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Primäre Immundefekte (PID) sind angeborene Stö-

rungen des Immunsystems, die zu den seltenen Er-

krankungen zählen [Bousfiha et al. 2013]. Dennoch 

steigt deren Zahl kontinuierlich, da die Anwendung 

moderner Sequenzierungstechniken zur Identifizie-

rung weiterer genetischer Variationen führt und das 

phänotypische Spektrum der PIDs erweitert. 

Dieses Spektrum geht über Infektionen hinaus und um-

fasst eine Vielzahl klinischer Manifestationen, die mit 

einer Dysregulation des Immunsystems einhergehen 

können. Hierzu zählen z. B. Allergien, Autoimmunität/

Entzündungen, Lymphoproliferationen und Malignome 

[Jung et al. 2020]. Die Bezeichnung „primäre Immunde-

fekte“ scheint vor diesem Hintergrund zu eng gefasst zu 

sein, sodass der Begriff „angeborene Immundefekte“ 

empfohlen wird [Picard et al. 2018; Jung et al. 2020]. In 

diesem Beitrag wird die Abkürzung „PID“ für eine bessere 

Lesbarkeit verwendet. Die Prävalenz der mittlerweile 

mehr als 400 verschiedenen Erkrankungen wird auf 

1/1000 bis 1/5000 geschätzt [Bousfiha et al. 2020; Tan-

gye et al. 2020]. Obwohl die Veranlagung zur Infektan-

fälligkeit bereits beim Neugeborenen besteht, können 

sich Symptome in allen Altersgruppen manifestieren 

[Farmand et al. 2018; El-Helou et al. 2019]. Allen Formen 

sind schwere, atypische, anhaltende und/oder wieder-

kehrende Infektionen gemeinsam, welche öfter mit 

Komplikationen oder dem Bedarf einer verlängerten An-

tibiotikatherapie verbunden sein können. Laut Statisti-

ken der European Society for Immunodeficiencies (ESID) 

weist die Hälfte der Menschen mit PID B-Zell-Defekte 
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auf und leidet an einer Antikörpermangelerkrankung 

[ESID-Register]. In den Leitlinien der Arbeitsgemein-

schaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesell-

schaften (AWMF) werden Warnzeichenkataloge zur Be-

wertung der Infektionsanfälligkeit (ELVIS) und der 

Immundysregulation (Granulombildung, Autoimmunität, 

rezidivierendes Fieber, ekzematöse Hautveränderungen, 

Lymphoproliferation und chronische Darmentzündung 

(GARFIELD)) vorgestellt [Farmand et al. 2018]. Gleichzei-

tig wird darauf hingewiesen, dass ein PID auch trotz 

fehlender Infektionsanfälligkeit und vorheriger klinischer 

Symptome vorliegen kann [Farmand et al. 2018; El-Helou 

et al. 2019]. Störungen der Immunregulation sind hin-

sichtlich möglicher Immundefekte aufzuklären [Arkwright 

et al. 2011]. 

Der PID kann eines oder mehrere Teile des Immunsys-

tems betreffen. Nach der International Union of Immu-

nological Societies (IUIS)-Klassifikation von 2019 werden 

die PID-Erkrankungen in zehn Gruppen eingeteilt [Tangye 

et al. 2020] (Tab. 1). Um einen Immundefekt primär ein-

zugrenzen, sollte diese Klassifikation durch eine mole-

kulare Diagnosestellung ergänzt werden. Als Basisdiag-

nostik dient die Bestimmung der Immunglobuline (IgM, 

IgG, IgA, IgE) und ein Blutbild mit Differenzierung [Far-

mand et al. 2017]. Bei Diagnose eines PID ist ein/e in 

der Immundefektdiagnostik und –behandlung erfahrene/r 

Ärztin/Arzt bzw. immunologisches Zentrum in die Be-

treuung einzubeziehen, um z. B. spezielle Therapiemaß-

nahmen wie Stammzelltransplantation oder Behandlung 

mit Immunsuppressiva oder Biologika einzuleiten, mit 
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dem Ziel, die Morbidität und Mortalität der Patientinnen 

und Patienten zu senken [Farmand et al. 2017]. 

Orale Manifestationen

PID-Patientinnen und Patienten sind anfällig für bakterielle, 

virale und fungale Infektionen, Zytokin-Dysregulationen, 

Entzündungsprozesse, Ulzerationen und Nekrosen, die zu 

einer Vielzahl systemischer, oraler und dentaler Manifesta-

tionen, einschließlich parodontaler Entzündungen wie Gin-

givitis und Parodontitis, führen können [Peacock et al. 

