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Erkrankungen der Lunge und der oberen Atemwege flhren die Liste
der Organkomplikationen bei Patienten mit unzureichender Immun-
abwehr an. Seit der zunehmenden Verwendung immunsuppressiver
Substanzen sind Stérungen der Immunabwehr keine Seltenheit mehr.
Humorale Immundefekte sind heute einer wirksamen Substitutions-
therapie zuganglich. Voraussetzung fur eine erfolgreiche Behandiung
ist jedoch die genaue Kenntnis des jeweils vorliegenden Immunglobu-
linmangels. Eine gezielte Substitution zellularer immundefekte ist
abgesehen von angeborenen Immundefektkrankheiten auf Ausnah-
men beschrankt. Eine aktive Immunisierung setzt einen stimulierba-
ren immunapparat voraus. Hier ergeben sich moglicherweise sowohl
fur humoral als auch fir zellular bedingte Stérungen der Immun-
abwehr in der Zukunft neue Therapieansatze. Wie auch bei anderen
Erkrankungen muB nachdricklich auf die Notwendigkeit der Friher-
kennung vorhandener Mangelzustande hingewiesen werden, da nur
so irreversible pulmonale Spatschaden verhindert werden kdnnen.

Seit der zunehmenden Verwendung
immunsuppressiver Substanzen,
insbesondere bei der Behandlung
neoplastischer Erkrankungen, ist
zwangslaufig die Frequenz von
Lungenerkrankungen auf dem Bo-
den einer unzureichenden Immun-
abwehr gestiegen. Vor diesem Hin-
tergrund gewinnen die Kenntnisse,
die bei der Untersuchung und Be-
handlung angeborener Immunde-
fekte gesammelt wurden, eine uner-
wartet breite klinische Bedeutung.
Den Lungenerkrankungen auf dem
Boden einer unzureichenden Im-
munabwehr der Lunge stehen
Lungenerkrankungen gegeniber,
die sich meist als diffuser Paren-
chymbefall entweder im Sinne einer
Vaskulitis odereiner Granulomatose
prasentieren, welche Ausdruck einer
UberschieBenden beziehungsweise
fehlgesteuerten Immunantwort auf
exogene beziehungsweise endoge-
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ne Schadigungen der Lunge sind. In
der Diagnostik beider Formen im-
munologisch bedingter Lungener-
krankungen sind in den letzten Jah-
ren beachtliche Fortschritte erzielt
worden. Fir die Behandlung dieser
Erkrankungen gilt in einem beson-
deren MaBe, daB die Therapiefor-
men moglichst gezielt und behut-
sam eingesetzt werden mussen, da
sowoh| die immunsupprimierenden
als auch die immunsubstituierenden
MaBnahmen mit erheblichen Neben-
wirkungen belastet sein kdnnen. Die
exakte Differenzierung der jeweils
vorliegenden Stoérung ist deshalb ei-
ne unbedingte Voraussetzung fur ei-
ne sachgeméBe Behandlung. In ei-
ner Reihe von in loser Folge erschei-
nenden Beitragen soll ein Uberblick
uber die Grundiagen und die we-
sentlichen klinischen Gesichtspunk-
te dieser Erkrankungsformen gege-
ben werden*).

