteilt: Das unspezifische
und das spezifische Immunsystem.

Die unspezifische Abwehr stellt den ersten Schutzschild des
Kérpers dar. Inre Aufgabe ist es, das Eindringen von Krankheitser-
regern in den Koérper zu verhindern. Dazu z&hlen z.B. der SGureschutz-
mantel der Haut, der saure pH-Wert im Magen oder auch Sekrete, die
auf Schleimhautoberfléchen zu finden sind. Werden diese oberfléich-
lichen Barrieren dennoch durchbrochen, werden bestimmte Zellen des
Immunsystems aktiv. Sogenannte Fresszellen (z.B. Leukozyten oder
Makrophagen) erkennen kdrperfremde Substanzen und beseitigen sie,
unabhdngig davon, ob der Kérper bereits Kontakt zu diesem Krank-
heitserreger hatte oder nicht.

Die spezifische Abwehr wird aktiviert, sobald es einem Eindringling
gelungen ist, die Barrieren der unspezifischen Abwehr zu Uberwinden.
Es wird eine speziell auf den Eindringling zugeschnittene Immunantwort
ausgeldst. Eine wichtige Rolle spielen hier z.B. weilde Blutkérperchen
wie die B-Zellen (auch B-Lymphozyten oder Plasmazellen genannt).



. Ubrigens: Das B in ,B-Zellen” zeigt an, wo diese
l Zellen ihren Ursprung haben: Sie stammen aus dem
Knochenmark (englisch: bone marrow).

B-Zellen produzieren grofse Mengen an Antikérpern — auch Immun-
globuline genannt. Diese Y-férmigen Molekule sind hochspezifisch und
haben viele Funktionen. Beispielsweise sind sie in der Lage, bestimmte
Strukturen auf der Oberfl&iche von Eindringlingen zu erkennen. Sie pas-
sen zu den Infektionserregern wie ein SchlUssel zu seinem Schloss und
leiten mit der Bindung an die Erreger deren Zerstérung ein.

Antikérper binden an kérperfremde Strukturen und

Y leiten deren Zerstérung ein. Zudem sind Antikérper
wichtig, um das Immunsystem im Gleichgewicht zu
halten.

Die Produktion einer wirksamen Menge Antikérper kann bei einer erst-
maligen Infektion mit einem Erreger einige Wochen dauern. Damit bei
einer nochmaligen Infektion mit dem gleichen Erreger nicht wieder
so viel Zeit bis zur Bekdmpfung vergeht, bildet der Kérper sogenannte
Geddchtniszellen. Sie ermdglichen es, gegen einen schon bekannten
Erreger in sehr kurzer Zeit grolde Mengen Antikérper zu bilden. Die Infek-
tion kann nun sehr schnell und wirkungsvoll bek&dmpft werden. Dadurch
verlduft die Infektion milder oder der Erreger wird sogar so rasch be-
seitigt, dass gar keine Krankheitssymptome auftreten.



Welche Aufgaben haben
Immunglobuline?

Immunglobuline sind vor allem im Blut, aber auch in anderen Gewe-
ben, wie z.B. den Schleimhd&uten, in groRer Zahl zu finden. Ihr Auf-
gabenbereich lasst sich in zwei Kategorien einteilen: Die Abwehr
von Infektionen und die Regulation der Immunantwort
(= Immunmodulation).

Um die Abwehr von Infektionen einzuleiten, binden die Antikdrper
mit ihren beiden oberen Enden an kérperfremde Stoffe (sogenannte
Antigene). Durch diese Bindung werden die Fremdstoffe markiert
und kénnen sehr leicht und schnell von anderen Komponenten des
Abwehrsystems erkannt und zerstért werden.

B-Zellen produzieren Die Antikérper binden Immunzellen erkennen
spezifische Antikorper passgenau an die markierten
gegen das jeweilige die eingedrungenen Pathogene und
Pathogen. Pathogene. zerstoren sie.



Nach erfolgreicher Abwehr der Eindringlinge wird das Immunsystem
wieder normalisiert bzw. auf den ursprianglichen Zustand zurtckgefah-
ren, um eine Ubermdfige Immunreaktion zu vermeiden.

Auch bei der Immunmodulation spielen Antikérper eine Rolle:
Mit ihrem oberen und unteren Ende sind Immunglobuline féhig, an
zahlreiche Zellen des spezifischen und unspezifischen Systems an-
zudocken und dadurch eine Vielzahl an Vorgéngen anzustofRen oder
zu hemmen.

B-Zellen produzieren Die Antikérper kénnen Antikérper kénnen
Antikérper, die eine an Immunzellen binden auch an andere
regulierende Funktion und diese aktivieren Antikérper binden und
im Immunsystem oder hemmen. diese neutralisieren.
einnehmen.

