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Was sind Immundefekte mit Ekzem?

Bousfiha et al., J Clin Immunol 2020

Minegichi et al., Allergol Int. 2021

IEI + Ekzem
IEI + erhöhtes IgE
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Wann muss ich an einen Immundefekt denken?

https://www.horror-shop.com/p/elvis-presley-kostuem.html

https://tmnt.fandom.com/de/wiki/Garfield

• ELVIS (pathologische Infektanfälligkeit)

E – Erreger

L – Lokalisation

V – Verlauf

I – Intensität

S – Summe

• GARFIELD (Störung der Immunregulation)

G – Granulome

A – Autoimmunität

RFI – Rezidivierendes Fieber 

E – Ekzematöse Hauterkrankungen

L – Lymphoproliferation

D – Darmentzündung 

Thalhammer et al. JACI 2021
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Was sind klinische Hilfsmittel?

optionale Fußzeile

I Z.B. Grimbacher Score, IUIS-Klassifikation, PID-App

Grimbacher et al. 1999; https://doi.org/10.1086/302547
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Fallbeispiele
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Schwere Ekzeme im Rahmen von Immundefekten
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1. Fall: Lena *1990

 rezidivierende Atemwegsinfekte 

 1994 Pneumonie   Teilresektion bei infizierter Lungenzyste

 1996 Pneumonie

 1997 Glutealabszess bei Z. n. Injektion

 gestörte Exfoliation der Milchzähne 

 1998 Unterarmfraktur bei Bagatelltrauma 

 schweres atopisches Ekzem mit Superifektion der Exkoriationen

 Nagelmykosen

Kindheit

Anamnese



www.uniklinikum-dresden.de

Liegt ein Immundefekt vor?

Ja Vielleicht

Eher nicht Nein
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Erwach-

senenalter

1. Fall: Lena *1990

 atypische Pneumonie re. 09/2014

 atypische Pneumonie bds. 04/2018

 schweres atopisches Ekzem (Gesicht, Dekolletée, Rücken) mit 

Superifektion

 Besserung unter Dupilumab-Therapie

 Beginn prophylaktische antibiotische Therapie

 Beginn antimykotische Therapie

 Beginn Immunglobulinsubstitution

Diagnose-

stellung 

(ca. 12 

Jahre)
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Klinischer Phänotyp

Infektionen (Auto)inflammation

OAW-Infektionen Chronische obstruktive 

Bronchitis

Allergische rhinoconjunctivitis

Rez. Pneumonien

Infizierte Lungenzyste

Retention Milchzähne

Schweres Atopisches Ekzem

Weiteres

Glutealabszess

Superinfiziertes Ekzem

(S. aureus)

Thorakale Skoliose

Fraktur nach 

Bagatelltrauma

Meteorismus, dünne Stühle
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Klassisches Hyper-IgE-Syndrom (STAT3LOF)

Efren et al., WAO Journal 2012

Hagl et al., 2014

Hagl et al., 2014
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2. Fall: Daniel *2002

- Mastoiditis

- Pneumonie

- Agranulozytose

- Atopisches Ekzem

- Allergien

- Chronische Sinusitis

- Nagelmykosen

- Rez. Atemwegsinfekte

- Blutige Stühle

Anamnese Diagnostik
Flow [L/s] Pressure [kPa]

Volume [ml]

2 Monate

Kindheit

18 Jahre
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Gibt es „Red flags“?

Ja Vielleicht

Eher nicht Nein



www.uniklinikum-dresden.de

Antwort: Gibt es “Red flags“?

Rez. Infektionen mit 

Hospitalisation
Agranulozytose

Bronchiektasen Früher Beginn
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Klinischer Phänotyp
Infektionen Autoinflammation

OAW-Infektionen Allergisches asthma(?)