DEUTSCHES ARZTEBLATT

Diagnostik und Therapie
pulmonaler
Immunmangelkrankheiten

Vorbemerkungen

Die Lunge verfugt Uber ein ausge-
kiigeltes Abwehrsystem gegen exo-
gene und endogene Noxen. Neben
mechanischen und biochemischen
Elementen spielen dabei das humo-
rale und das zellulare Immunsystem
eine hervorragende Rolle. Uber die
systemischen Moglichkeiten der Im-
munabwehr hinaus ist das respirato-
rische System mit einem lokalen Im-
munapparat ausgestattet, der eine
spezielle Form der Immunantwort
bei inhalativ aufgenommenem Anti-
gen ermoglicht. Im Tierexperiment
konnte nachgewiesen werden (8)**),
daB die Lunge als lymphatisches Or-
gan die Antikdrperbildung in Milz
und Lymphknoten quantitativ Gber-
trifft. Seit den Untersuchungen von
Bienenstock (2, 3) wird das spezifi-
sche lymphatische System des Re-
spirationstraktes als BALT (bron-
chus associated lymphoid tissue)
bezeichnet. Dieses lymphatische Or-
gan begleitet den gesamten Bron-
chialbaum unter Bevorzugung der
bronchialen Bifurkationen in Form
von Lymphfollikeln, die (berwie-
gend unmittelbar unterhalb des
Bronchialepithels liegen. Durch die-
se Topographie hat das BALT einen
nahen Kontakt zum Bronchiallumen.
Es besteht zu etwa 40 Prozent aus B-
Lymphozyten, die sich liberwiegend
zu IGA-produzierenden Zellen diffe-
renzieren koénnen. Fluoreszenzmi-
kroskopisch wird dieses IGA an lo-
kale Strukturen gebunden nachge-
wiesen und steht damit der 6rtlichen
immunabwehr zur Verfligung.

Verbinden sich zwei IGA-Moleklle
mit der sogenannten Sekretkompo-
nente, die im Bronchusepithel gebil-
det wird, kann es als sogenanntes
sekretorisches IGA mit dem Bron-
chialsekret in das Bronchiallumen
abgegeben werden. Die vor Ort ge-
bildeten IGA-Antikérper haben vor

*) In diesem Rahmen kénnen die vornehm-
lich am Bronchialsystem ablaufenden Im-
munvorgange vom Typ der Sofortaliergie
nicht behandeit werden.

**) Die in Klammern stehenden Ziffern bezie-
hen sich auf den Sonderdruck, der bei den
Verfassern vorliegt.
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allem eine wesentliche Funktion bei
der antiviralen Abwehr. Daneben fin-
den sich im BALT reichlich Makro-
phagen und im geringen MaBe auch
T- und O-Lymphozyten.

BALT weist in seiner teilweisen Ei-
genstandigkeit gewisse Ahnlichkei-
ten mit den Payerschen Plaques im
Darm auf. Wie hier besteht jedoch
eine Interaktion der Lymphozyten
zwischen BALT und-den brigen Or-
ganen. Eine lokale Antigenapplika-
tion Uber den Bronchus fihrt in er-
ster Linie zu einer lokalen Immun-
antwort des Respirationstraktes,
kann aber auch durch Interaktion
mit den Gbrigen lymphatischen Or-
ganen Uber zirkulierende Lymphozy-
ten zu einer systemischen Immuni-
sierung fuhren (13). Die protektive
Wirkung des lokalen Immunsystems
ist gegenlber einer Vielzahl bakte-
rieller und viraler Antigene gezeigt
worden. So hat bei Influenza die lo-
kale Aerosolimpfung tiber Inhalation
den besten Schutzeffekt und ist ins-
besonders der subkutanen Impfung
Uiberlegen (12). Auch die Inhalation
abgetoteter gramnegativer Keime
flihrt zu einer lokalen Steigerung der
Immunabwehr mit Anstieg des IGA-
Gehaltes der Bronchialschleimhaut
(16).

Die wesentliche Schutzfunktion im
Bereich der peripheren Atemwege
haben die Makrophagen, welche in-
halativ aufgenommene Antigene
phagozytieren. Dieser Phagozytose-
prozeB kann nach Immunisierung
und Bereitstellung von spezifischen
immunglobulinen und Komplement
in seiner Effektivitat wesentlich ge-
steigert werden.

Von Bedeutung fir die Makropha-
genfunktion ist weiterhin die Tatig-
keit antigenreaktiver sensibilisierter
Lymphozyten, welche auf Antigen-
kontakt Mediatoren freisetzen, zu
denen zum Beispiel der makropha-
geninhibitierende Faktor gehort, der
zu einer Anreicherung von Makro-
phagen am Ort der starksten Anti-
genexposition fuhrt.