2017, Szczawinska-Poplonyk et al. 2009]. Entwicklungsano-

malien wie verzögerte Zahnbildung, Schmelzhypoplasie 

und Hypokalzifizierung werden ebenfalls beobachtet [Halai 

et al. 2019]. Je nach Gendefekt kann die Anfälligkeit von 

einer starken Prädisposition für eine Vielzahl von Mikroor-

ganismen bis hin zu einer selektiven Anfälligkeit für eine 

einzige Art von Infektion reichen [Casanova & Abel 2007]. 

Herpetische Infektionen wurden häufig bei Menschen mit 

T-Zell-Mangel festgestellt, während bei B-Zell-Mangel bak-

terielle Infektionen aufgetreten waren. Parodontitis und 

orale Candidiasis waren bei einigen, Phagozytenmangeler-

krankungen zu finden [Atkinson et al. 2000]. Zu den bei 

Kindern am häufigsten auftretenden oralen Läsionen zäh-

len unter anderem die rezidivierende aphthöse Stomatitis, 

rezidivierende Herpes labialis und oropharyngeale Candi-

diasis [Szczawinska-Poplonyk et al. 2009]. 

Orale Läsionen können begleitend auftreten oder sogar in-

augural sein und somit eines der ersten Merkmale darstel-

len, die auf einen zugrunde liegenden Immundefekt hin-

weisen [Jung et al. 2020]. Bei schwerer kongenitaler 

Neutropenie, einer Form von Immundefekt mit einer per-

manent stark erniedrigten Absolutzahl neutrophiler Granu-

lozyten (Morbus Kostman) im peripheren Blut, gehören 

orale Merkmale wie rezidivierende Ulzerationen und paro-

dontale Entzündungen (Parodontitis) neben der Anamnese 

und früheren schweren Infektionen zu den Schlüsselfakto-

ren für die Diagnosestellung [Bejjani et al. 2017]. Die Be-

troffenen leiden häufig an einer früh einsetzenden schwe-

ren Parodontitis mit ausgeprägten Entzündungen und 

starkem Knochenabbau, welche sowohl im Milchgebiss als 

auch im bleibenden Gebiss auftritt und mit einem vorzeiti-

gen Zahnverlust einhergehen kann [Silva et al. 2019]. Da 

neutrophile Granulozyten eine entscheidende Rolle im 

Rahmen der angeborenen Immunreaktion gegen parodon-

tale Mikroorganismen spielen, geht man davon aus, dass 

Kinder mit Neutropenie und Neutrophilen-Dysfunktion-as-

soziierten PID besonders anfällig für Parodontalerkrankun-

gen sind [Halai et al. 2019]. Eine professionell begleitete 

Biofilmkontrolle, verbunden mit Instruktionen zur häusli-

chen Mundhygiene und Überwachung des Zahnwechsels, 

ist hier wichtig und sollte während und nach Therapie, z. B. 

mit G-CSF, einem Wachstumsfaktor, der die Reifung neu-

trophiler Granulozyten anregt, fortgesetzt werden.

Die Diagnose einer zyklischen Neutropenie wird in der Re-

gel auf der Grundlage eines Musters von wiederkehren-

dem Fieber und oralen Ulzerationen gestellt. Zyklische 

Neutropenien treten alle 2–3 Wochen auf und werden 

durch regelmäßige Kontrollen der Neutrophilenzahl über  

2 Monate festgestellt [Jung et al. 2020]. Schmerzhafte 
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Gruppe IUIS-Klassifikation, Einteilung in Erkrankungsgruppen

 I Immundefekte, die zelluläre und humorale Immunität betreffen

 II Kombinierte Immundefekte mit assoziierten oder syndromalen Erscheinungen

 III Immundefekte, bei denen der Antikörpermangel im Vordergrund steht

 IV Erkrankungen mit Immundysregulation

 V Angeborene Defekte der Phagozytenzahl und/oder -funktion

 VI Defekte der intrinsischen oder natürlichen Immunität

 VII Autoinflammatorische Erkrankungen

 VIII Komplementdefekte

 IX Erkrankungen des Knochenmarks

 X Phänokopien primärer Immundefekte

Tabelle 1: International Union of Immunological Societies (IUIS)-Klassifikation der PID [Tangye et al. 2020] 



6  

Ulzerationen, die während dieser neutropenischen Phasen 

jeden Teil der Mundschleimhaut betreffen können, sowie 

eine Zahnfleischentzündung sind häufig die erste Manifes-

tation, was auch hier die entscheidende Rolle des zahn-

ärztlichen Teams bei der Diagnose dieser Erkrankung un-

terstreicht [Halai et al. 2019; Chen et al. 2013]. Obwohl die 

G-CSF-Therapie mit einem Rückgang der oralen Ulzeratio-

nen einhergeht [Matarasso et al. 2009], muss diese mit 

einer professionellen Parodontalbehandlung und einer 

Verbesserung der Mundhygiene kombiniert werden, um 

parodontale Erkrankungen zu kontrollieren.