Bei gesunden Menschen sind all diese Vorgdnge im Gleichgewicht:
Es wird eine ausreichende Menge funktionsfdhiger Antikérper produ-
ziert, vorhandene Erreger werden bekdmpft und das Immunsystem
nach erfolgreicher Abwehr wieder zurtckgefahren.

Die Immunglobuline sind somit ein sehr wichtiger Bestandteil unseres
Immunsystems. Ohne Immunglobuline sind wir Menschen nicht Uber-
lebensfahig, weil Infektionserreger nicht effektiv abgewehrt werden
kénnen oder die Immunabwehr auler Kontrolle geraten kann.



Was passiert, wenn ...

... Immunglobuline fehlen?

Im Falle eines Immundefekts kann es dazu kommen, dass keine aus-
reichenden Mengen Antikérper produziert werden. Das wird als Anti-
kérpermangel bezeichnet. Dieser Mangel fuhrt dazu, dass Erreger
nicht oder nur unzureichend abgewehrt werden. Die Folge sind hdufige
und zum Teil sehr schwere Infektionen. Selbst durch normalerweise
véllig harmlose Erreger kdbnnen schwere Erkrankungen hervorgerufen
werden.

... Immunglobuline nicht tun, was sie sollen?

Bei einigen Immundefekten ist es moglich, dass zwar ausreichende
Mengen an Antikérpern gebildet werden, diese jedoch fehlerhaft sind:
Sie binden an kérpereigene Strukturen und I6sen die Zerstérung des
eigenen Gewebes aus. Weil der Kérper hierbei Antikérper bildet, die
gegen korpereigene Strukturen (griech. autos = selbst) gerichtet sind,
werden diese Krankheiten auch als Autoimmunerkrankungen
bezeichnet. Dartber hinaus ist das Immunsystem durch die Auto-
antikérper nicht vollsténdig im Gleichgewicht und kann Uber- oder
unterreguliert sein.

Um Antikérpermangel-Syndrome oder Autoimmun-
erkrankungen zu behandeln, kénnen intakte Immun-
globuline, die aus dem Blut bzw. Plasma gesunder
Spender gewonnen werden, verabreicht werden.



Wofur werden Immun-

globuline in der Therapie
eingesetzt?

Immunglobuline kénnen aufgrund ihrer vielfaltigen Funktionen im
menschlichen Koérper bei einer grofden Zahl von Erkrankungen, die zu
den angeborenen und erworbenen sowie Autoimmunerkrankungen
gehéren, zum Einsatz kommen. Die Préparate sind von jung bis alt
anwendbar.

Zudem gibt es flexible Therapiemethoden, die sich an den Alltag,
die Bedurfnisse und an das jeweilige Krankheitsbild des Patienten
anpassen.



Was sind primare
Immundefekte?

Primdre Immundefekte sind angeborene stérungen des Immunsys-
tems. Sie beruhen auf Fehlfunktionen in der Entwicklung jener Zellen, die
fur die Bildung von Antikérpern wichtig sind. Hierzu gehéren die Stamm-
zellen im Knochenmark oder die sogenannten B- oder T-Lymphozyten.

Primdre Immundefekte machen sich durch gehduftes Auftreten von
Infekten bemerkbar. Eine erhéhte Infektanfalligkeit Idsst sich in vielen
Fallen bereits im Kindesalter feststellen. In nicht wenigen Fdllen treten
die Symptome jedoch erst im Erwachsenenalter auf. Heutzutage sind
Uber 550 verschiedene primdre Immundefekte bekannt. Einige wich-
tige sind: IgA-Mangel, Variables Immundefektsyndrom (CVID), IgG-
Subklassendefekt, Agammaglobulinémie (M. Bruton) oder der schwere
kombinierte Immundefekt (SCID).

Um einen Immundefekt frihzeitig zu erkennen, haben Experten eine
Liste mit typischen Symptomen eines angeborenen Antikérpermangels
zusammengestellt.

Ein erster Verdacht auf das Vorliegen eines Antikérpermangels Idsst
sich durch einfache und kostengulinstige Tests wie z.B. die Bestimmung
des Immunglobulingehalts im Blut oder ein Differenzialblutbild erhdarten.