Ein vollfunktionierendes Immunsy-
stem ist somit auf die Interaktion
von B-Zellen mit entsprechender

Lungenerkrankungen

Organkomplikationen bei Patienten mit Hypogammaglobulindmie

N =176

Lunge 75%
Obere Atemwege 33%
Haut und Augen 21%
Gastrointestinaltrakt 18%
ZNS 11%
Ubrige Organe 23%

(Die Uberschreitung von 100% erklart sich durch simultanen Befali mehrerer Organe)

Tabelle 1 [nach (10)]

Immunglobulinproduktion, T-Zellen
mit spezifischer Lymphokinfreiset-
zung und Komplement angewiesen.

Erst bei einem Zusammenspiel aller
Glieder konnen die Makrophagen,
welche fir die Beseitigung der an-
transportierten Noxen sorgen, voll
effektiv sein. Es ist daher verstand-
lich, daB prinzipiell beim Fehlen ei-
nes Gliedes der Kette die gesamte
Immunabwehr insuffizient werden
kann, so daB die Lunge unabhéngig
vom jeweils vorliegenden partiellen
Immundefekt einer Erregerinvasion
schutzlos ausgeliefert ist. Die groBte
praktische Bedeutung bei sponta-
nen und induzierten Immunmangel-
zustanden hat der humorale Immun-
defekt, dessen Kenntnis haufig eine
rasche und gezielte Substitution er-
moglicht.

1. Humoraler Immundefekt
(immunglobulinmangel)

Bei Immunglobulinmange!l werden
gehéauft Infektionen mit Kapselbak-
terien (Pneumokokken, Hamophy-
lus, Streptokokken und Meningo-
kokken), weniger Infektionen mit
gramnegativen Bakterien, Viren und
Pilzen beobachtet. Lungenerkran-
kungen fuhren bei weitem die Liste
der Organkomplikationen bei Hypo-
gammaglobulindmie an (Tabelle 1).
IGG-Antikorper stellen das Haupt-
kontingent der antibakteriellen und
antiviralen Abwehr in Serum und in-
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terstitieller Flussigkeit dar. Sie sind
potente Opsonine, fordern die Che-
motaxis von Granulozyten und sind.
in der Lage das Komplementsystem
zu aktivieren. Nach neueren For-
schungsergebnissen nehmen IGG-
Antikorper auch eine prominente
Rolle in der Immunabwehr der
Schieimhautoberflachen ein (14).

IGM-Antikdrper sind bakterielle Ag-
glutinine, welche die Clearance von
Bakterien durch das RES ermogli-
chen. IGA-Antikorper stellen die ent-
scheidenden humoralen Abwehr-
substanzen der Schleimhaute dar.

1.1 1GG-Mangel

Eine erhdhte Infektanfalligkeit ist in
der Regel bei einem IGG-Mangel,
das heiBt bei einer Konzentration
von weniger als 200400 mg%, ge-
geben (Altersabhangigkeit! Tabelle
2). Die passagere Hypoglobulinamie
des Kleinkindes (bis etwa 18 Mona-
te) stellt keine Indikation zur Substi-
tutionstherapie dar. Die oben ange-
gebenen Richtwerte fur die Grenz-
konzentration von IGG (200-400
mg%) setzen voraus, daB eine nor-
male Verteilung der IGG-Subklassen
vorhanden ist. Bei isoliertem IGG-
Subklassenmangel kdénnen gehauft
pyogene Infektionen auftreten, ohne
daB die Gesamtkonzentration der
IGG-Fraktion von 200—400 mg% un-
terschritten wird. >
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Lungenerkrankungen

Altersabhiingige Anderung der IGG-Konzentration
Alter Konzentration |GG Prozentanteil (des
mg/100 ml = 1 S.D. Erwachsenen-Wertes)

1-3 Monate 371 132 31

46 Monate 556 + 111 33

7-12 Monate 721 £ 208 63

¢ Jahre 705 = 106 62

4 Jahre 1026 + 208 92

6 Jahre 1031 213 90

8 Jahre 1040 + 244 91
Erwachsene 1142 + 185 100

Tabelle 2 [nach (17)]

