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Als meine Beschwerden begannen, wusste ich lange nicht, was hinter 
ihnen steckt. Der Weg bis zur richtigen Diagnose war für mich lang und 
oft mit Unsicherheit verbunden. Viele Symptome waren schwer einzu-
ordnen, und es hat Zeit gedauert, bis klar war, dass eine IgG4-assoziierte 
Erkrankung dahintersteht.

Gerade deshalb ist es mir ein großes Anliegen, dass Patientinnen und 
Patienten heute besser informiert sind. Gute, verständliche Informa-
tionen können helfen, Symptome einzuordnen, Fragen zu stellen und 
den Weg zur richtigen Diagnose zu erleichtern. Diese Broschüre soll 
dabei unterstützen, mehr über IgG4-assoziierte Erkrankungen zu 
erfahren und Orientierung zu geben.

Ich hoffe, dass die Informationen in dieser Broschüre 
Betroffenen und ihren Angehörigen helfen, ihre Situation 
besser zu verstehen und sich im Gespräch mit Ärztinnen 
und Ärzten sicherer zu fühlen. Niemand sollte einen langen 
und belastenden Weg zur Diagnose allein gehen müssen.

Wenn Sie Fragen haben oder sich mit anderen Betroffenen 
austauschen möchten, finden Sie in dieser Broschüre auch 
Kontaktmöglichkeiten, an die Sie sich wenden können. 
Der Austausch kann eine wertvolle Unterstützung sein.

Mit herzlichen Grüßen,

Marta Galindo Arranz 
Secretary of European Federation IGg4-RD 
E-Mail: contact@igg4.eu

Liebe Leserin, 
lieber Leser,
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Von der Entdeckung bis zum aktuellen Forschungsstand 

IgG4-RD in Fakten und Zahlen

Die IgG4-RD wurde erst Anfang der 2000er-Jahre 
erkannt. 2001 entdeckten Forscher:innen in Japan einen 
Zusammenhang zwischen einer bestimmten Entzündung 
der Bauchspeicheldrüse und erhöhten IgG4-Werten.6 
Wenig später wurde klar: Auch andere Organe können mit 
ähnlichen Veränderungen betroffen sein. Seit 2011 spricht 
man offiziell von „IgG4-RD“, weil es viele verschiedene 
Beschwerden gibt, aber eine gemeinsame Ursache.7 

Da IgG4-RD selten vorkommt, haben viele nicht speziali-
sierte Ärztinnen/Ärzte keine bis wenig Erfahrung damit. 
Wie und warum es zu dieser Erkrankung kommt, ist 
zudem noch nicht geklärt. Dadurch, dass verschiedene 
Organe betroffen sein können, sind die Beschwerden 
und Anzeichen nicht einheitlich. Auch darum wird eine 
IgG4-RD leicht mit anderen, häufigeren Erkrankungen 
verwechselt, etwa Krebs, Rheuma oder anderen 
Autoimmunerkrankungen.8,9

Was ist eine IgG4-assoziierte Erkrankung?1

Die IgG4-assoziierte Erkrankung (kurz IgG4-RD, von 
engl. Immunoglobulin G4-Related Disease) ist eine 
seltene Autoimmunerkrankung, bei der das Immun-
system körpereigenes Gewebe angreift. Typisch ist, 
dass bestimmte Abwehrzellen – sogenannte IgG4- 
positive B-Zellen – in die betroffenen Organe ein-
wandern. Dort geraten sie in einen fehlgeleiteten 
Austausch mit anderen Zellen des Immunsystems  
sowie dem Bindegewebe. Das führt zu einer chroni-
schen Entzündung, bei der nach und nach Narben-
gewebe entsteht (Fibrose), das die normale Organ-
funktion beeinträchtigen kann. 

Unklare Symptome erschweren die Diagnose2,3

Die Erkrankung verläuft oft schleichend mit unein-
deutigen Symptomen wie Schwellungen, Erschöpfung 
oder Gewichtsverlust. Weil diese Beschwerden auch 
bei anderen Krankheiten vorkommen und phasen-
weise verschwinden können, vergeht oft viel Zeit, bis 

Eine seltene Autoimmunerkrankung5

Bei Autoimmunerkrankungen richtet sich das Immunsystem fälschlicherweise gegen den eigenen Körper, 
weil es körpereigene Strukturen nicht mehr zuverlässig von fremden unterscheiden kann. Die IgG4-RD ist 
eine solche Autoimmunerkrankung. Und sie gehört zu den seltenen Krankheiten, das heißt, sie tritt nur 
schätzungsweise bei 1 bis 5 von 100.000 Menschen auf.

eine klare Diagnose feststeht. Im Durchschnitt konsultieren 
Betroffene vier verschiedene Fachärztinnen/Fachärzte, bevor 
die korrekte Diagnose gestellt wird.

