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Morbus Gaucher   
Enzymdefekt mit weitreichenden 

Konsequenzen
Morbus Gaucher ist eine seltene, vererbte lysomale Speicherkrankheit die zu einer Störung 
des Lipidstoffwechsels führt. Es kommt zur Vergrößerungen der Milz und/oder der Leber, 

Veränderungen des Blutbildes sowie Knochenschmerzen. Beginnen kann die Erkrankung im 
Kindesalter harmlos und unspezifisch mit Bauchschmerzen und Völlefühl. Derzeit existieren 

zwei Therapieansätze, weitere befinden sich in der Forschung.

Angeborene Stoffwechselstörungen resul-
tieren in erster Linie aus dem Mangel be-
stimmter Enzyme. Diese werden benötigt, 

um Fett oder Kohlenhydraten in Energie umzu-
wandeln oder in Aminosäuren oder andere (toxi-
sche) Metabolite abzubauen. Es gibt mindestens 40 
weitere lysosomale Speicherkrankheiten, darunter 
Mukopolysaccharidose, Tay-Sachs-Krankheit und 
Morbus Fabry.

Die Gaucher-Krankheit (GD) ist eine „toxische 
Akkumulation“, eine angeborene Stoffwechsel-
störung aufgrund der Ansammlung von Gluco-
cerebrosid-Lipiden. GD gehört zu den häufigsten 
lysosomalen Speicherkrankheiten.  Lysosomen 
sind subzelluläre Organellen, die für den phy-
siologischen Umsatz von Zellbestandteilen ver-
antwortlich sind. Die Gaucher-Krankheit ist ein 
Beispiel für eine lokalisierte Toxizität. Sie hat eine 
Inzidenz von 1 zu 40.000 in der Allgemeinbevöl-
kerung.

Medizinstudent als Entdecker
Die Entdeckung und den Namen verdankt die 

Erkrankung einem Medizinstudenten. Vor 140 
Jahren wurde die Krankheit erstmals von dem 
Franzosen Philippe Charles-Ernest Gaucher in 
seiner Dissertation beschrieben. 

In dieser Arbeit beschrieb Gaucher das Vor-
handensein ungewöhnlich erscheinender Zellen 
in der Milz einer 34-jährigen Frau, die sich mit 
Splenomegalie vorstellte. Die Identifizierung ähn-
licher Patienten mit denselben pathologischen Be-
funden in den Folgejahren führte dazu, dass die 
Erkrankung als „Gaucher-Krankheit“ bezeichnet 

wurde und die abnormalen Zellen als „Gaucher-
Zellen“ bekannt wurden. 

Erst 1901 erkannte N. E. Brill, dass die Gaucher-
Krankheit eine autosomal-rezessive Erbkrankheit 
ist.  Die neuronopathische Gaucher-Krankheit 
wurde erstmals 1927 erkannt. Die biochemische 
Grundlage für die von Gaucher beschriebene Stö-
rung wurde erst 1934, 50 Jahre nach Gauchers ur-
sprünglicher Beschreibung, identifiziert

Während die Proteinsequenz aufgeklärt wur-
de, ermöglichten neu verfügbare Techniken in 
der Molekularbiologie die Charakterisierung des 
Glucocerebrosidase-Gens ( GBA1 ).

Bis heute gibt es keine wirksame krankheitsmo-
difizierende Therapie für die neurologische Betei-
ligung der Gaucher-Krankheit (12).

Die zugrunde liegende Ursache aller For-
men der Gaucher-Krankheit sind Mutationen 
im GBA1 -Gen, die zu einem lysosomalen Mangel 
an Glucocerebrosidase-Aktivität führen. Alle For-
men der Gaucher-Krankheit führen zur toxischen 
Akkumulation von Glucocerebrosid-Lipiden, 
hauptsächlich in Leber, Milz und Knochenmark.

Einteilung von Morbus Gaucher
Bei der Gaucher-Krankheit kommt es 

zu einem Mangel an Aktivität des Enzyms 
β-Glucocerebrosidase (GBA), das am Abbau kom-
plexer Glykosphingolipide beteiligt ist, was zu der 
Akkumulation von Glucosylceramiden in den Ly-
sosomen verschiedener Zellen führt (7).

Die Krankheit hat drei Subtypen: 
• Typ 1 oder nicht-neuropathische Form, die 

mehr als 90 % der Fälle, 
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• Typ 2 oder die akute neuropathische Form und 
• Typ 3 oder die chronische neuropathische 

Form. Alle Arten der Krankheit werden in ei-
nem autosomal-rezessiven Muster vererbt.