Bei anhaltendem Immunglobulin-
mangel muB eine Substitution von
0,1-0,4 g/kg/Monat angestrebt wer-
den. Dabei soll Immunglobulinseren
ohne antikomplementdre Eigen-
schaften (7S Praparationen) jedoch
mit erhaltener Fo-Fragmentaktivitat
der Vorzug gegeben werden. Mit
Inaktivierung des Fs-Fragments ver-
lieren die Immunglobulinpraparatio-
nen weitgehend ihre antibakterielle
Wirksamkeit (7). Der Effekt bleibt auf
eine rein Toxin- und Virusneutralisa-
tion beschrankt. Prinzipiell ist bei
Immunglobulinersatz darauf zu ach-
ten, daB Praparationen mit mog-
lichst physiologischer Halbwertzeit
verabfolgt werden.

1.2 IGA-Mangel

Der haufigste Immundefekt, der se-
lektive 1GA-Mange! (Konzentratio-
nen von IGA weniger als 5 mg%,
Frequenz 1:500-1:700) ist kombi-
niert mit einem vermehrten Auftre-
ten von Sinusitiden und Bronchiti-
den. Haufig ist der IGA-Mangel mit
einer |GE-Vermehrung vergesell-
schaftet. Dem steht von lungenfunk-
tionelier Seite ein gehauftes Auftre-
ten von asthmatischen Atemwegs-
obstruktionen gegenuber. Erwéh-
nenswert ist dariber hinaus die ho-
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he Frequenz von Autoimmun-
erkrankungen bei Patienten mit IGA-
Mangel. Méglicherweise kdnnen An-
tigene leichter die schitzende
Schleimhautbarriere bei IGA-Mangel
(sekretorisches IGA) durchdringen
und auf diese Weise Immunreaktio-
nen hervorrufen, welche einerseits
zu einer vermehrten IGE-Produktion
fihren und andererseits die Antige-
nitdt von korpereigenen Strukturen
verandern. Nach theoretischen
Uberlegungen ist eine wirksame
Substitution des selektiven IGA-
Mangels nicht mdglich, da das ent-
scheidende sekretorische IGA wahr-
scheinlich nicht Ubertragen werden
kann (4). Auf der anderen Seite muf3
das vollstandige Fehlen des Serum-
IGA nicht in jedem Falle eine Krank-
heitsbedeutung haben. Die Ansich-
ten zur Substitutionstherapie bei
IGA-Mangel sind deshalb geteilt. Be-
kannt ist, daB mit einem gehauften
Auftreten von anaphylaktischen Re-
aktionen bei der Immunglobulinsub-
stitution wegen des Vorkommens
von IGA-Antikdérpern (etwa 40 Pro-
zent) zu rechnen ist. In jedem Fall
soll der Immunsubstitution eine Vor-
testung auf das Vorliegen von IGA-
Antikérpern vorausgehen. Ist die Po-
tenz zur kérpereigenen Bildung von
IGA und sekretorischem IGA noch
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erhalten, kann die lokale Immunglo-
bulinproduktion wirksam durch akti-
ve Immunisierung mit verschieden-
sten Antigenen (Inhalation von ab-
getdteten gramnegativen Keimen,
BCG-Impfung, orale Immunisierung
mit Typhoral) gesteigert werden (16).

1.3 Kombinierter IGG- und IGA-Defekt
bei IGM-Vermehrung

Eine weitere Form des Immunglobu-
linmangels ist die Dysgammaglobu-
lindmie Typ IV. Dieser Immundefekt
wird durch eine IGM-Vermehrung
bei gleichzeitigem weitgehenden
Fehlen von IGA und IGG charakteri-
siert. Die Serumelektrophorese ist
unauffallig; der Immundefekt wird
erst durch die quantitative Bestim-
mung der Immunglobuline aufge-
deckt. Wie bei den schon genannten
Antikdrpermangelzustdnden werden
rezidivierende bakterielle Infekte mit
Bronchitis, Pneumonie und Bron-
chiektasie sowie Pneumozystisin-
fektionen beobachtet. Das Anspre-
chen auf Immunglobulinersatz ist
gut (11). Lungenerkrankungen auf
dem Boden eines isolierten IGE-
oder |GD-Mangels sind nichtbekannt.