Eine frühzeitige Behandlung schützt die Organe2, 4

Die IgG4-RD kann fast alle Organe betreffen, am häufigsten 
erkranken die Bauchspeicheldrüse, die Speicheldrüsen,  
die Lunge oder die Nieren. Typisch ist ein schubweiser 
Verlauf: Es gibt Zeiten mit spürbaren Beschwerden, aber 
auch Phasen, in denen es Betroffenen deutlich besser geht.

Dank der Fortschritte in Forschung und Behandlung hat 
sich die Lebensqualität von Patient:innen mit dieser chroni-
schen Erkrankung in den letzten Jahren spürbar verbessert. 
Entscheidend ist, die Erkrankung früh zu erkennen und 
die Therapie individuell anzupassen. So gelingt es oft, 
die Entzündungsprozesse wirksam zu kontrollieren und 
dauerhafte Schäden an den Organen zu verhindern. Ist die 
Erkrankung jedoch bereits fortgeschritten, ist eine Rück-
bildung einzelner Symptome aufgrund der zunehmenden 
Fibrose nicht immer möglich.

Nicht heilbar, aber gut behandelbar1

Wie bei den meisten Erkrankungen, bei denen 
das Immunsystem beteiligt ist, gibt es nach 
heutigem Forschungsstand keine Heilung. Die 
Aufmerksamkeit für die Erkrankung ist allerdings 
gestiegen, inzwischen gibt es viele Fachleute, die 
sich gut mit IgG4-RD auskennen. Die Erkrankung 
kann effektiv behandelt werden. Wichtig ist, dass 
die IgG4-RD in aktiven Phasen gezielt behandelt 
wird. Im Anschluss kann eine Erhaltungstherapie 
über einen bestimmten Zeitraum sinnvoll sein, 
um Rückfälle zu vermeiden. Manchmal kann auch 
eine dauerhafte Therapie notwendig sein.

IgG4-RD kann in jedem Alter auftreten, 
die meisten Menschen sind zwischen 50 
und 70 Jahre alt, wenn sie die Diagnose 
erhalten.5

Sie gehört zu den seltenen Erkrankungen 
und betrifft Schätzungen zufolge 1 bis 5 von 
100.000 Menschen.10

Männer und Frauen können erkranken, 
tendenziell sind Männer ab 40 Jahren 
häufiger betroffen.11 

Die genaue Ursache ist nicht bekannt, 
wahrscheinlich geht die Erkrankung von 
einer Fehlfunktion des Immunsystems 
aus.5

Immer mehr Menschen erhalten die 
Diagnose IgG4-RD – auch weil die Krankheit 
heute bekannter ist und Mediziner:innen 
gezielter danach suchen.8

Erst seit 2011 spricht man offiziell von 
„IgG4-assoziierter Erkrankung bzw. 
IgG4-RD“.7

Wenn das Immunsystem den eigenen 
Körper angreift
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Vereinfacht gesagt, gerät das Immunsystem bei dieser 
Erkrankung auf Abwege oder genauer: Bestimmte 
Zellen des Immunsystems werden fehlgeleitet. 
Sie dringen in Organe ein und produzieren dort 
ungewöhnlich große Mengen bestimmter Antikörper, 
die Immunglobuline G4. Die Folge sind langan-
haltende Entzündungen. In vielen Fällen bilden sich 
verdickte oder knotenartige Veränderungen, die 
äußerlich wie Tumore wirken können, meist aber 
gutartig sind. Im weiteren Verlauf bildet sich zu viel 
Bindegewebe. Diese Organveränderung wird als 
Fibrose bezeichnet. Das betroffene Gewebe wird 
dadurch fester und kann seine normale Funktion  
nicht mehr richtig erfüllen.12