Liegt ein angeborener Antikérpermangel vor, kann eine Therapie mit
Immunglobulinen vor Infektionen schitzen. Die Therapie muss dauer-
haft und in ausreichender Dosierung durchgefuhrt werden, da der
Kérper keine oder nur unzureichende Mengen funktionstichtiger Anti-
kérper bilden kann. Eine rechtzeitige Diagnose ist wichtig, da nur eine
frhzeitige Therapie irreversible Langzeitsch&den verhindern kann.
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Typische Symptome bei Kindern

Erhéhte Infektanfdlligkeit

+ mehr als 2 Lungenentzindungen
pro Jahr

» mehr als 2 schwere Nasenneben-
héhlenentziindungen pro Jahr

« mehr als 8 eitrige Mittelohrent-
zindungen pro Jahr

« mehr als 2 schwere Infektions-
erkrankungen (z.B. Knochen-
hautentziindung, Hirnhautent-
zUndung, etc.)

Ungewohnliche Infektionen

« Impfkomplikationen bei
Lebendimpfungen (Polio, BCG)

« Pilzbefall der Mundschleimhdute
oder anderer Hautpartien nach
dem 1. Lebensjahr

- wiederkehrende Infektionen mit
normalerweise harmlosen Erregern
(z.B. atypische Mykobakterien)

- wiederkehrende tiefe
Haut- oder Organabszesse

Sonstige Hinweise

 Antibiotikatherapie mehr als
2 Monate ohne Effekt

- angeborene Immundefekte oder
dhnliche Symptome bei anderen
Familienmitgliedern

- unklare chronische Rétungen bei
Sduglingen an Handen und Fufien
(Graft-versus-Host-Reaktion)

« Wachstums- und Gedeihstérungen
im Sdauglingsalter mit und ohne
chronische Durchfdlle

Typische Symptome bei Erwachsenen

» bekannte Immundefekte in der
Familie

» 4 oder mehr Infektionen pro Jahr,
die mit Antibiotika behandelt
wurden (z.B. Ohrenentzindung,
Bronchitis, Nebenhdhlenentziin-
dung oder Lungenentzindung)

- wiederkehrende Infektionen oder
Infektionen, die eine sehr lange
antibiotische Therapie erfordern

« 2 oder mehr schwere bakterielle
Infektionen, wie Knochenmark-
entzindung, Hirnhautentziindung,
Blutvergiftung oder Entzindung des
Unterhautgewebes

+ 2 oder mehr im Réntgenbild nach-
gewiesene Lungenentziindungen
innerhalb von 3 Jahren

« Infektionen an ungewoéhnlichen
Stellen oder mit normalerweise
harmlosen Erregern



Was sind sekundare
Immundefekte?

Wdhrend ein primdrer Immundefekt genetischen Ursprungs ist, kdbnnen
sekunddre Immundefekte unter anderem infolge anderer Erkrankungen
auftreten. Sind diese Erkrankungen mit schweren Infektionen verbunden,
kénnen Immunglobulinpréparate helfen, den fehlenden Infektionsschutz
wiederherzustellen.

Far die Ausbildung eines sekunddéren Immundefekts gibt es viele

Ursachen:
Krebserkrankungen Fehlernéhrung
» CLL » Alkoholmissbrauch
+ MM * Mangelerndhrung
e Virusinfektionen Chronisch bakterielle
ﬁ e HIV Infektionen
» EBV » Chlamydien
« CMV « Streptokokken
Stoffwechselstérungen
 Diabetes
CLL: Chronische lymphatische Leukémie HIV: Humanes Immundefizienz-Virus
CMV: Cytomegalie-Virus MM: Multiples Myelom

EBV: Epstein-Barr-Virus
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Nicht nur bei vorausgegangenen Krankheiten kénnen sekunddre
Immundefekte auftreten. Es ist auch méglich, dass ein sekunddrer
Immundefekt als Begleiterscheinung medikamentdser Therapien
(z.B. Krebserkrankung) ausgebildet wird. Die Beeintrdchtigung des
Immunsystems nach medikamentésen Therapien kann zeitlich
verzégert auftreten, so dass der Zusammenhang zwischen (Vor-)
Erkrankung bzw. Therapie und dem Auftreten eines sekunddren
Immundefekts nicht immer sofort ersichtlich ist. Daher ist es wichtig,
behandelnde Arzte Uber Vorerkrankungen und vergangene oder
aktuelle Therapien zu informieren, so dass rechtzeitig gehandelt
werden kann.

Sekunddre Immundefekte kénnen beispielsweise in Folge
dieser Therapien auftreten:

« Chemotherapie
 Immunsuppressiva
 Glukokortikoide
Ca « Strahlentherapie
« Immuntherapien (z.B. monoklonale Antikérper,
CAR-T-Zelltherapie, TFN-Blocker* ...)
« Knochenmarkstransplantationen

*TFN-Blocker: Tumornekrosefaktor-Blocker

Sekunddre Immundefekte sind meistens reversibel, d.h., dass sich das
Immunsystem nach einiger Zeit wieder stabilisiert, wenn die zugrunde
liegende Krankheit abklingt oder die Therapien abgesetzt werden. In

anderen Fdllen kann es sein, dass der Defekt dauerhaft bestehen bleibt.