2. Zellulare Immundefekte

Im Gegensatz zum humoralen Im-
mundefekt werden bei Stérungen
der zellvermittelten Immunitat ge-
hauft Infektionen mit Pilzen (zum
Beispiel Candidiasis, Aspergillosis)
und Viren (zum Beispiel Zytomega-
lieviren oder Adenoviren) sowie In-
fektionen mit intrazelular lokalisier-
ten Bakterien beobachtet. Der Nach-
weis der gestdrten zellularen Im-
munabwehr ist nur indirekt moglich.
Die absolute Lymphozytenzahl im
Serum gibt einen groben Hinweis
(Lymphozytenzahlen kieiner als
1500/cmm). Die quantitative Bestim-
mung des T- und B-Zellen-Anteils
der Lymphozyten erlaubt eine ge-
nauere Differenzierung des zellula-
ren Defektes. Der negative Ausfall
von Hautreaktionén des vergréBer-
ten Typs mit Tuberkulin oder ande-
ren ubiquitaren Antigenen ist spezi-
fischer. Die Stimulierbarkeit der
Lymphozyten durch Mitogene feh'.
Auch der Makrophageninhibitions-
test kann zur Diagnostik herangezo-
gen werden. >



2.1 Isolierter zelluldrer Immundefekt

Zu den reinen zellularen Immunde-
fektsyndromen gehort das Di-Ge-
orge-Syndrom, welches charakteri-
siert ist durch eine Aplasie bezie-
hungsweise Hypoplasie des Thymus
und der Parathyreoidea, Anomalien
des Gesichtsschadels und des Aor-
tenbogens sowie Herzfehler im Sin-
ne der Fallotschen Tetralogie. Bei
diesen Patienten ist radiologisch
kein Thymusschatten auszumachen.
Sie sind nicht in der Lage, Hautreak-
tionen vom verzoégerten Typ zu ent-
wickeln, wahrend die Antikdrperbil-
dung normalerweise ungestort ist.

Typische pulmonale Erkrankungen
sind rezidivierende Candidainfektio-
nen sowie Pneumozystispneumo-
nien. Durch fetale Thymustransplan-
tation kann die zellvermittelte Immu-
nitdt bei diesen Patienten wieder
hergestellt werden (5).

2.2 Kombinierter zellularer und
humoraler Inmundefekt

Die schwerste Beeintrachtigung der
Immunabwehr ist bei einem kombi-
nierten Defekt von zellularer und hu-
moraler Immunitat zu erwarten.

Dieser kombinierte Immundefekt ist
als angeborene Stérung mit autoso-
mal rezessivem oder x-chromoso-
men-gebundenen rezessivem Erb-
gang bekannt. Die betroffenen Pa-
tienten kénnen nur durch Knochen-
markstransplantation von einem
HLA-identischen Spender am Leben
erhalten werden (6).

Ein réntgenologischer Hinweis auf
das Vorliegen dieses Immundefek-
tes ist das Fehlen des lymphatischen
Gewebes auf der seitlichen Schadel-
aufnahme und die sogenannte nack-
te Trachea, welche anzeigt, daB
auch im Mediastinalbereich kein
Thymus und keine Lymphknoten
vorhanden sind. Charakteristische
pulmonale Affektionen bei dem
kombinierten Immundefektsyndrom
sind Riesenzellpneumonien bei Ma-
serninfektionen sowie virale Pneu-
monien mit Zytomegalie- und Ade-
noviren, Pilzpneumonien und Pneu-
mozystis-carinii-Infektion.