Es ist möglich, dass Patienten mit derselben 
Mutation sehr unterschiedliche Anzeichen und 
Symptome entwickeln. Es ist auch möglich, dass 
Patienten mit ähnlichen Anzeichen und Sympto-
men sehr unterschiedliche genetische Mutationen 
ausweisen.  Umweltfaktoren sowie die besondere 
genetische Ausstattung eines Individuums beein-
flussen die phänotypische Ausprägung der Gau-
cher-Krankheit.

Die Anzeichen und Symptome der Gaucher-
Krankheit können in viszerale, hämatologische, 
skelettale und metabolische Komponenten sein. Zu 
den viszeralen Komponenten gehören eine vergrö-
ßerte Leber und Milz (Hepatosplenomegalie).

Hämatologische Komponenten können 
Thrombozytopenie, Anämie und Leukopenie 
umfassen. Es wird angenommen, dass die Akku-
mulation von Cerebrosid im Knochenmark die 
Thrombozytenproduktion verringert, was zu ei-
ner niedrigen Thrombozytenzahl führt. Die Ak-
kumulation von Cerebrosid in der Milz führt zu 
einem übermäßigen Abbau von Eryhtrozyten was 
zu Anämie sowie zu einer aktiveren Elimination 
von weißen Blutkörperchen  beiträgt. Die schnel-
le und vorzeitige Zerstörung von Blutzellen kann 
zu einem erhöhten Blutungs- und Infektionsrisi-
ko führen.

Zu den Skelettkomponenten können Kno-
chenkrisen, Knochenbrüche und Deformitäten 
gehören.  Viele dieser Skelettanomalien werden 
der Ansammlung von mit Glucocerebrosiden 
beladenen Makrophagen im Knochenmark zuge-
schrieben, wo sie den Blutfluss und die Zufuhr 
von Nährstoffen und Sauerstoff einschränken. 
Dies kann zu starken Schmerzen, Knochenzell-
nekrose, niedriger Knochendichte und Wachs-
tumsanomalien führen.

Es kommt zu folgenden Symptomen:
• Schmerzlose Hepatomegalie und Splenomegalie
• Hypersplenismus und Panzytopenie
• Starke Gelenkschmerzen, die am häufigsten 

Hüften und Knie betreffen.
• Geruchs- und Wahrnehmungsstörungen (Typ I)
• Schwere Krämpfe, Hypertonie, geistige Behin-

derung und Apnoe (Typ II)
• Myoklonus, Krampfanfälle, Demenz und Au-

genmuskel-Apraxie (Typ III)
• Parkinsonismus
• Osteoporose
• Gelblich-braune Hautpigmentierung

Gaucher und Knochen erkrankungen
GD-bedingte Veränderungen auf zellulärer Ebene 

tragen zu einem verringerten Knochenaufbau bei 
Kindern, einer verringerten maximalen Knochen-
masse bei jungen Erwachsenen und der weiteren 
Entwicklung einer niedrigen Knochenmasse mit 
zunehmendem Alter bei. Eine niedrige Knochen-
masse ist der stärkste Faktor, der das Frakturrisiko 
in der Allgemeinbevölkerung beeinflusst, und wird 
auch mit Frakturen bei GD in Verbindung gebracht. 
Einige Merkmale unterscheiden GD1-Frakturen 
von der Allgemeinbevölkerung. Die häufigste Frak-
turstelle bei GD1 ist die Wirbelsäule, gefolgt von der 
Hüfte, während die Hüfte die häufigste Stelle der 
der postmenopausalen Osteoporose ist.

Andere Faktoren, die für GD1 spezifisch sind, 
wie z. B. kortikaler Knochenschwund, osteolyti-
sche Läsionen und fokale Störungen der Knochen-
architektur, können mit Frakturen in Verbindung 
gebracht werden. 

Wie bei der Allgemeinbevölkerung ist eine si-
gnifikante Determinante des Frakturrisikos bei 
GD die Knochendichte, gemessen durch Dual-
Energy-Röntgenabsorptiometrie (DXA), mit ei-
nem 5,55-mal höheren Frakturrisiko an jeder 
Stelle im Vergleich zum Wirbelsäulen-Z-Score 
kleiner oder gleich –1 verbunden (6).