Typisch ist, dass ein oder mehrere Organe betroffen 
sind, oft ohne, dass sofort Beschwerden auftreten. 
Man spricht darum von einer systemischen Krankheit 
mit Multiorganbeteiligung. Die Veränderungen treten 
meist schleichend auf, sodass sich die Symptome 
(z. B. Bauchschmerzen) häufig erst später bemerkbar 
machen. Deshalb wird die Erkrankung oft erst dann 
erkannt, wenn sich ein Organ sichtbar vergrößert 
oder nicht mehr richtig arbeitet. Ein weiteres typi-
sches Merkmal ist, dass die Erkrankung in Schüben 
verläuft.13

Diese Organe können zumeist betroffen sein:14

•	 Bauchspeicheldrüse 

•	 Gallengänge 

•	 Speichel- und Tränendrüsen

•	 Gewebe rund um die Augen 

•	 Lunge

•	 Nieren

•	 Rückenraum hinter dem Bauchfell

•	 Aorta (Hauptschlagader)

•	 Hirn- und Rückenmarkshäute 

•	 Schilddrüse

Wichtig zu wissen: 

Die Veränderungen können 
zunächst auch den Verdacht 
auf eine Krebserkrankung 
nahelegen. Umso entscheidender 
ist eine genaue Diagnose durch 
spezialisierte Ärztinnen und 
Ärzte.9 

Als Schub …
wird eine Phase bezeichnet, in der sich eine 
Erkrankung plötzlich verschlimmert und Symp-
tome stärker werden. Im Englischen nennt man 
das einen „Flare“, was wörtlich „aufflammen“ 
bedeutet und beschreibt, wie spontan die 
Krankheit plötzlich wieder aktiver wird. 
Ein Schub bei IgG4-RD bedeutet: Das Immun-
system wird erneut aktiv und löst verstärkt 
entzündliche Prozesse im Körper aus. Dadurch 
können sich Symptome in betroffenen Organen 
verschlimmern oder neue Beschwerden an 
bisher nicht betroffenen Organen auftreten. 
Danach folgen oft ruhigere Phasen, sogenannte 
Remissionen.12,14

Was passiert bei IgG4-RD im Körper?

ENTZÜNDUN
G
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Die Entzündungsprozesse verstehen

Wie die IgG4-RD den Körper 
beeinflusst15

Unser Immunsystem schützt uns tagtäglich mit einem 
ausgeklügelten System aus Zellen und Eiweißen 
(Proteinen). Zu diesen Abwehrhelfern gehören die 
sogenannten Immunglobuline. Diese Antikörper sind 
ständig im Körper unterwegs, um Krankheitserreger 
wie Viren, Bakterien oder auch entartete Zellen aufzu-
spüren und zu bekämpfen.	

Es gibt verschiedene Klassen dieser Antikörper, eine 
davon ist IgG, die besonders wichtig für die lang-
fristige Abwehr ist. Innerhalb dieser Klasse gibt es vier 
Untergruppen, IgG4 ist die seltenste davon. 

Aktiviertes Immunsystem

Das Immunsystem reagiert und 
wird aktiviert, normalerweise, 
um Krankheitserreger wie Viren 
oder Bakterien zu bekämpfen. 
Bei IgG4-RD ist diese Aktivierung 
fehlgeleitet und richtet sich gegen 
körpereigenes Gewebe.

Bildung von IgG4

Das Immunsystem produziert 
vermehrt den Antikörper IgG4. 
Diese Antikörper sammeln sich in 
bestimmten Organen.

Entzündung

Die Ansammlung von IgG4 und 
Immunzellen löst eine anhaltende 
Entzündung im Gewebe aus. Sie 
kann Organe schädigen und zur 
Verhärtung des Gewebes führen.

Narbenbildung

Durch die chronische Entzündung 
bildet sich vermehrt Narben-
gewebe (Fibrose). Dieses verändert 
die Struktur und Funktion der 
betroffenen Organe langfristig.

IgG4- 
Antikörper

Immunsystem
1 1

3

3

44

2

2

•	 Normalerweise hilft IgG4 dabei, Entzündungen zu 
regulieren und das Immunsystem im Gleichgewicht 
zu halten.

•	 Bei einer IgG4-RD gerät dieses Gleichgewicht 
durcheinander. Statt nur Eindringlinge zu erkennen, 
beginnt das Immunsystem fälschlicherweise, 
gesundes Gewebe anzugreifen. 