Lungenerkrankungen

Stufendiagnostik des Immunmangels

1.1 Blutbild und Serumelektrophorese
1.2 Quantitative Immunglobulinbestimmung
1.3 AusschluB lokaler Ursacher wiederholter Infekte

1.4 AusschluBl von Systemerkrankungen

der AK-Titer
2.3 IGA-Bestimmung in Sekreten

2.1 Isoagglutinin-Titer-Bestimmung

2.2 Immunisierungsversuche (Diphtherie, Tetanus) und Bestimmung

2.4 Phagozytose-Test (z. B. NBT-Test)

2.5 Komplement-Untersuchungen

2.6 Hauttestung mit ubiquitaren Antigenen (Tuberkulin, Candida usw.)
2.7 Bestimmung von T- u. B-Lymphozyten

2.8 Lymphozytenstimulation in vitro mit Mitogenen oder Antigenen;
Stimulationsnachweis z. B. Uber Makrophagen-Inhibitionstest

Tabelle 3 [nach (15)]

2.3 Fehlende
Lymphozytenstimulierbarkeit

Eine besondere Krankheitseinheit
stellt die mukokutane Candidiasis
dar. Es kommt gehéuft zu rezidivie-
renden Pneumonien und zu chroni-
schen Bronchitiden mit Bronchiek-
tasie. Bei diesen Patienten fehlt die
Stimulierbarkeit der Lymphozyten
durch Candida oder unspezifische
Mitogene. Gleichfalls wird kein ma-
krophageninhibierender Faktor pro-
duziert. Diese zellvermittelte Anergie
kann ausschlieBlich auf die fehiende
Candidastimulierbarkeit beschrankt
sein. Ermutigende Ergebnisse wur-
den in neuerer Zeit durch die Be-
handlung mit Transferfaktor berich-
tet (18) (Tabelle 4).

Eine wirksame Substitution der pas-
sageren zellularen Immundefektzu-
stande unter Zytostase ist in der Pra-
xis nahezu unmoglich. Ein Lympho-
zytenersatz setzt Histokompatibilitat
bei Spender und Empféanger voraus,
die durch aufwendige Vortestung
geklart werden muB. Ein Granulozy-
tenersatz ist dagegen bei entspre-
chenden apparativen Voraussetzun-
gen (Zellseparation) durchfihrbar.
Eine unspezifische Immunstimula-
tion mit BCG, Coryne bacterium par-
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vum oder dem urspringlich als Anti-
helmintikum eingesetzten Levamisol
bleibt wegen moglicher Nebenwir-
kungen noch klinischen Studien
vorbehalten. In jedem Fall solite ein
gleichzeitig bestehender humoraler
Immunmangel substituiert werden.

3. Lungenerkrankungen auf dem
Boden einer direkten Storung der
Phagozytenfunktion

3.1 Leukozytarer Enzymdefekt

Zu den leukozytaren Enzymdefekten
gehort die progressive septische
Granulomatose (1). Sie ist durch re-
zidivierende granulomatdse Mani-
festationen charakterisiert, welche
durch katalaseproduzierende Bakte-
rien ausgeldst werden: zum Beispiel
Staphylokokken, Escherichia coli,
Aerobakter, Klebsiella. Die Erkran-
kung beginnt im Kindesalter mit
chronischem Ekzem, Hautabszes-
sen, Lymphknotenentzindungen,
Leberabszessen und Osteomyeliti-
den. Rezidivierende pulmonale Er-
krankungen sind gleichfalls ein cha-
rakteristisches Merkmal dieser Pha-
gozytasestorung (Pneumonien, Em-
pyeme und pulmonale Abszesse).
Die Infektionen sprechen extrem
schlecht auf Antibiotika an. >
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Lungenerkrankungen

Therapiemaéglichkeiten bei Immunmangel

lymphoproliferative Erkrankung)

@ Behandlung der Ursache (z. B. nephrotisches Syndrom, Hypoali-
mentation, intestinaler EiweiBverlust, hamatopoetische Erkrankung,

® mmunglobulinsubstitution

© Thymustransplantation (bei Thymusaplasie)

mangelsyndromen)

@O Knochenmarktransplantation (bei schweren kombinierten Immun-

@ Frischplasma (z. B. C3- und Cs-Defekt)

® Lymphozytenextrakte — (passiver Transfer zellularer Immunitat
durch ,, Transfer-Faktor, z. B bei mukokutaner Candidiasis)

BCG, usw.