In beiden Fdllen kann eine zeitweilig oder dauerhaft erhdhte Infektan-
falligkeit die Folge sein. Um solche Komplikationen zu vermeiden, kann

der Einsatz von Immunglobulinen sinnvoll sein, um das Immunsystem

zu stabilisieren.



Was sind Autoimmun-
erkrankungen?

Bei Autoimmunerkrankungen greift das Immunsystem irrtimlicher-
weise kdrpereigene Strukturen und Gewebe an. Die B-Zellen produ-
zieren Autoantikdrper (= Antikérper gegen kérpereigene Zellen), die
die Zerstérung von beispielsweise Nervenzellen oder Blutplattchen
einleiten. Die Ursache fur die Ausbildung von Autoantikérpern ist bis-
lang unbekannt.

Je nachdem, welche Gewebe im Kérper angegriffen werden, zeigen
sich ganz unterschiedliche Erkrankungen im neurologischen, hdmato-
logischen und dermatologischen Bereich.

Beispiele fur Autoimmunerkrankungen:
+ Chronisch-inflammatorische
demyelinisierende Polyneuropathie (CIDP)
+ Guillain-Barré-Syndrom
] « Myasthenia gravis
 Lupus erythematodes
» Immunthrombozytopenie
« Dermatomyositis
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Bei einigen dieser Erkrankungen kann die Gabe von Immunglobulinen
die schadigenden kérpereigenen Reaktionen wieder zum Abklingen

bringen. Das Immunsystem kann wieder ins Gleichgewicht kommen
und entzindliche Prozesse im Kérper kdnnen gemildert werden.



Wie werden Immunglobulin-
praparate hergestellt?

Bevor Immunglobulinpréiparate eingesetzt werden kénnen, haben
die Wirkstoffe eine Reihe von Herstellungsschritten durchlaufen:

Es beginnt mit der Spende von Blutplasma gesunder Menschen. Das
gewonnene Plasma wird durch aufwendige und zeitintensive Produk-
tionsprozesse, die viele Sicherheits- und Qualitétsansprtche erflllen
mussen, aufgereinigt. Dadurch kann gewdhrleistet werden, dass hoch-
reine und wirkungsvolle Préparate entstehen.

Um eine moglichst grofde Vielfalt an Antikérpern zu gewdhrleisten,

werden Plasmen von Uber 1.000 gesunden Spendern gleichzeitig
verarbeitet.
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Immunglobulinprédparate werden aus mensch-
lichem Blutplasma hergestellt, welches von gesun-
den Menschen mit intaktem Immunsystem ge-
spendet wird. Das gespendete Blutplasma enthdilt
Antikérper gegen eine Vielzahl von Krankheits-
erregern. Diese kénnen Sie vor Infektionen schutzen.

Vor jeder einzelnen Spende wird der Gesundheits-
zustand des Spenders gepruft: Spender, bei denen
z.B. Infektionen festgestellt werden, werden aus-
geschlossen.

Als zusdtzliche Sicherheitsmaf3hahme werden im
Herstellungsprozess von Immunglobulinpréparaten
Schritte vorgenommen, um potenziell vorhandene
Krankheitserreger effizient zu entfernen oder zu
inaktivieren.

Es ist gesetzlich vorgeschrieben, dass Immun-
globulinpréparate erst nach staatlicher Prafung
jeder einzelnen Charge in den Handel gebracht
werden durfen. Die Kombination aller MaRnahmen
tragt zur Qualitét, Reinheit und einem guten Sicher-
heitsprofil von Immunglobulinpréparaten bei.



Welche Therapieoptionen
gibt es?

Intravenése Immunglobulintherapie (IVIG)

Q@ Verabreichungsort:
© Frequenz:
& Dosis:

& Verfahren:

In der Regel in der Arztpraxis oder Klinik.
Alle 3—4 Wochen.

Héhere Dosen moéglich,
z. B. bei Autoimmunerkrankungen.

Die Immunglobuline werden direkt in die
Vene infundiert.

Subkutane Immunglobulintherapie (SCIG)

Q@ Verabreichungsort:

© Frequenz:
@ Dosis:

& verfahren:

1& Vorteil:

Kann vom Patienten nach ausfuhrlicher
Schulung selbst zu Hause durchgefthrt
werden.