Die Studie von Khan ergab eine DXA-Knochen-
dichte mit niedrigerem Schwellenwert für Fraktu-
ren im Vergleich zur Allgemeinbevölkerung, was 
darauf hindeutet, dass zusätzliche GD-spezifische 
Faktoren existieren. Knochenerkrankungen bei 
GD-Patienten können verborgen bleiben und sich 
durch vorherige Splenektomie verschlimmern.

Abb. 1: ???????????????????????????
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Seltene Erkrankungen (SE)

Kinder mit seltenen Erkrankungen sind gar nicht so sel-
ten. Allein rund drei Millionen Kinder sind in Deutschland 
davon betroffen. Eine Erkrankung wird als „selten“ bezeich-
net, wenn nicht mehr als fünf von 10.000 Menschen unter 
einem spezifischen Krankheitsbild leiden. Schätzungen 
gehen von rund 8.000 solcher Erkrankungen aus. Pädia-
ter:innen sind in der Regel die erste Anlaufstelle für hilfe-
suchende Eltern.

Daher spielen sie eine Schlüsselrolle auf dem Weg zu einer 
möglichst frühzeitigen, gesicherten Diagnose. Im Schnitt 
dauert es 7 Jahre, manchmal sogar 20, bis feststeht, dass die  

kleinen Patient:innen an einer SE erkrankt sind. Dadurch 
geht unter Umständen wertvolle Zeit für ihre Behandlung 
und Entwicklung verloren.

Selbst mit der richtigen Diagnose folgt nicht automatisch 
eine geeignete Therapie: zur Zeit können nur knapp 3 % 
aller bekannten Seltenen Erkrankungen therapiert werden. 
Dennoch ist es für die betroffenen Familien eine Erleichte-
rung zu erfahren, woran die Kinder leiden. Umso wichtiger 
und tröstlicher ist es, dass nach Diagnosestellung durch ein 
Zentrum für SE die ärztliche Versorgung in dem vertrauten 
Umfeld der heimischen Kinderarztpraxis erfolgen kann.
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Kurzcharakteristik

Medizinisches Wissen über SE ist nicht selbstverständlich. 
Diese Lücke soll unsere neue Zeitschrift Orphan & New Drugs 
schließen. Herausgeber und Chefredaktion ist es dabei wich-
tig, Pädiater:innen weniger zu SE-Expert:innen zu machen 
als sie für das Thema zu sensibilisieren. Orphan & New Drugs 
ist somit die Fachzeitschrift für alle in der Kinder- und 
Jugendmedizin Tätige.

Der Schwerpunkt der Zeitschrift liegt auf Fachartikeln zu sel-
tenen Erkrankungen, die sich bereits im Kindesalter mani-
festieren können und zu aktuellen Entwicklungen in der 
Medizin und Diagnostik. Beiträge zu neuen Arzneistoffen für 
die Pädiatrie sind weitere wichtige redaktionelle Inhalte. Die 
Zeitschrift Orphan & New Drugs verbindet damit hochwerti-
ge Fachinformationen sowie Nachrichten und Mitteilungen 
aus der Pharmaindustrie mit einem abwechslungsreichen 
Themenmix aus Fortbildungsbeiträgen, Erfahrungsberichten 
und Interviews.

Chefredaktion

Matthias Bastigkeit 
Univ. Doz. pharm. 
Konrad-Adenauer-Str. 4 | 23558 Lübeck 
E-Mail: redaktion@seltene-erkrankungen-ond.de

Wissenschaftlicher Beirat

Pharmazie: Dr. Annabelle Fenske

Aus- und Bewertung neuer Paper/Studien: Prof. Dr. Martin 
Gangnon, JEWISH UNIVERSITY (JUC), Faculty III - Health 
Science and Medicine, Department for Rare Diseases

Zentrum für Seltene Erkrankungen: 
Prof. Dr. Lorenz Grigull, MBA, MME

Pädiatrische Niederlassung: Dr. med. Nikola Klün

Ernährungsmedizin: Dr. Constanze Lohse



Preisliste Nr. 3 vom 01. Februar 2023 | 4 

ORPHAN &  
NEW DRUGS
Zeitschrift für Seltene Erkrankungen  
und neue Arzneistoffe in der Pädiatrie

Titelporträt | 3

Zielgruppe
Pädiater:innen in Praxis und Klinik

Hauptvertriebswege
Beilage in der Zeitschrift „Kinder- und Jugendarzt“ des  
Berufsverbandes der Kinder- und Jugendärzte e. V. (bvkj)  
Direktversand an Zentren für SE
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Advertorial 
Preis pro Seite 5.300,- €

Advertorial 

Das Advertorial in der Orphan & New Drugs bieten Ihnen die Möglichkeit, Ihre 
Fachinformationen in einem exklusiven und neutralen Umfeld zu platzieren.
Redaktionell gestaltete Werbung muss mit dem Wort „Anzeige“ oder 
„Advertorial“ gekennzeichnet werden. Preise für die Erstellung des Artikels 
durch eine:n unabhängigen Medical Writer:in senden wir Ihnen auf Anfrage 
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Bei Erstellung der Druckunterlagen durch den Verlag fallen anteilige 
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Die Muster sind für die Platzierung nicht maßgebend.