Das Papillon-Lefèvre-Syndrom (PLS) ist eine autosomal-

rezessive erbliche Erkrankung, die mit einer gestörten 

Aktivität des Enzyms Cathepsin C einhergeht und durch 

psoriasiforme Hyperkeratosen (übermäßige Verhornung, 

palmo-plantare Hyperkeratose) der Handinnenflächen und 

Fußsohlen sowie durch schwere parodontale Destruktio-

nen sowohl im Milch- als auch im bleibenden Gebiss cha-

rakterisiert ist. Es kommt zu rezidivierenden entzündlichen 

Prozessen, Zahnlockerung und frühzeitigem Zahnverlust. 

Daher ist eine rechtzeitige Diagnose und parodontale The-

rapie für die Prognose der Zähne von entscheidender Be-

deutung [Nickles et al. 2013].

Zwei der häufigsten PID sind die MBL-Defizienz und der 

selektive IgA-Mangel. Das Mannose-bindende-Lektin 

(MBL) ist ein Akute-Phase-Protein. Mit hoher Affinität bin-

det er auf Erregern wie Protozoen, Pilzen, Bakterien und 

Viren (Opsonierung) und löst damit eine Antikörper-unab-

hängige Aktivierung des Komplementsystems aus (Lectin-

pathway of complement activation), wodurch die Lyse des 

Erregers und die schnelle Elimination durch phagozytieren-

de Zellen der Immunabwehr (Granulozyten, Monozyten/

Makrophagen) vermittelt wird. Verringerte MBL-Spiegel im 

Serum gehen aufgrund des damit assoziierten funktionel-

len Komplementdefektes mit einer erhöhten Infektanfäl-

ligkeit gegenüber Bakterien, Pilzen, Hefen und Viren einher 

und wurden auch mit entzündlichen Autoimmun-

erkrankungen wie dem Systemischem Lupus Erythemato-

des, der rheumatoiden Arthritis oder dem Sjögren Syn-

drom in Verbindung gebracht [Boldt et al. 2012, 

Kristjansdottir et al. 2008]. Typische klinische Krankheits-

bilder sind die rezidivierende Candidiasis oder bakterielle 
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Infekte wie aggressive Pneumokokkeninfektionen oder 

chronisch rezidivierende Atemwegsinfekte. 

Ein selektiver IgA-Mangel liegt bei einer erheblichen Ver-

ringerung oder einem Fehlen der IgA-Spiegel im Serum 

bei normalen IgM- und IgG-Werten vor. Auch in der oralen 

Schleimhaut oder dem Speichel können IgA-Antikörper 

sehr gering konzentriert sein oder ganz fehlen. IgA ist für 

die Abwehr von Infektionen auf Schleimhäuten und in Kör-

perflüssigkeiten notwendig. Viele Patientinnen und Patien-

ten sind klinisch asymptomatisch, einige entwickeln rezidi-

vierende respiratorische oder gastrointestinale Infektionen 

und Autoimmunerkrankungen wie juveniler rheumatoider 

Arthritis, juvenilem Diabetes mellitus, Sjögren-Syndrom 

und Collitis ulcerosa [Krudewig J, Niehues K 2012]. 

Eine Vielzahl vom Menschen mit PID nehmen Medikamente 

ein, welche den Speichelfluss reduzieren. Von den Autoim-

munerkrankungen, die zu einer Beeinträchtigung der Spei-

chelproduktion führen, spielt das Sjögren-Syndrom die 

wichtigste Rolle [Manthorpe und Manthorpe, 2005]. Der 

Speichel stellt ein wichtiges mechanisches und chemi-

sches Schutzsystem für die Erhaltung der oralen und der 

pharyngalen Gesundheit dar und trägt zur Beschleunigung 

der Wundheilung, zur Reduktion von Mikroorganismen an 

der Oberfläche von Mundschleimhäuten und Zähnen und 

zur Zahnremineralisation bei. Nach einer Nahrungsaufnah-

me helfen Puffersysteme des Speichels, den pH-Wert in 

der Mundflüssigkeit und in der Plaque zu neutralisieren. 