•	 Bestimmte Abwehrzellen, vor allem IgG4-produzie-
rende Plasmazellen, wandern in Organe ein und 
lösen dort eine dauerhafte Entzündung aus. 

•	 Das Gewebe entzündet sich immer weiter. In 
manchen Organen entstehen zudem knotenartige 
Verdickungen, die in der Regel gutartig sind. Mit 
der Zeit wird das Gewebe härter, vernarbt und kann 
seine normale Aufgabe nicht mehr erfüllen.

•	 Die genauen Ursachen der Immunreaktionen bei 
einer IgG4-RD sind noch nicht vollständig geklärt.

EN
TZ

ÜNDUNG
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Eine seltene Erkrankung mit unklarem Verlauf 

IgG4-RD – zwischen Schüben 
und stillen Phasen

Wie sich eine IgG4-RD entwickelt, lässt sich nicht 
genau vorhersagen. Viele Betroffene haben zeit-
weise wenige oder gar keine Beschwerden. Doch die 
Erkrankung kann erneut aktiv werden. Ein weiterer 
Krankheitsschub kann ein schon erkranktes Organ 
wieder betreffen oder erstmals ein anderes Organ 
einbeziehen.12

Bei etwa 90 Prozent der Patient:innen kommt es 
innerhalb der ersten drei Jahre nach der Diagnose-
stellung zu einem erneuten Schub in einem 
betroffenen oder einem anderen Organ.12 Diese 
Schübe lassen sich heute oft frühzeitig erkennen 
und gut behandeln.14

Wie wird IgG4-RD erkannt?16

Damit die Erkrankung eindeutig erkannt werden kann, müssen 
mehrere Untersuchungsverfahren gemeinsam angewendet werden, 
etwa Bluttests auf IgG4, bildgebende Verfahren (z. B. MRT, CT) 
und vor allem eine Gewebeprobe (Biopsie). Diese zeigt typische 
Entzündungsmuster und IgG4-positive Zellen. Da viele Organe 
betroffen sein können, braucht es meist die enge Zusammenarbeit 
verschiedener Fachärztinnen/Fachärzte für eine sichere Diagnose.

1312



Bauchspeicheldrüse und 
Gallengänge
•	 Gelbsucht (bei Gallenstau)
•	 Bauchschmerzen, Übelkeit
•	 Akute oder chronische 

Pankreatitis (Entzündung 
der Bauchspeicheldrüse 
(Pankreas))

•	 Völlegefühl, Blähungen, 
Durchfall

•	 Mangelernährung, 
Gewichtsverlust

•	 Diabetes

Lunge/Brustfell
•	 Husten
•	 Atemnot
•	 Brustschmerzen beim 

Atmen (Pleuritis)
•	 Häufig keine oder 

unspezifische Symptome

Nieren
•	 Beeinträchtigung 

der Nierenfunktion
•	 Erhöhte Kreatinin

werte im Blut
•	 In Einzelfällen 

Nierenversagen

 Lymphknoten
•	 	Meist schmerzlose 

Schwellungen an Hals, 
Achseln oder Leiste 

Schilddrüse 
•	 Schwellung am Hals
•	 Druckgefühl beim Schlucken
•	 	Schilddrüsenunterfunktion 

möglich

Hirnhaut (selten) 
•	 Kopfschmerzen
•	 Neurologische Ausfälle
•	 Doppeltsehen, Lähmungen 

(je nach Lokalisation)

Speichel- und Tränendrüsen
•	 Schmerzlose Schwellungen 

(Wangen, Kiefer, Augenlider)
•	 Selten: trockener Mund oder 

trockene Augen 

Augenhöhle
•	 Hervortretende Augen 
•	 	Druckgefühl, Schwellung
•	 	Schmerzen bei Augenbewegung

Die Grafik zeigt, welche Organe betroffen 
sein können und welche Beschwerden dabei 
auftreten können:9,14,15

Von den Augen bis zur Niere

Das sind mögliche Symptome 
von IgG4-RD

IgG4-RD kann sehr unterschiedliche Beschwerden 
auslösen. Abhängig ist das davon, welche und wie 
viele Organe betroffen sind. Geschwollene Lymph-
knoten und ein Gewichtsverlust sind beispielsweise 
häufige Symptome. Aber auch diffuse Beschwerden wie 
Blähungen, trockene Augen oder Schwellungen können 
Anzeichen sein. Betroffene haben oft anhaltende 
Beschwerden. 90 Prozent der Patient:innen berichten 
über mindestens ein Symptom, bei der Hälfte treten 
diese Beschwerden täglich auf.5,14 