Übernahme digitaler Anzeigen: 
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PDF/X-3-Dateien (nach ISO Coated v2).
Bilddaten sollten fertig in 300 dpi als JPG- oder TIFF-Bild 
geliefert werden, Grafiken und Tabellen als offene Datei.  
Sollten Diagramme erstellt werden, benötigen wir zwingend die 
Wertetabelle in Excel oder Word.
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 –  deren Veröffentlichung für den Verlag wegen des Inhalts, der Gestaltung, der Herkunft oder der technischen 

Form unzumutbar ist.
 – Anzeigen, die Werbung Dritter oder für Dritte enthalten.
 Aufträge für andere Werbemittel sind für den Verlag erst nach Vorlage des Musters und dessen Billigung bindend.
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gesetzlichen Verjährungsbeginn geltend gemacht werden.

 Der Verlag haftet für sämtliche Schäden, gleich ob aus vertraglicher Pflichtverletzung oder aus unerlaubter Hand-
lung nach Maßgabe der folgenden Bestimmungen: Bei grober Fahrlässigkeit beschränkt sich die Haftung im 
kaufmännischen Verkehr auf den Ersatz des typischen vorhersehbaren Schadens; diese Beschränkung gilt nicht, 
soweit der Schaden durch gesetzliche Vertreter oder leitende Angestellte des Verlages verursacht wurde.

 Bei einfacher Fahrlässigkeit haftet der Verlag nur, wenn eine wesentliche Vertragspflicht verletzt wurde. In solchen 
Fällen ist die Haftung auf den typischen vorhersehbaren Schaden beschränkt.

 Bei Ansprüchen nach dem Produkthaftungsgesetz sowie bei einer Verletzung von Leben, Körper oder Gesundheit 
haftet der Verlag nach den gesetzlichen Vorschriften. Reklamationen müssen – außer bei nicht offensichtlichen 
Mängeln – innerhalb von vier Wochen nach Eingang von Rechnung und Beleg geltend gemacht werden.

 Alle gegen den Verlag gerichteten Ansprüche aus vertraglicher Pflichtverletzung verjähren in einem Jahr ab dem 
gesetzlichen Verjährungsbeginn, sofern sie nicht auf vorsätzlichem Verhalten beruhen.

11 Probeabzüge werden nur auf ausdrücklichen Wunsch geliefert. Der Auftraggeber trägt die Verantwortung für die 
Richtigkeit der zurückgesandten Probeabzüge. Der Verlag berücksichtigt alle Fehlerkorrekturen, die ihm bis zum 
Anzeigenschluss oder innerhalb der bei der Übersendung des Probeabzuges gesetzten Frist mitgeteilt werden.

12 Sind keine besonderen Größenvorschriften gegeben, so wird die nach Art der Anzeige übliche, tatsächliche 
Abdruckhöhe der Berechnung zugrunde gelegt.
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13 Die Rechnung ist innerhalb der aus der Preisliste ersichtlichen Frist zu bezahlen, sofern nicht im einzelnen Fall 
schriftlich eine andere Zahlungsfrist oder Vorauszahlung vereinbart ist. Etwaige Nachlässe für vorzeitige Zahlung 
werden nach der Preisliste gewährt.

14 Bei Zahlungsverzug oder Stundung werden bankübliche Zinsen sowie die Einziehungskosten berechnet. Der 
Verlag kann bei Zahlungsverzug die weitere Ausführung des laufenden Auftrages bis zur Bezahlung zurückstellen 
und für die restlichen Anzeigen Vorauszahlung verlangen.

 Bei Vorliegen begründeter Zweifel an der Zahlungsfähigkeit des Auftraggebers ist der Verlag berechtigt, auch 
während der Laufzeit eines Anzeigenabschlusses das Erscheinen weiterer Anzeigen ohne Rücksicht auf ein 
ursprünglich vereinbartes Zahlungsziel von der Vorauszahlung des Betrages zum Anzeigenschlusstermin und 
von dem Ausgleich offenstehender Rechnungsbeträge abhängig zu machen.