Nagelmykosen

Allergische rhinoconjunctivitis

Pneumonie

Mastoiditis

Atopisches Ekzem

Chronische Sinusitis

Eosinophile Colitis
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- Eosinophilie (max. 5900/µL)

- Serum-IgE(max. 1970kU/L)

- IgM and IgG

- B-Zellen: klassengewechselte B-Zellen 

- T-Zellen: normale Anzahl und Subpopulationen

- T-Zell-Funktion: Mitogene + spezifisch Antigene

(tetanus)

Diagnostik 2:

Labor + Immunphänotypisierung

- WES: heterozygote CARD11 mutation p.(Arg75Trp)

Genetische Untersuchung

Gesunde 

Kontrolle

Patient

2. Fall: Daniel *2002
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I

II

III

*

*

betroffen

betroffen + 

genotypisiert: 

WT/p.(Arg75Trp)

Nicht betroffen Index-Patient

* Maligne Erkrankung

Legende:

2. Fall: Daniel *2002
Familienanamnese
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Dupilumab (IL4-, IL13-R AB)

Vorher (SCORAD 67) Nachher (SCORAD 17)

2. Fall: Daniel *2002
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Adaptiert von Pieper et al., JACI 2013

CARD11DN – CADINS disease

Lu et al., 2019, JACI
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3. Fall: Anna *2004

 Windeldermatitis, Ekzem als Säugling

 Asthma

 monatliche Atemwegsinfekte (Otitiden, Tonsillitiden, HWI)

 Persistierender Milchzahn 

Kindheit

Anamnese

 Alopezia totalis

 IgE ↑↑

7 Jahre

IgE (Verlauf)
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Liegt ein Immundefekt vor?

Ja Vielleicht

Eher nicht Nein
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3. Fall: Anna *2004

 Schwere Pneumonie mit Pleuraempyem

 Prologierte Beatmung, Sepsis

9 Jahre

Anamnese

Blutbildveränderungen Autoantikörper Klinik

ITP 
(IVIG, Prednisolon, 
Eltrombopag, Romiplostim)

GP-Ia/IIa, GP-IIb/IIIa, GP-
Ib/IX

Hämatome, 

Ekchymosen, 

Petechien

normozytäre, normochrome 

Anämie

Rhesus-Anti-Cw Keine (insb. keine 

Hämolyse)

11 Jahre

 Chronische ITP

 Allergisches Asthma und Rhinokonjunktivitis 

 Atopisches Ekzem
Kindheit/

Jugend
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Klinischer Phänotyp
Infektionen Autoinflammation

OAW-Infektionen

(Otitis media, sinusitis, bronchitis)

Autoimmunität

ITP

AI(H)A

AIN

Alopezie

Allergisches asthma

HWI

Allergische rhinoconjunctivitis

Pneumonie (S. pneumoniae)

Empyem

Dentogene Abszesse

Atopisches Ekzem

Rez. lokal HSV1

VZV-Reaktivierung

Orale Aphthen
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Kontrolle Patientin

Auf CD19+

Auf CD3+

DOCK8-Expression

Genetische Paneluntersuchung

(u.a. Heterozygote DOCK8 Variante)

Immunologische Labordiagnostik

 IgG, IgA, IgM normal

 T-Zellen: Anzahl und Verteilung Subpopulationen ✓

 T-Zell-Funktion: Proliferation auf Mitogene ✓, spezifische Antigene (Tetanus) ↓

 B-Zellen: Anzahl und Verteilung Subpopulationen ✓

Diagnostik

3. Fall: Anna *2004
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Whole exome sequencing (WES)

 Heterozygote SOCS1-Mutation (p.Tyr64*)

II.1

I.2I.1

Tyr64*

Tyr64*

Infektionen Autoinflammation

Autoimmunität

Hashimoto thyroiditis

Organisierende pneumonie

Lymphadenopathie

Milchglastrübungen

Allergisches Asthma

Splenomegalie

Allergische rhinoconjunktivitis

Atopisches Ekzem

Klinischer Phänotyp - Vater

3. Fall: Anna *2004
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SOCS1 Haploinsuffizienz

Starr et al. 1998

Das Mausmodell (SOCS-/-)

Die Expression

Körholz et al. 2021

NLS
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Aus Lee et al. 2020Aus Hadjadj et al. 2020

Patient 2

Patient 1

SOCS1 -

Haplo-

insuffizienz

Evans 

Syndrom

(milde) 

Infektionen

PIMS

Auto-

immunität

- Hepatitis

- Pankreatitis

- Zöliakie

Auto-

inflammation

- Psoriasis

- Arthritis

SLE

Malignität

(Hodgkin)

