
Mit HIES durch die Pandemie
Julia Körholz
HIES Patient:innentag 2024, Frankfurt

Mit Hyper-IgE-Syndrom durch die Pandemie ! ?

HIES Patient:innentag Frankfurt 2024
12.04.2024

Julia Körholz,Dresden



Mit HIES durch die Pandemie
Julia Körholz
HIES Patient:innentag 2024, Frankfurt

Frage an das Publikum: 
Hatten Sie jemals eine SARS-CoV-2-Infektion?
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Bin ich als Patient:in mit Immundefekt besonders 
gefährdet bei einer SARS-CoV-2-Infektion?
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STAT3DN = CID Aus Meyts et al., JACI, 2021

Eher milde Verläufe bei meisten IEI, ähnliche 
Risikofaktoren, jüngere Patient:innen aber 
vergleichsweise stärker betroffen
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Aus Milota et al., Front. In Immunol., 2022

Weniger Infektionen, aber schwerere Verläufe und 
mehr Todesfälle bei IEI Patient:innen 
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Zusammenfassende Analyse 2021 - Outcome der 
CID (inkl. HIES) schlechter als bei best. anderen IEI

Aus Bucciol et al., CO Pediatr., 2021
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Zusammenfassende Analyse 2021 - Outcome der 
CID (inkl. HIES) schlechter als bei anderen IEI, aber 
nicht fatal

Aus Bucciol et al., CO Pediatr., 2021
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Komplikationen bei Patient:innen mit IEI bei SARS-
CoV-2 Infektionen

Aus Tangye et al., JACI, 2023
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Zusammenfassung
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(Wie) kann/konnte ich während der Pandemie 
noch am Sozialleben teilhaben?
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Frage an das Publikum:
Was hat Sie während der Pandemie im Alltag am 
meisten eingeschränkt? 
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Empfehlungen zum Masketragen während der 
Pandemie: Infektionsschutz vs. Luftnot

Aus Balestracci et al., Internal and Emergency 
Medicine (2023)
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Empfehlungen zum Masketragen während der 
Pandemie: Infektionsschutz vs. Luftnot

M.D. Faruque Ahmad, S. Wahab, F. Ali Ahmad et al. Saudi 
Pharmaceutical Journal  (2021) 
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Maskne...die Epidemie in der Pandemie

https://www.bunte.de/beauty/pflege/hautprobleme/die-neue-akne-phaenomen-maskne-so-vermeidest-du-
hautunreinheiten-unter-der-maske.html
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Verstärktes Auftreten in Abhängigkeit der Dauer 
des Masketragens (beruflich, Risikofaktoren,...)

Aus Szepitowski et al., Acta Derm Venerol., 2020 Aus Niesert et al., EJD., 2021

„kein vermehrtes 
Auftreten bei 
Patient:innen mit 
Atopischer 
Dermatitis“
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Soziale Isolation höher bei Patient:innen mit 
eingeschränktem Immunsystem.
Größere soziale Teilhabe nach ersten Impfungen 
angegeben.

Aus Heesen et al., FrontinPubHealth, 2022

IMET = 9 Items à 11 levels (0-10)
Höherer Wert = niedrigere soziale Teilhabe



Mit HIES durch die Pandemie
Julia Körholz
HIES Patient:innentag 2024, Frankfurt

Größere soziale Teilhabe nach ersten Impfungen 
angegeben.

Heesen et al. FrontinPsych 2022
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Endlich, die Impfung! Ein Schritt zurück in den 
Alltag!

ABER...
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Frage an das Publikum:
Sind Sie gegen SARS-CoV-2- geimpft?
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Würde ich mich impfen lassen?

Aus Aberumand et al. Allergy, Asthma & Clinical Immunology 2022
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(Wie) wirkt die Impfung bei mir?
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B-Zell Antwort bei meisten IEI vorhanden (bis auf 
bestimmte B-Zell-Defekte, wie XLA)

Aus Hagin et al. JACI 2021

• Gut toleriert, keine spezifischen Nebenwirkungen (u.a. lokaler Schmerz, 
Rötung, Fieber, Lymphadenopathie)

B = gesund, 
ungeimpft

IEI = Patient:innen 
mit Immundefekt

HV = gesund, 
geimpft

HC = gesund, 
kürzlich genesen

Anti-S –AK-Titer (nach Impfung)
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B-Zell Antwort bei meisten IEI vorhanden

Aus Hagin et al. JACI 2021

B = gesund, 
ungeimpft

IEI = Patient:innen 
mit Immundefekt

HV = gesund, 
geimpft

HC = gesund, 
kürzlich genesen

Neutralisierende–AK (RBD): 

• Bessere Titer bei jüngeren Individuen
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T-Zell-Antwort bei ca. 74% der IEI Patient:innen 
vergleichbar mit Gesunden und auch bei B-Zell-
Defekten gegeben

Aus Hagin et al. JACI 2021

B = gesund, 
ungeimpft

IEI = Patient:innen 
mit Immundefekt

HV = gesund, 
geimpft

HC = gesund, 
kürzlich genesen

Immunantworten von T-Zellen (ELISPOT):
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Bei meisten IEI relativ gutes Impfansprechen nach 
2. Impfdosis [85.4%], aber schlechter als bei 
„Gesunden“

Aus Delmonte et al. JACI 2021

• Bei STAT3DN ggf.  beeinträchtigte 
Bildung von Gedächtnis B-Zellen
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Schlechtere Impfantwort unter immunmodulatorischen 
Therapien (insb.B-Zell-Depletion)

Aus Delmonte et al. JACI 2021
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Zusammenfassung Impfungen bei SARS-CoV-2 und IEI
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Gibt es für mich eine spezielle Therapie bei SARS-
CoV-2?
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Immunglobulintherapien enthalten teilweise 
neutralisierende Antikörper gegen SARS-CoV-2

Vorwiegend Impfantikörper (von 
Spender:innen) vorhanden

Anfang 2023 noch wenig 
neutralisierende AK gegen Omikron 
Varianten in IgRT-Produkten
à ggf. bereits überholt?!

Aus Lindahl et al., JCI., 2023
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Aktuelle COVID-Therapieleitlinien (AWMF)
Die meisten Patient:innen mit Immundefekt haben a.e. ein moderat 
erhöhtes Risiko für schwere Erkrankung/schwereren Verlauf

https://register.awmf.org/assets/guidelines/113-001l_S3_Empfehlungen-zur-Therapie-von-Patienten-mit-COVID-19_2024-01_1.pdf
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Weiter offene Fragen:

Langzeitfolgen von SARS-CoV2 bei IEI?

Höheres Risiko für neurologische 

Folgen/long-COVID?
Erhöhtes Malignitätsrisiko?
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Viele Fragen beantwortet, viele Fragen weiterhin offen 

...mit HIES auch weiterhin durch die Pandemie
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Fragen/Diskussion