15 Der Verlag liefert auf Wunsch einen Anzeigenbeleg. Je nach Art und Umfang des Anzeigenauftrages werden 
Anzeigenausschnitte, Belegseiten oder vollständige Belegnummern geliefert. Kann ein Beleg nicht mehr beschafft 
werden, so tritt an seine Stelle eine rechtsverbindliche Bescheinigung des Verlages über die Veröffentlichung und 
Verbreitung der Anzeige.

16 Aus einer Auflagenminderung kann nach Maßgabe des Satzes 2 bei einem Abschluss über mehrere Anzeigen 
ein Anspruch auf Preisminderung hergeleitet werden, wenn im Gesamtdurchschnitt des mit der ersten Anzeige 
beginnenden Insertionsjahres die Garantieauflage unterschritten wird. Eine Auflagenminderung ist nur dann ein 
zur Preisminderung berechtigender Mangel, wenn und soweit sie

 bei einer Garantieauflage  bis zu  50 000  Exemplaren  mindestens  20  v. H.,
 bei einer Garantieauflage  bis zu  100 000  Exemplaren  mindestens  15  v. H.,
 bei einer Garantieauflage  bis zu  500 000  Exemplaren  mindestens  10  v. H.,
 bei einer Garantieauflage  über  500 000  Exemplaren  mindestens  5  v. H. beträgt.
 Eine Auflagenminderung aus Gründen der Ziff. 23 bleibt unberücksichtigt. Als Garantieauflage gilt die in der 

Preisliste oder auf andere Weise genannte durchschnittliche Auflage oder, wenn eine Auflage nicht genannt ist, 
die durchschnittlich verkaufte (bei Fachzeitschriften gegebenenfalls die durchschnittlich tatsächlich verbreitete) 
Auflage des vorausgegangenen Kalenderjahres. Darüber hinaus sind bei Abschlüssen Preisminderungsansprüche 
ausgeschlossen, wenn der Verlag dem Auftraggeber von dem Absinken der Auflage so rechtzeitig Kenntnis gegeben 
hat, dass dieser vor Erscheinen der Anzeige vom Vertrag zurücktreten konnte.

17 Bei Ziffernanzeigen wendet der Verlag für die Verwahrung und rechtzeitige Weitergabe der Angebote die Sorgfalt 
eines ordentlichen Kaufmanns an. Einschreibebriefe und Expressbriefe auf Ziffernanzeigen werden nur auf dem 
normalen Postweg weitergeleitet. Die Eingänge auf Ziffernanzeigen werden vier Wochen aufbewahrt. Zuschriften, 
die in dieser Frist nicht abgeholt sind, werden vernichtet. Wertvolle Unterlagen sendet der Verlag zurück, ohne 
dazu verpflichtet zu sein.

 Dem Verlag kann einzelvertraglich als Vertreter das Recht eingeräumt werden, die eingehenden Angebote anstelle 
und im erklärten Interesse des Auftraggebers zu öffnen. Briefe, die das zulässige Format DIN A4 überschreiten, 
sowie Waren-, Bücher-, Katalogsendungen und Päckchen sind von der Weiterleitung ausgeschlossen und werden 
nicht entgegengenommen. Eine Entgegennahme und Weiterleitung kann jedoch ausnahmsweise für den Fall 
vereinbart werden, dass der Auftraggeber die dabei entstehenden Gebühren/Kosten übernimmt.

18 Erfüllungsort ist der Sitz des Verlages.
 Im Geschäftsverkehr mit Kaufleuten, juristischen Personen des öffentlichen Rechts oder bei öffentlich-rechtlichen 

Sondervermögen ist bei Klagen Gerichtsstand der Sitz des Verlages. Soweit Ansprüche des Verlages nicht im Mahn-
verfahren geltend gemacht werden, bestimmt sich der Gerichtsstand bei Nicht-Kaufleuten nach deren Wohnsitz.

 Ist der Wohnsitz oder gewöhnliche Aufenthalt des Auftraggebers, auch bei Nicht-Kaufleuten, im Zeitpunkt der 
Klageerhebung unbekannt oder hat der Auftraggeber nach Vertragsschluss seinen Wohnsitz oder gewöhnlichen 
Aufenthalt aus dem Geltungsbereich des Gesetzes verlegt, ist als Gerichtsstand der Sitz des Verlages vereinbart.

