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EinfUhrung

Das Epstein-Barr-Virus (EBV) ist auch als infektiose Mononukleose, kurz Mono,
oder Drisenfieber bekannt. Epstein-Barr ist ein Virustyp - ein Mitglied der
Familie der Herpesviren. EBV ist eine infektiose Krankheit, die ein Anschwellen
des Lymphknotens verursacht. Die Lymphknoten, die LymphflUssigkeit
enthalten, sind Teil des Immunsystems, und wenn sie angeschwollen sind,
fahlen sie sich wie runde Beulen in Threm Nacken, in den Achselhdhlen und in
der Leistengegend an.

Das haufigste Alter, in dem Drusenfieber mit den Symptomen auftritt, liegt
zwischen 10 und 35. Der Inkubationszeitraum (die Zeit zwischen dem Zeitpunkt,
an dem man dem Virus ausgesetzt ist, und dem Auftreten der Symptome)
betragt 33 bis 49 Tage.

EBV ist eine infektidse Krankheit und kann an Familienangehdrige und Freunde
Ubertragen werden. Sie wird in der Regel durch intimen Kontakt einer nicht
infizierten Person und einer mit dem Epstein-Barr-Virus, die aber keine
Symptome aufweist, Ubertragen. Nur eine kleine Anzahl an Personen (5%)
bezieht das Virus von jemandem, der die vollstandigen Symptome des
Infektionskontakts entwickelt hat. Das Virus wird kaum von Umgebungsquellen
wie Husten und Niesen Ubertragen.

Das Epstein-Barr-Virus wird normalerweise im Speichel verteilt, am haufigsten
durch engen Kontakt wie ein Kuss.

Symptome

Symptome von EBV kdnnen einschlieBen:
geschwollene, vergroRerte Lymphknoten,
hohes Fieber (Temperatur Gber 39°C),
starke Halsschmerzen,

geschwollene Mandeln, mit weillem Belag
Mudigkeit und Energielosigkeit, A
Appetitlosigkeit und Gewichtsverlust und EBV virus
Muskel- und Kopfschmerzen.

Die Milz, die einen Teil des Immunsystems bildet, kann erkennbar anschwellen
und Schmerzen verursachen. Dieses Organ befindet sich unter den Rippen auf
der linken Seite Ihres Abdomens.

Eine simple Blutuntersuchung kann den Grad der Infektion aufzeigen.

EBV und XLP

EBV ist bei der normalen Bevélkerung ein gewdhnliches Virus. Bei Mannern mit
XLP kommt es zu einer Mutation (Fehler) des XLP-Gens, SH2D1A/DSHP/SAP.
Dieses Gen hilft bei der Steuerung der Immunreaktion auf eine EBV-Infektion
sowie der Codes fur das SAP-Protein. Fur Manner mit EBV wird durch die EBV-
Infektion ein Versagen der Steuerung der Proliferation der zytotoxischen T-
Zellen ausgeldst, die in den mannlichen B-Zellen ein Zuhause finden. Als
Ergebnis kbnnen M&nner mit XLP, die dem EBV-Virus ausgesetzt sind,

lebensraubende, bedrohliche Symptome aufweisen. Patienten kénnen
geschwollenen Lymphknoten (Driisen im Nacken oder in der Leistengegend),
Halsschmerzen, Fieber und schwerer Hepatitis unterliegen. Nach einer
Infektion mit EBV entwickeln manche Patienten eine aplastische Anamie
(niedrige Spiegel aller Arten von Blutzellen) und Hypogammaglobulindmie
(niedrige Antikdrperspiegel im Blutstrom). Schwere Symptome treten auf, da
das Immunsystem EBV nicht wie bei normalen Personen wirksam handhaben
kann, und das kann schweres Drusenfieber und Lymphom einschlie3en.

Behandlung von EBV

Sobald ein Mann mit XLP mit einem hohen Grad des EBV diagnostiziert wurde,
besteht die bevorzugte Behandlung aus Rituximab, das die Antikdrper
produzierenden weilen Blutzellen (B-Zellen) entfernt. Das erwies sich bei
vielen von XLP betroffenen Jungen als Erfolg und kann vor und nach einer
Knochenmarktransplantation verwendet werden.

Nach einer Knochenmarktransplantation—CTLs

Eine Knochenmarktransplantation ist eine Mdglichkeit, dem XLP-Patienten
gesunde T-Zellen zukommen zu lassen. Obwohl diese T-Zellen ein EBV
kontrollieren kénnen, ist die Zahl der transplantierten T-Zellen in den ersten
Monaten sehr gering, wéhrend die Zahl der EBV-infizierten B-Zellen hoch sein
kann. Diese prekéare Balance kdnnte sich zu Gunsten der B-Zellen verlagern
und wéhrend des Heilungszeitraums kann sich ein EBV-Lymphom bilden.
Dieses Problem kann durch das Angebot von zytotoxischen T-Lymphozyten
(CTLs) Uberwunden werden, was das Zichten einer gro3en Zahl von T-Zellen
des Knochenmarkspenders umfasst, die EBV-infizierte B-Zellen in einem
Prozess, der in speziellen Labors 12 Wochen dauert, erkennen und téten
kénnen. Die T-Zellen werden geprift, um sicherzugehen, dass sie nur EBV
erkennen und nicht das normale Gewebe des Patienten schadigen. Dann
werden sie dem Patienten infundiert. T-Zellen sind sehr speziell und haben,
wenn uUberhaupt, nur wenige Nebenwirkungen und bieten eine sichere
Immunitét gegenuber EBV.

Definitionen

Eine zytotoxische T-Zelle (auch als CTL bekannt) gehort zu einer
Untergruppe von T-Lymphozyten (eine Art weil3er Blutzelle), die in der Lage
sind, den Tod infizierter Zellen herbeizufihren. Sie téten Zellen, die mit Viren
(oder anderen Erregern) infiziert oder anderweitig beschadigt oder
dysfunktionell sind.

Ein Lymphom ist eine abnormale Tumor-Gewebemasse, die von einer
abnormalen Proliferation von Lymphozyten produziert wird (eine Art weilRer
Blutzelle).