Bei Mundtrockenheit (Xerostomie) kann es zu Beeinträch-

tigungen des Geschmacksempfindens, der Kau- und 

Schluckfähigkeit, beim Sprechen sowie zur Verminderung 

der Esslust und vermehrtem Auftreten von Erosionen und 

Karies kommen. Die Zahnärztin/ der Zahnarzt sollte diese 

Problematik mit den PID-Patientinnen und -Patienten ein-

gehend besprechen und nachhaltige Lösungen anbieten. 

Wenn der Austausch von Medikamenten nicht möglich/

sinnvoll ist, können pharmakologische und/oder lokale 

Maßnahmen zur Stimulation des Speichelflusses und zur 

Befeuchtung der Mund- und Rachenschleimhaut, z.B. ge-

eignete Medikamente und Lösungen, Speichelersatzstoffe, 

zuckerfreien Kaugummi, im Sinne einer symptomatischen 

Therapie empfohlen werden. 
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Wenn Menschen mit PID hochdosierte Steroide einneh-

men müssen, kann es sein, dass sie der Belastung einer 

intensiven zahnmedizinischen Behandlung nicht ausge-

setzt werden können. Steroide erhöhen das Infektionsrisi-

ko für klassische bakterielle und virale Infektionen und er-

weitern das Erregerspektrum um opportunistische Keime 

wie Candida, Aspergillus, Pneumocystis jiroveci und Myko-

bakterien sowie Infektionen und Reaktivierungen von Her-

pesviren wie Varizella Zoster und Zytomegalie [Speth et al. 

2013]. Eine entsprechende Prophylaxe sollte insbesondere 

bei einer Langzeittherapie – patientenbezogen – getroffen 

werden, unterstützt durch individuelle immunologische La-

borwerte.

Mediziner und Zahnärzte müssen sich des ständigen po-

tentiellen Risikos einer Infektion und/oder des Auftretens 

von Autoimmunität bei PID-Patientinnen und Patienten be-

wusst sein [Peacock et al. 2017]. Aufgrund der beschriebe-

nen Herausforderungen erfordert deren zahnmedizinische 

Behandlung besondere zahnmedizinische Behandlungs-

methoden. 

Die zahnärztlichen Eingriffe können in einer der fol-

genden drei Gruppen eingeteilt werden: 

1) Nicht-invasive Verfahren. Da diese Behandlungsarten 

keine Verletzungen der Mundhöhle verursachen, sind die-

se bei Menschen mit PID grundsätzlich empfohlen. Diese 

umfassen ein zahnärztliches Beratungsgespräch, eine 

zahnärztliche Untersuchung, Röntgendiagnostik, Abfor-

mungen, Fluoridierungsmaßnahmen und alle Verfahren, 

die weder ein mentales noch physisches Trauma verursa-

chen. Immunschwache Patientinnen und Patienten benöti-

gen vor diesen Eingriffen in der Regel keine speziellen pro-

phylaktischen Maßnahmen.

2) Minimal-invasive Verfahren. Wenn erforderlich, kön-

nen bei Menschen mit PID auch minimalinvasive Metho-

den angewendet werden. Diese umfassen sowohl die 

Zahnprophylaxe und Zahnreinigung, bei der harte und wei-

che Ablagerungen an den Zähnen entfernt werden, als 

auch kleine Füllungsrestaurationen, die mit oder ohne lo-

kale Betäubung durchgeführt werden. Betroffene Patien-

tinnen und Patienten können vor diesen Verfahren Medi-

kamente benötigen. 

3) Invasive Verfahren. Dazu gehören alle zahnärztlichen 

Eingriffe, bei denen eine lokale Betäubung und/oder Zahn-

präparationen erforderlich sind, die Blutungen im Mundbe-

reich verursachen können. Die meisten parodontalen und 

alle oralchirurgischen Eingriffe sollten als invasiv angese-

hen werden. Kronen-, Brücken- und Implantatversorgun-

gen gelten als invasiv. Die Patientinnen und Patienten soll-

ten vor, während und nach jedem invasiven zahnärztlichen 

Eingriff sorgfältig überwacht werden. Die/der behandelnde 

Ärztin/Arzt/Hausärztin/Hausarzt der Patientinnen und Pati-

enten sollte während der Therapieplanung konsultiert 

werden, um Behandlungsrisiken bei der Zahnbehandlung 

zu minimieren.