In der Regel wéchentlich.
Kleinere Mengen pro Injektion.

Die Immunglobuline werden mit einer
kleinen Injektionspumpe oder direkt aus
der Hand unter die Haut gespritzt.

Flexibilitdt und Unabhdngigkeit, da
die Therapie selbststéindig durchgefuhrt
werden kann.

Die passende Therapieform sollte in Absprache mit dem behandelnden
Arzt entsprechend den individuellen Bedurfnissen und Méglichkeiten
des Patienten gewdhlt werden.
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Dokumentation

Bei der Verabreichung von Immunglobulinen ist der Arzt laut § 14
Transfusionsgesetz dazu verpflichtet, die Therapie zu dokumentieren
und zu archivieren.

Bei der Heimselbstbehandlung muss der Patient die Therapie eigen-
stdndig dokumentieren und diese Dokumentation dem behandelnden
Arzt in regelmdRigen Absténden vorlegen. Dadurch kann auch der
Therapieerfolg nachvollzogen und die Therapie bei Bedarf angepasst
werden.

Zur Dokumentation gibt es entweder einen klassischen Therapie-
kalender oder die praktische flexIG-App fur das Smartphone, mit der
die Therapie geplant und dokumentiert werden kann.



Wen sollte ich uber

die Immunglobulintherapie
informieren?

Informieren Sie alle weiteren behandelnden Arzte daruber,

dass Sie mit Immunglobulinen behandelt werden, vor allem,

\/ bevor Sie eine Impfung bekommen. Es ist méglich, dass Imp-
fungen wdahrend der Anwendung von Immunglobulinen ihren
Schutz nicht oder nur teilweise erreichen kénnen.

welche rezeptpflichtigen und nicht rezeptpflichtigen
\/ Medikamente Sie einnehmen. Dies gilt auch fur Nahrungs-
ergdnzungsmittel und pflanzliche Medikamente.

wenn Sie schwanger sind oder stillen. Auch wenn Sie den-

\/ ken, dass Sie schwanger sein kénnten, oder falls Sie planen,
schwanger zu werden, sollten Sie Ihre behandelnden Arzte
informieren.
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Wie 1st die Vertraglichkeit?

Moderne Immunglobulinpréparate sind gut vertraglich und neben-
wirkungsarm. Wenn Nebenwirkungen auftreten, sind sie meist mild
und reversibel, das heil3t, sie verschwinden nach kurzer Zeit wieder
von selbst.

Hierzu beachten Sie bitte auch die Gebrauchsinformation Ihres
Immunglobulinpréparates. Sollten Sie bei sich eine Nebenwirkung
feststellen, die mit der Gabe des Immunglobulins zusammenhdngen
kann, informieren Sie bitte Ihren Arzt dartber. Er wird gemeinsam mit
Ihnen Uber das weitere Vorgehen entscheiden.
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Wo erhalte ich

weitere Informationen?

Primére Immundefekte
www. Bl il 6 ETESEY . info

EINE INITIATIVE DER OCTAPHARMA GMBH

@ IMMUNS CHWACHE
> SCHWEIZ

Sekunddre Immundefekte

SECONDARY
IMMUNE
DEFICIENCY

Autoimmunerkrankung — ITP

www. {[l{517:§.de
EINE INITIATIVE DER OCTAPHARMA GMBH
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Welche Selbsthilfe-

gruppen gibt es?

Primdre Immundefekte
#* ]
gdsal - www.dsai.de

Defektes Immunsystem?
Starke Patientenorganisation!

(=] ]
3m]

o

8]
Ky O

www.oespid.org

Hilfe und Hoffung bei
primaren Immundefekten

* Sval www.svai.ch

OFE

[
=]

[=

Autoimmunerkrankungen

=
O

www.itp-information.de

[

|
.E.'

Yipgm

Deutsche Gesellschaft
fiir Muskelkranke e.V.

www.dgm.org

=

A=
=

www.gbs-cidp.de

3
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Deutschland

Octapharma GmbH
Elisabeth-Selbert-Strake 11
D-40764 Langenfeld

Tel.: +49 (0) 2173 917-0
Fax: +49 (0) 2173 917-1M
info.de@octapharma.com
www.octapharma.de

Bsterreich

Octapharma Handelsges.m.b.H.
Oberlaaer Stralke 235

A-1100 Wien

Tel.: +43 (01) 610 32-0
kundenservice@octapharma.com
www.octapharma.at

Schweiz

Octapharma AG
Seidenstrasse 2
CH-8853 Lachen

Tel.: +41 (55) 4512-145
Fax: +41 (55) 4512-155
info@octapharma.ch
www.octapharma.ch

oclapharma
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