19 Die Werbungsmittler und Werbeagenturen sind verpflichtet, sich in ihren Angeboten, Verträgen und Abrech-
nungen mit den Werbungtreibenden an die Preisliste des Verlages zu halten.

20 Preisänderungen für erteilte Anzeigenaufträge sind gegenüber Unternehmern wirksam, wenn sie vom Verlag 
mindestens einen Monat vor Veröffentlichung der Anzeige oder des anderen Werbemittels angekündigt werden. 
Im Falle einer Preiserhöhung steht dem Auftraggeber ein Rücktrittsrecht zu. Das Rücktrittsrecht muss innerhalb 
von 14 Tagen in Textform nach Erhalt der Mitteilung über die Preiserhöhung ausgeübt werden.

21 Wird für konzernverbundene Unternehmen eine gemeinsame Rabattierung beansprucht, ist der schriftliche 
Nachweis des Konzernstatus des Werbungtreibenden erforderlich. Konzernverbundene Unternehmen im Sinne 
dieser Bestimmung sind Unternehmen, zwischen denen eine kapitalmäßige Beteiligung von mindestens 50 
Prozent besteht.

 Der Konzernstatus ist bei Kapitalgesellschaften durch Bestätigung eines Wirtschaftsprüfers oder durch Vorlage 
des letzten Geschäftsberichtes, bei Personengesellschaften durch Voralge eines Handelsregisterauszuges nach-
zuweisen. Der Nachweis muss spätestens bis zum Abschluss des Insertionsjahres erbracht werden, Ein späterer 
Nachweis kann nicht rückwirkend anerkannt werden. Konzernrabatte bedürfen in jedem Fall der ausdrücklichen, 
schriftlichen Bestätigung durch den Verlag.

 Konzernrabatte werden nur für die Dauer der Konzernzugehörigkeit gewährt. Die Beendigung der Konzernzuge-
hörigkeit ist unverzüglich anzuzeigen; mit der Beendigung der Konzernzugehörigkeit endet auch die Konzern-
rabattierung.

22 Der Auftraggeber gewährleistet, dass er alle zur Schaltung der Anzeige erforderlichen Rechte besitzt. Der Auftrag-
geber trägt allein die Verantwortung für den Inhalt und die rechtliche Zulässigkeit der für die Insertion zur Ver-
fügung gestellten Text- und Bildunterlagen sowie der zugelieferten Werbemittel. Er stellt den Verlag im Rahmen 
des Anzeigenauftrags von allen Ansprüchen Dritter frei, die wegen der Verletzung gesetzlicher Bestimmungen 
entstehen können. Ferner wird der Verlag von den Kosten zur notwendigen Rechtsverteidigung freigestellt. 
Der Auftraggeber ist verpflichtet, den Verlag nach Treu und Glauben mit Informationen und Unterlagen bei der 
Rechtsverteidigung gegenüber Dritten zu unterstützen.

 Der Auftraggeber überträgt dem Verlag sämtliche für die Nutzung der Werbung in Print- und Online-Medien 
aller Art, einschließlich Internet, erforderlichen urheberrechtlichen Nutzungs-, Leistungsschutz- und sonstigen 
Rechte, insbesondere das Recht zur Vervielfältigung, Verbreitung, Übertragung, Sendung, öffentliche Zugäng-
lichmachung, Entnahme aus einer Datenbank und Abruf, und zwar zeitlich und inhaltlich in dem für die Durch-
führung des Auftrages notwendigen Umfang. Vorgenannte Rechte werden in allen Fällen örtlich unbegrenzt 
übertragen.

23 Bei Betriebsstörungen oder in Fällen höherer Gewalt, illegalem Arbeitskampf, rechtswidriger Beschlagnahme, 
Verkehrsstörungen, allgemeiner Rohstoff- oder Energieverknappung und dergleichen – sowohl im Betrieb des 
Verlages als auch in fremden Betrieben, derer sich der Verlag zur Erfüllung seiner Verbindlichkeiten bedient – 
hat der Verlag Anspruch auf volle Bezahlung der veröffentlichten Anzeigen, wenn das Verlagsobjekt mit 80% 
der im Durchschnitt der letzten vier Quartale verkauften oder auf andere Weise zugesicherten Auflage vom 
Verlag ausgeliefert worden ist. Bei geringeren Verlagsauslieferungen wird der Rechnungsbetrag im gleichen 
Verhältnis gekürzt, in dem die garantierte verkaufte oder zugesicherte Auflage zur tatsächlich ausgelieferten 
Auflage steht.
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