Empfehlungen 

  Für Menschen mit PID ist eine gründliche Mundhygiene 

wichtig. Sie sollten täglich ihre Zähne putzen und eine 

fluoridhaltige Zahnpasta, Zahnseide, ggf. auch eine Fluorid- 

oder antibakteriell wirksame Mundspüllösung verwenden, 

sich gesund ernähren und den Verzehr von Süßigkeiten 

einschränken [Graetz et al. 2019, Auschill et al. 2019]. 

  Die Patientinnen und Patienten sollen dabei ihren Zahn-

arzt über sämtliche Medikamente, die sie einnehmen, 

informieren.

  Ebenso wichtig für den Erhalt der Mundgesundheit von 

PID-Patientinnen und Patienten sind bedarfsorientierte 

professionelle Zahnreinigungen, Fluoridapplikationen, 

Mundhygieneinstruktionen, -motivation und -remotivati-

on sowie regelmäßige, häufigere Vorsorgeuntersuchun-

gen bei der/dem Zahnärztin/Zahnarzt. 

  Die Aufgabe der/des Zahnärztin/Zahnarztes ist, das In-

fektionsrisiko gering zu halten bzw. zu verringern und 

falls notwendig, die Patientinnen und -Patienten an 

eine/n Parodontologin/Parodontologen oder andere 

Fach(zahn)ärzte zu überweisen. 

  Ein regelmäßiges und gründliches Screening der Mund-

höhle ist ebenfalls unerlässlich. Persistierende Schleim-

hautläsionen sollten angesichts des potenziellen Risikos 

einer malignen Transformation histologisch untersucht 

werden. 
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  Bakterielle Infektionen des Mundes (z.B. Abszesse), Vi-

rusinfektionen und orale Pilzinfektionen bei PID-Patien-

tinnen und -Patienten können je nach Bedarf mit Anti-

biotika, antiviralen oder antimykotischen Medikamenten 

behandelt werden. 

  Die Behandlung von ulzerierenden Läsionen im Mund-

bereich ist hauptsächlich symptomatisch und muss eine 

Schmerzbehandlung beinhalten. Zusätzlich zu Analgetika 

können hyaluronsäurehaltige orale Filmbildner einge-

setzt werden, um eine schützende Barriere über der ul-

zerierten Mundschleimhaut zu bilden. 

  Bei der topischen Anwendung von Anästhetika bei PID-

Patientinnen und Patienten ist Vorsicht geboten, da sie 

den Schluckreflex beeinträchtigen und die Gefahr der 

Nahrungsaspiration besteht, das Geschmacksempfinden 

mit einem brennenden Gefühl verändern und mit mögli-

chen kardiovaskulären Auswirkungen verbunden sein 

können [Jung et al. 2020]. 

  Bei Patientinnen und Patienten mit einer Herzerkran-

kung, künstlichen Gelenken oder einer oralen bakteriel-

len Infektion, kann vor einem invasiven Eingriff (Typ 2 

oder 3) prophylaktisch eine Antibiotikatherapie indiziert 

sein [Yockel-Schneider et al. 2019].

Fazit

Immunschwache Patientinnen und Patienten mit 

PID sind aufgrund ihres hohen Infektionsrisikos 

anfällig für Mund-, Zahn- und Zahnbetterkran-

kungen. Die klinischen oralen Manifestationen 

sind vielfältig, werden häufig von schweren sys-

temischen Manifestationen überlagert und blei-

ben unterdiagnostiziert. Diese können jedoch 

auch als Erstsymptom auftreten und zur Diagnose 

verhelfen. 

Das hebt die wichtige Rolle hervor, die Zahnärzte 

in enger Zusammenarbeit mit dem multidiszipli-

nären medizinischen Team bei der Behandlung 

und Diagnose dieser Erkrankungsgruppe spielt. 

Dabei sollen eine/ein Ärztin/Arzt, Zahnärztin/

Zahnarzt und ggf. Parodontologin/Parodontologe 

konsultiert werden, die in der Lage sind, mit 

Mund-, Zahn- und Zahnfleischinfektionen sowie 

-komplikationen umzugehen und die Patientin-

nen und Patienten aktiv in die Vorsorge und The-

rapie eingebunden werden. 

Eine adäquate Mundhygiene, regelmäßige intra-

orale Untersuchungen sowie eine gute Kommuni-

kation unter den Behandlerinnen und Behandlern 

sind entscheidend, um die Morbidität und Infekti-

onsrisiken zu minimieren.
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