Viele Expert:innen sind bei Diagnose 
und Behandlung gefragt17

Eine IgG4-RD kann viele verschiedene Organe 
betreffen und sich mit sehr unterschiedlichen 
Beschwerden äußern. Je nachdem, welche 
Organe betroffen sind, arbeiten zum 
Beispiel Fachärzte und Fachärztinnen der 
Rheumatologie, Gastroenterologie, Radiologie, 
Nephrologie oder Augenheilkunde eng 
zusammen. Nur dieses interdisziplinäre 
Zusammenspiel ermöglicht eine klare 
Diagnose, die Basis ist für eine frühzeitige und 
gezielte Therapie.

Retroperitoneales Gewebe 
(Rückenraum hinter dem 
Bauchfell)
•	 Rückenschmerzen
•	 Harnstau, Nieren-

funktionseinschränkung
•	 	Aortenwandentzündung, 

Aneurysma

14 15



Retroperitoneale Form  
(Brust- und Bauchraum)

Diese Form betrifft das retroperitoneale Gewebe – also 
das Bindegewebe hinter dem Bauchraum – sowie 
Organe wie Lunge, Nieren und Lymphknoten. Die 
Entzündung kann zu einer Verhärtung (Fibrose) führen, 
die Rückenschmerzen, Harnstau oder Nierenfunktions-
störungen verursacht. Auch Gefäßentzündungen 
können auftreten.

Allgemeinere Verlaufsform mit mehreren 
betroffenen Organen gleichzeitig 
(systemische Form) 

In dieser Form zeigen sich mehrere gleichzeitig oder 
nacheinander betroffene Organe, häufig in Kombina-
tion aus Bauchspeicheldrüse, Speicheldrüsen, Lymph-
knoten und Nieren. 

Erkrankung der Bauchspeicheldrüse 
und angrenzender Strukturen  
(autoimmune Pankreatitis)

Diese Form tritt bei IgG4-RD am häufigsten auf. Etwa 
2 von 100.000 Menschen erkranken daran. Sie betrifft 
vor allem die Bauchspeicheldrüse und kann auch 
angrenzende Strukturen wie die Gallenwege und die 
Leber einbeziehen. Typisch sind eine Schwellung der 
Bauchspeicheldrüse und tumorartige Verdickungen 
der Gallenwege.

Kopf-Hals-Form  
(Speichel- und Tränendrüsen)

Hier steht die Entzündung der Speicheldrüsen 
(z. B. Ohrspeicheldrüse, Unterkieferspeicheldrüse) 
sowie der Tränendrüsen im Vordergrund. Die Schwel-
lungen sind meist schmerzlos und können im Gesicht 
deutlich sichtbar sein. Manchmal leiden Betroffene 
auch unter trockenen Augen oder Mundtrockenheit.

Vier häufige Erscheinungsformen der IgG4-RD9,14,18 

Da es sich bei der IgG4-RD um eine Multiorganerkrankung handelt, die alle Organe betreffen kann, gibt es bisher 
keine klare Unterteilung in Unterformen. Bestimmte Organe sind jedoch besonders häufig betroffen, sodass hier 
eine Einteilung in vier Formen der IgG4-RD getroffen wird.

Mögliche Symptome:

•	 Bauchschmerzen, oft dumpf und anhaltend

•	 Gelbsucht durch Gallenstau 

•	 Verdauungsbeschwerden wie Völlegefühl, Übelkeit 
und Fettstühle

•	 Gewichtsverlust 

•	 In manchen Fällen Diabetes durch beeinträchtigte 
Insulinproduktion

Mögliche Symptome:

•	 Symmetrische, schmerzlose Schwellungen im 
Bereich der Speichel- und Tränendrüsen

•	 Mundtrockenheit und trockene Augen

•	 Schwellungen oder Entzündungen an Nase und 
Nebenhöhlen

Mögliche Symptome:

•	 Rückenschmerzen und Druckgefühl im Bauchraum

•	 Einschränkung der Nierenfunktion durch Harnstau 
oder direkte Nierenbeteiligung

