S3-Leitlinie ,,Diagnostik auf Vorliegen
eines primaren Immundefekts*
Abklarung von Infektionsanfalligkeit,
Immundysregulation und weiteren Symptomen
von primaren Immundefekten
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LEITSYMPTOME PRIMARER IMMUNDEFEKTE:
Pathologische Infektionsanfdlligkeit und
Immundysregulation

Kernaussage 1 der Leitlinie:

Pathologische Infektionsanfalligkeit ist
charakterisiert durch Erreger, Lokalisation,
Verlauf, Intensitat und Summe (,,ELVIS*).

Kernaussage 2 der Leitlinie:

Immundysregulation kann durch Granulome,
Autoimmunitat, Rezidivierendes Fieber, un-
gewodhnliche Ekzeme, Lymphoproliferation,
chronische Darmentzindung (,,GARFIELD*)
charakterisiert sein.
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API*-WARNZEICHEN

* Arbeitsgemeinschaft Padiatrische Immunologie

Kernempfehlung 3 der Leitlinie:
Warnzeichen sind hilfreich bei der Identifizie-
rung von Patienten mit primarem Immun-
dekfekt. Bei Verdacht auf primaren Immun-
defekt sollen alle Warnzeichen liberpriift
werden.

Kinder Erwachsene

. Pathologische Infektionsanfalligkeit ,ELVIS“(siehe umseitig)
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. Immundysregulation ,GARFIELD" (siehe umseitig),
Autoinflammation sowie schwere Allergien

3. Gedeihstérung Gewichtsverlust,
meist mit Diarrhoe

»

. Syndromale Erkrankung
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. Auffallige Familienanamnese (Konsanguinitat,
Immundefekt, pathologische Infektionsanfalligkeit,
Immundysregulation, Lymphome)

6. Hypogammaglobulindmie, anhaltende oder
rezidivierende Lymphozytopenie, Neutropenie,
Thrombozytopenie

N

Auffélliges Neugeborenen-SCID-Screening

Kernempfehlungen 6 und 7 der Leitlinie:

Basisdiagnostik bei Verdacht auf einen
primdren Immundefekt

Bei Verdacht auf einen primaren Immundefekt soll eine
Basisdiagnostik erfolgen:

* Bestimmung der Immunglobuline (IgM, 1gG, IgA, IgE)
und

¢ Differentialblutbild (altersentsprechende Normwerte
beachten)

Bei auffalliger Basisdiagnostik soll ein/e in der Immun-
defektdiagnostik erfahrene/r Arztin oder Arzt kontaktiert
werden.
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