@ Unspezifische Stimulation und spezifische Stimulation immunolo-
gischer Funktionen z. B. Levamisol, Impfungen mit Influenzaviren,

Tabelle 4 [nach (15)]

Biochemische Grundlage dieser Er-
krankung ist die fehlende Stimulier-
barkeit des Hexosemonophosphat-
shunt nach Phagozytose der Bakte-
rien durch Leukozyten. Es wird nur
unzureichend H,O, produziert, so
daB die Bakterien intrazeliuldr nicht
abgetotet werden kdonnen. Die Leu-
kozyten sind nicht in der Lage, Nitro-
blautetrazolium (NBT) zu reduzie-
ren. Dieser enzymatische Defekt
kann als einfacher diagnostischer
Test zur Erkennung dieser Krank-
heitsgruppe herangezogen werden
(NBT-Test). Komplementspiegel und
zellvermittelte Immunitat sind nor-
mal, der Immunglobulinspiegel ist
erhdht. Zur Zeit ist eine wirksame
Behandlungsform dieser Krankheit
nicht bekannt,

3.2 Komplementmangel

Zur Gruppe der Lungenerkrankun-
gen auf dem Boden einer direkten
Storung der Phagozytenfunktion
sind auch die pulmonalen Mani-
festationen bei Komplementmangel
zu zahlen. Die Komplementkompo-
nenten unterstltzen durch Chemo-
taxis und Opsonierung entschei-
dend die Phagozytenfunktion. Nach
der Komplexbildung von IGG- und
IGM-Antikorpern mit Bakterienanti-
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gen wird das Komplementsystem ak-
tiviert. Die Komplementkaskade be-
ginnt mit C,. In der Folge reagiert C,
mit C,, C3, C,, Cs, Cq, C;, Cg sowie
Cy (klassischer Reaktionsweg). Die
Aktivierung von C; fluhrt zu einer
Spaltung in zwei aktive Bruchstiicke
C;a und C,p. Cyp, fordert die Chemo-
taxis von Granulozyten, wéahrend
C,g sich an die Bakterienwande an-
heftet und somit die Affinitdt zwi-
schen Bakterienwand und Phagozy-
ten steigert. Desgleichen fuhrt die
Spaltung der Cs-Komponenten zur
Bildung opsonierender und chemo-
taktisch aktiver Bruchstlicke. Ein
Ausweichweg unter Umgehung von
C,, C,, C, kann durch Stimulation
der Cs;-Komponente auch zur Bil-
dung chemotaktisch aktiver Kom-
plexe fiuhren. Trypsin, Plasmin,
Thrombin und Endotoxin sowie Im-
munkomplexe sind in der Lage, die
Komplementkaskade des Ausweich-
weges zu starten. Mangelzustande
der Cs- und Cs-Komplementkompo-
nenten sind bekannt. Beide Situatio-
nen kénnen zu einer erhéhten In-
zidenz pulmonaler Infektionen fiih-
ren.

Die Infektanfalligkeit kann hier
durch die Gabe von Frischplasma
erfolgreich bekampft werden (9).
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Zusammenfassung

Der enge Zusammenhang zwischen
chronischen Erkrankungen der At-
mungsorgane unid Immunmangelzu-
standen zwingt zu einer standigen
Kooperation zwischen pneumonolo-
gischen und immunologischen Spe-
Zialisten.

Eine umfassende Untersuchung der
immunologischen Abwehrsituation
sollte ein integraler Bestandteil der
Diagnostik bei Patienten mit rezidi-
vierenden pulmonalen Infekten sein.

Wie auch beianderen Erkrankungen
muB nachdriicklich auf die Notwen-
digkeit der Friherkennung vorhan-
dener Mangelzustédnde hingewiesen
werden, da nur so irreversible pul-
monale Spéatschaden verhindert
werden kénnen.
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