•	 Eventuell Entzündungen und Schwellungen der 
Lymphknoten

•	 In Einzelfällen Gefäßveränderungen wie 
Aneurysmen oder Aortitis

Mögliche Symptome:

•	 Vielfältige Beschwerden, die abhängig sind von 
den betroffenen Organen

•	 Organschwellungen, Funktionseinschränkungen 
und Entzündungen

1716



Wie IgG4-RD heute behandelt 
werden kann

In den letzten Jahren haben Ärztinnen/Ärzte und 
Wissenschaftlerinnen/Wissenschaftler durch neue 
diagnostische Verfahren und Studien mehr über 
IgG4-RD herausgefunden und verstehen die komplexe 
Erkrankung darum deutlich besser. Mit modernen 
Diagnoseverfahren lässt sich zum Beispiel genau 
beobachten, wie sich die Erkrankung entwickelt. Das 
macht es möglich, Behandlungen auf die Betroffenen 
zuzuschneiden. 

Erhaltungstherapie – 
den Behandlungserfolg sichern

Wenn sich die Entzündung zurückbildet, beginnt 
die sogenannte Erhaltungstherapie. In dieser 
Phase wird die Dosis der Glukokortikoide schritt-
weise reduziert und gegebenenfalls andere 
Arzneimittel hinzugefügt (siehe Seite 20). Ziel ist 
es, den erreichten Behandlungserfolg langfristig 
zu sichern, Rückfälle zu vermeiden und die 
Entzündung dauerhaft unter Kontrolle zu halten. 
Gleichzeitig wird darauf geachtet, mögliche 
Nebenwirkungen der Arzneimittel so gering 
wie möglich zu halten. Je nach Intensität und 
Krankheitsaktivität kann die Erhaltungstherapie 
unterschiedlich lange notwendig sein.

Induktionstherapie – 
der intensive Beginn der Behandlung

Zu Beginn der Therapie wird die aktive 
Entzündung gezielt bekämpft, um die 
Entzündung rasch zu kontrollieren, 
Beschwerden zu lindern und Organschäden 
möglichst zu verhindern. Diese Phase nennt 
man Induktionstherapie. Dafür werden in der 
Regel Glukokortikoide (Kortisonpräparate) 
eingesetzt. Sie wirken meist schnell und 
zuverlässig. In dieser Anfangsphase kommen 
oft höhere Dosierungen zum Einsatz, um die 
Entzündung effektiv einzudämmen.

1 2
Für jede Patientin und jeden Patienten kann ein 
Behandlungsplan erstellt werden, der auf die Schwere 
der Erkrankung und die betroffenen Organe abgestimmt 
wird. Auch wenn es keine Heilung für IgG4-RD gibt, 
kann eine konsequente Behandlung die Krankheit oft 
zum Erliegen bringen und ein Wiederauftreten in vielen 
Fällen verhindern.19  

Die Therapie erfolgt meist in zwei Schritten1,4

Das wichtigste Ziel ist dabei, Entzündungen möglichst früh 
zu stoppen und die Funktion der betroffenen Organe zu erhalten. 

Induktionstherapie

Erhaltungstherapie

1

2

Entzündungen möglichst früh stoppen

Rückfälle vermeiden & 
Entzündungen minimieren 

18 19



Kortisonpräparate 
(Glukokortikoide) 

wirken schnell entzündungs-
hemmend und kommen häufig in 

der Anfangsphase der Behandlung 
(Induktionstherapie) zum Einsatz. 

Sie helfen, die akuten Beschwerden 
rasch zu lindern. Die Dosis wird 

später schrittweise reduziert, um 
mögliche Nebenwirkungen so 
gering wie möglich zu halten. 

Immunsuppressive 
Therapien 

können gegebenenfalls Bestand-
teil der Behandlung sein. Dabei 
werden sogenannte Immunsup-

pressiva eingesetzt, Arzneimittel, 
die das überaktive Immunsystem 
gezielt dämpfen. Ziel ist es, die 

Entzündung langfristig zu kontrol-
lieren und Rückfälle zu verhindern. 

Biologika 

sind moderne Arzneimittel, die 
gezielt in das fehlgeleitete Immun-
system eingreifen. Sie blockieren 

bestimmte Signalwege und können 
die Entzündung wirksam bremsen. 
Biologika kommen vor allem dann 
zum Einsatz, wenn andere Thera-

pien, wie Kortison oder Immunsup-
pressiva, nicht ausreichend wirken 

oder nicht gut vertragen werden.