Vgl. Thaventhiran et al. 2020; Lee et al. 2020; Hadjadj et al. 2020, Körholz et al. 2021

SOCS1 Haploinsuffizienz
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4. Fall: Isabell *1989

Kindheit - Rez. Otitiden

- Rez. Sinusitiden

- Rez. Pneumonien (oft AB-Therapien, 

keine Hospitalisierung)

Anamnese

Seit der 

Jugend
- Atopie (Handekzem+ Allergische

Rhinokonjunktivitis)

https://derma.plus/haut/handekzeme/
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Liegt ein Immundefekt vor?

Ja Vielleicht

Eher nicht Nein



www.uniklinikum-dresden.de

17 Jahre

20 Jahre

- Bronchiektasen

Anamnese

- Schwere Pneumonie mit

gekammertem Erguss

 Operative Entlastung

4. Fall: Isabell *1989

16 Jahre - Hypogammaglobulinämie

- Impftiter: fehlend

Beginn: IG-Substitution
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Klinischer Phänotyp
Infektionen Autoinflammation

OAW-Infektionen

Allergische rhinoconjunctivitis

Pneumonien

Bronchiektasen

Atopisches Ekzem
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- Keine Eosinophilie

- Serum-IgE normwertig

- Chronische Inflammation: CRP, BSG 

Laborergebnisse

4. Fall: Isabell *1989

Immunphänotypisierung

- B-Zellen: milde B-Zell-Expansion (700/µL), B-Zell 

Klassenwechsel, CD21low B-Zellen 

- T-Zellen: normale Anzahl, normale Verteilung der 

Subpopulationen

cs-Plasmablasten

Norm: 0,4 – 2,4 %

CD21low

Norm: 1,6 – 10 %
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- zunächst keine Treffer

Genetische Untersuchung (WES)

- Nachbefundung: 2 VUS in CARD14 (CC-Domäne)

 Funktionelle Validierung ausstehend

4. Fall: Isabell *1989
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CARD14DN

Peled et al., JACI 2018

Lu et al., 2019, JACI
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5. Fall: Leo *02.2021

Säugling

- Mildes Ekzem

Anamnese

- TREC-Screening unauffällig

- Milde Thrombozytopenie
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Gibt es „Red flags“?

Ja Vielleicht

Eher nicht Nein
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Antwort: Gibt es “Red flags“?

Früher Beginn Thrombozytopenie
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Klinischer Phänotyp

Infektionen Autoinflammation

Autoimmunität

Bisher keine

Ekzem

Bisher keine

Weiteres

Thrombozytopenie
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5. Fall: Leo *02.2021

- Imunglobuline: normwertig (IgA 0,07g/L, IgM 0,07g/L; IgG 4,38g/L)

- T-Zell-Immunphänotypisierung: weitgehend normal, CD8+ etwas verringert

- WASP-Proteinexpression: deutlich verringert

Laborergebnisse

- Insertion Exom 10 in WAS

Genetische Untersuchung

- Allo HSCT von MUD 01/2022

Therapie

W
A

S
P

 -
P
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in
e

x
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s
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T-Zellen (CD3+)             B-Zellen (CD19+)          Monozyten (CD14+)

Kontrolle

Patient
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WAS - Wiskott-Aldrich-Syndrom

Cotta-de-Almeida et al., FrontImmunology 2015

Puck&Candotti, NEJM 2006
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Zusammenfassung

- ELVIS, GARFIELD

- Familienanamnese

Red Flags bei Kindern mit atopischem Ekzem beachten

- Scores, IUIS-Klassifikation, Vorstellung Spezialambulanzen

- Biologicals, HSCT

Klinische Praxis und therapeutische Ansätze
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Vielen Dank für Ihre Aufmerksamkeit.
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Kontakt:

Julia Körholz

E-Mail: kik-anmeldung@ukdd.de

Adresse:

Universitätsklinikum Carl Gustav Carus

an der TU Dresden AöR

Klinik und Poliklinik für Kinder- und Jugendmedizin

Haus 21

Fetscherstraße 74, 01307 Dresden