Leben mit IgG4-RD 

Was Sie selbst machen können3,20,21

Das Leben mit IgG4-RD kann eine Herausforderung 
sein. Denn die Erkrankung ist chronisch, das heißt, 
sie kann bisher nicht vollständig geheilt werden, 
muss regelmäßig ärztlich kontrolliert werden 
und begleitet Betroffene oft ihr Leben lang. Die 
Erkrankung verläuft bei jeder und jedem unterschied-
lich. Manche Menschen haben nur geringe oder gut 
behandelbare Beschwerden, andere erleben stärkere 
Einschränkungen. 

Wichtig ist, dass Sie sich 
medizinisch gut begleitet fühlen 
und aktiv an der Behandlung Ihrer 
Erkrankung mitwirken.

IgG4-RD ist eine Erkrankung, die meist eine länger-
fristige medizinische Begleitung erfordert. Auch 
wenn Sie sich zeitweise beschwerdefrei fühlen, ist es 
wichtig, regelmäßige Kontrolluntersuchungen wahr-
zunehmen. Je nach betroffenen Organen können 
dies beispielsweise bildgebende Verfahren oder 
auch Gewebeproben (Biopsien) sein. Nur so können 
mögliche Veränderungen frühzeitig erkannt und die 
Behandlungsschritte angepasst werden.

Ihre Therapie richtet sich nach dem Verlauf der 
Erkrankung und den betroffenen Organen. Sie wird 
vielleicht im Lauf der Zeit verändert oder angepasst. 

Lassen Sie vereinbarte Kontrolltermine nicht aus – 
auch wenn Sie gerade keine Beschwerden haben. 
Diese Termine sind wichtig, um den Krankheitsverlauf 
im Blick zu behalten und Rückfälle, also erneute Krank-
heitsschübe, frühzeitig zu erkennen und zu behandeln.

Achten Sie auf sich!

Die Erkrankung belastet nicht nur den Körper, sondern 
auch die Psyche. Gehen Sie achtsam mit sich selbst um 
und hören Sie auf Ihren Körper. Ausreichender Schlaf, 
eine gesunde Ernährung, regelmäßige Bewegung 
und bewusste Entspannung unterstützen Ihr Immun-
system und stärken Ihr seelisches Gleichgewicht. Bei 
der Bewältigung Ihrer Erkrankung kann auch psycho-
logische Beratung helfen, besonders, wenn Sorgen 
oder Ängste überhandnehmen. 

Auch wenn bisher keine Studien belegen, dass 
Rauchen direkt zur Entstehung einer IgG4-RD beiträgt, 
ist ein Rauchstopp sinnvoll. Damit lassen sich zusätz-
liche Entzündungen vermeiden und – besonders bei 
Beteiligung der Lunge – die Funktion der betroffenen 
Organe besser erhalten.

Welche Arzneimittel werden eingesetzt?1,19

Wichtig: Behandlungsplan einhalten
Halten Sie sich möglichst genau an den mit Ihrer Ärztin oder Ihrem Arzt abgestimmten Behandlungsplan. 
Dazu gehört auch die Einnahme von Arzneimitteln wie Kortison oder immunsuppressiven Wirkstoffen, 
selbst dann, wenn Sie sich aktuell gesund fühlen. Sprechen Sie mit ihrer behandelnden Ärztin oder 
ihrem behandelnden Arzt wenn Sie sich unsicher sind. Keinesfalls sollten sie ihre Therapie ohne ärztliche 
Rücksprache absetzen.
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Autoimmunerkrankung 
Eine Erkrankung, bei der das 
Immunsystem irrtümlich gesunde 
Bereiche des eigenen Körpers 
angreift, anstatt nur Krankheits-
erreger zu bekämpfen. Dabei 
kann das Immunsystem nicht 
mehr zwischen körpereigenen 
und fremden Bestandteilen 
unterscheiden.

Biologika
Biotechnologisch hergestellte 
Arzneimittel aus Eiweißen, z. B. 
Antikörpern. Sie wirken gezielt 
auf Zellen des Immunsystems. 
Bei IgG4-RD helfen sie, die fehl-
geleitete Immunreaktion zu 
bremsen.

Biopsie
Die Entnahme einer kleinen 
Gewebeprobe, zum Beispiel aus 
einem betroffenen Organ, um eine 
Diagnose zu sichern.

Computertomografie (CT)
Computergestützte Röntgenunter-
suchung, die viele Schnittbilder 
des Körpers aus verschiedenen 
Blickwinkeln aufnimmt, um Organe 
und Knochen genau zu zeigen.

Fibrose
Eine krankhafte Verhärtung oder 
Vernarbung von Bindegewebe im 
Körper. Bei IgG4-RD kann dies z. B. 
in der Bauchspeicheldrüse, Niere 
oder Lunge auftreten.

Glukokortikoide (Kortison)
Eine bestimmte Art von Hormonen 
(Botenstoffen), die für die Regu-
lation verschiedener Körper-
funktionen zuständig sind. Sie 
haben eine starke entzündungs-
hemmende Wirkung und können 
Reaktionen des Immunsystems 
unterdrücken.

Immunglobuline (Ig)
Eiweiße (Proteine), die als Anti-
körper wirken. Sie erkennen 
Fremdstoffe und helfen dabei, sie 
abzuwehren. Es gibt fünf Haupt-
klassen von Immunglobulinen 
(IgM, IgG, IgA, IgE und IgD). Die 
Klasse IgG ist besonders häufig, 
sie besteht wiederum aus vier 
Untergruppen, von denen IgG4 die 
seltenste ist.

Immunglobulin G4 (IgG4)
Ein bestimmter Antikörper, also 
ein Eiweiß im Blut, das Teil des 
Immunsystems ist. Bei IgG4-RD ist 
dieser Wert oft erhöht.

Immunsuppressiva
Arzneimittel, die das Immun-
system gezielt dämpfen oder 
unterdrücken. Sie werden 
eingesetzt, um überaktive oder 
fehlgeleitete Immunreaktionen zu 
kontrollieren.

Immunsuppressive 
Therapien
Behandlungen, die das überaktive 
Immunsystem gezielt dämpfen. 
Sie helfen, Entzündungen zu 
kontrollieren und Autoimmun-
erkrankungen wie IgG4-RD zu 
stabilisieren. Zum Einsatz kommen 
z. B. Azathioprin oder Methotrexat.

Immuntherapie
Eine Behandlung, die das fehl-
geleitete Immunsystem gezielt 
beeinflusst. Hierzu zählen 
insbesondere sogenannte 
Biologika – moderne Antikörper-
therapien, die gezielt gegen 
Immunzellen oder Botenstoffe 
wirken, z. B. Rituximab: ein 
Antikörper, der bestimmte Zellen 
ausschaltet, die an der Krankheits-
entstehung beteiligt sind.

Magnetresonanztomografie 
(MRT)
Ein bildgebendes Untersuchungs-
verfahren mit starken Magneten, 
das genaue Schichtbilder von 
inneren Organen und Geweben 
erzeugt. Es eignet sich besonders 
gut, um Weichteile sichtbar zu 
machen, ohne Röntgenstrahlen 
oder Strahlenbelastung.

PET-CT
Das Untersuchungsverfahren 
kombiniert zwei Methoden: 
Positronen-Emissions-Tomografie 
(PET) und Computertomografie 
(CT). Die PET zeigt die Stoff-
wechselaktivität von Zellen, die CT 
liefert genaue Bilder von Organen. 
So erkennt man sowohl, wie aktiv 
eine Erkrankung ist, als auch, wo 
genau sie im Körper sitzt.

Remission
Eine Ruhephase, in der die 
Beschwerden nachlassen oder ganz 
verschwinden. Ziel der Behandlung 
ist es, möglichst lange Remis-
sionen zu erreichen. Während der 
Remission spüren Patient:innen 
ihre Krankheit nicht mehr, sie ist 
dadurch jedoch nicht geheilt.

Schub
Ein Zeitraum, in dem die Erkran
kung plötzlich wieder aktiv wird. 
Symptome wie Schmerzen oder 
Schwellungen treten dann stärker 
auf.

Seltene Krankheiten  
(engl. Orphan Diseases)
In der Europäischen Union gilt eine 
Erkrankung als selten, wenn nicht 
mehr als 5 von 10.000 Menschen 
von ihr betroffen sind.

Systemische Krankheit
Eine Krankheit, die nicht nur ein 
Organ, sondern mehrere Körper-
bereiche betreffen kann.

Glossar
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